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Angiomixoma agresivo de vulva
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RESUMEN

El angiomixoma agresivo es una neoplasia poco frecuente que aparece fundamentalmente
en la regién pélvica y perineal de mujeres durante la edad reproductiva. Se caracteriza por un
crecimiento lento y tendencia a la recurrencia local. Presentamos un caso de angiomixoma agre-
sivo localizado en la vulva de una mujer de 44 anos. Histoldgicamente la tumoracion es de bor-
des infiltrativos, hipocelular, mixoide, con numerosos vasos sanguineos de calibre variable y
focos de extravasacion hematica. Las células son de apariencia fibroblastica con inmunorreac-
tividad para vimentina, desmina, actina, factor Xllla y receptores de estrégenos y de progeste-
rona. En el examen ultraestructural se observan células de tipo fibroblastico y miofibroblastico
en el seno de un material extracelular pobre en colageno.
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Aggressive Angiomyxoma of the Vulva
SUMMARY

Aggressive angiomyxoma is an uncommon neoplasm that preferentially involves the pelvic
and perineal regions of reproductive-age females. Slow growth and propensity for local recu-
rrence characterize these tumors. We report a case of aggressive angiomyxoma of the vulva in
a 44-year-old female. Microscopic analysis showed a hypocellular and myxoid tumor with infil-
trating margins, numerous large and medium-sized blood vessels, and foci of hemorrhage. The
cells have fibroblastic morphology and are immunoreactive for vimentin, desmin, actin, factor
Xllla, and estrogen and progesterone receptors. Electron microscopic examination shows fibro-
blastic-like and myofibroblastic-like cells into the surrounding finely granular matrix with scatte-
red collagen fibers.
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INTRODUCCION

El término angiomixoma agresivo (AA) fue
propuesto por Steeper y Rosai en 1983 para
definir una neoplasia mesenquimal mixoide de
crecimiento lento que aparece fundamentalmen-
te en la regién pélvica, genital y/o perineal de
mujeres adultas (1). Es un tumor poco frecuente,
con unos 126 casos publicados en la literatura
(1-18). La relacion mujer/hombre es de 6:1, es
mas frecuente durante la edad reproductiva y
muestra un rango de edad de presentacion que
oscila entre los 11 y 82 afios, con un pico de inci-
dencia en la tercera década (2-4). El AA ha sido
descrito también en vagina, cavidad uterina, veji-
ga, retroperitoneo, espacio isquiorrectal, recto y
extremidades inferiores. En los varones aparece

Fig. 1: La seccidn de corte es blancogrisacea, homogé-
nea y mixoide.

cion del tejido adiposo peritumoral (x50).

en el escroto, cordén espermatico, epididimo y
region inguinal (parafunicular). Son neoplasias
grandes, de 3 a 60 cm de diametro, sdlidas, no
encapsuladas y de baja densidad radiolégica (1,
4-11). Aunque se consideran neoplasias agresi-
vas localmente, se ha descrito un caso aislado
con metastasis pulmonares y mediastinicas (12).
El objetivo de este articulo es presentar las
caracteristicas histoldgicas, inmunohistoquimi-
cas y ultraestructurales de un AA de vulva con
énfasis en el diagndstico diferencial.

DESCRIPCION DEL CASO
Historia clinica

La paciente, una mujer de 44 ahos, ingresé
de urgencia por el sangrado de una masa en el
lado izquierdo de vulva, que habia crecido en los
ultimos meses. Como antecedentes personales
refiere que hace un afo fue tratada (drenaje qui-
rdrgico) por un cuadro de Bartholinitis y la exére-
sis de un lipoma en el antebrazo izquierdo y de
otro lipoma en el cuello. En la exploracion se
aprecié una tumoracién blanda y movil, de 22
cm, que se extiende desde la zona paraclitoridea
izquierda hasta el periné y la nalga izquierda.
Dado el tamafo de la masa y el riesgo de un
nuevo sangrado, se realiz6 la intervencion qui-
rurgica de forma programada, con reseccion
completa de la masa y un curso clinico postope-
ratorio sin complicaciones.

Anatomia patoldgica

La pieza quirdrgica pesaba 384 g, media
15 x 13 cm y era de superficie externa lisa bien
delimitada pero no encapsulada. Al corte era
blanda, de coloracién blancogrisacea y aparien-
cia mixoide (fig. 1).

En el estudio histologico la tumoracion pre-
sentaba bordes infiltrativos con atrapamiento de
tejido adiposo y focalmente de nervios de media-
no tamafo. A pequefio aumento la neoplasia es
hipocelular y mixoide, con moderado incremento
de la celularidad alrededor de las estructuras
vasculares (fig. 2). Hay numerosos vasos san-
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guineos de calibre variable con engrosamiento
hialino de la adventicia y focos de extravasacién
hematica (fig. 3). Las células tumorales son de
apariencia fibroblastica, fusiformes o estrelladas,
con ausencia de pleomorfismo y de figuras de
mitosis.

El estudio inmunohistoquimico result6é positi-
vo para vimentina, desmina, actinas (musculo
liso y HHF-35), factor Xllla y receptores de estro-
genos y de progesterona (figs. 4 y 5). El indice
de proliferacién (MIB-1) fue <2%. La proteina S-
100, citoqueratinas (CAMS5.2, AE1-AES), factor
VIIl, CD31, CD34, bcl-2 y p53 fueron negativos.
En el estudio ultraestructural se observaron célu-
las de tipo fibroblastico, ricas en reticulo endo-
plasmico, en el seno de un material extracelular
pobre en colageno y rico en mucopolisacaridos.
Algunas células tenian también microfilamentos
con cuerpos densos que las caracterizaron como
miofibroblastos (fig. 6).
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Fig. 3: Caracteristicas estructuras vasculares de calibre

variable con pared hialinizada y focos de extravasacion
hematica (x100).
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DISCUSION

La histogénesis del AA ha sido motivo de con-
troversia. Se ha sugerido un origen neural en
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Fig. 4: Intensa positividad para vimentina (A) (x200) y desmina (B) (x200).
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Fig. 5: Inmunorreactividad nuclear para receptores de estrégenos (A) (x200) y progesterona (B) (x200).

base a la presencia de fasciculos nerviosos, al
estroma mixoide y a la presencia de mastocitos,
sin embargo, el estudio inmunohistoquimico para
la proteina S-100 es negativo y el examen ultra-
estructural sélo en muy raras ocasiones ha mos-
trado imagenes de células de Schwann (5,13).
Por otra parte, la inmunonegatividad para el
CD31, CD34 y el factor VIII, asi como la ausen-
cia de membrana basal prominente y de cuerpos
de Weibel-Palade, van en contra de un origen en
células endoteliales (5). Tal como se habia pro-
puesto en la descripcién original (1), los estudios
inmunohistoquimicos y ultraestructurales sugie-
ren un origen miofibroblastico (14,15). A diferen-
cia del AA, el angiomiofibroblastoma es una neo-
plasia bien delimitada, de menor tamafo, con
tendencia a la hipercelularidad perivascular, apa-
riencia epitelioide, presencia de células multinu-
cleadas y negatividad para actina. Es probable
que el AA se origine a partir de células estroma-
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les especializadas del tracto genital inferior (15).
Dichas células experimentarian grados variables
de diferenciacion muscular que explicarian algu-
nos resultados discordantes de la literatura y
también el que algunos casos de AA muestren
solapamiento con el angiomiofibroblastoma (13).
En nuestro caso, la diferenciacion mioide es apo-
yada por el estudio inmunohistoquimico y ultra-
estructural.

Aunque a nivel molecular los mecanismos
patogenéticos no estan claros, el AA se asocia
con alteraciones del gen HMGIC localizado en el
cromosoma 12, al igual que ocurre en otros
tumores mesenquimales benignos (19).

El diagnéstico diferencial del AA incluye al
mixoma intramuscular y yuxtaarticular, mixoma
cutaneo, neurofibroma mixoide, leiomioma
mixoide, fibromatosis pélvica, lipoma de células
fusiformes, liposarcoma mixoide y mixofibrosar-
coma (2,12,16,20). Los mixomas tienen diferen-
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Fig 6: Célula con diferenciacion miofibroblastica que
muestra microfilamentos agrupados en cuerpos densos
(x4000).

te localizacion, un patrén lobulado y menor celu-
laridad y vascularizacion con negatividad para
desmina. El neurofibroma mixoide es positivo
para la proteina S-100, mientras que el lipoma
de células fusiformes es negativo para desmina
y ambos carecen de la vascularizacion tipica del
AA. Aunque el leiomioma mixoide es frecuente
en la region pélvica, difiere del AA en el patrén
vascular y por la presencia de haces de células
de tamafio mayor con citoplasma amplio y eosi-
néfilo. En la fibromatosis pélvica las areas mixoi-
des coexisten con haces de células fusiformes
entremezcladas con abundante colageno tipicos
de la fibromatosis y faltan los vasos de mayor
calibre y de paredes gruesas caracteristicos del
AA. El liposarcoma mixoide es raro en la pelvis y
se distingue por su patrén vascular plexiforme y
la presencia de lipoblastos. El patrén vascular
curvilineo, la hipercromasia y la atipia celular
caracterizan al mixofibrosarcoma y permiten su
distincién del AA.

El tratamiento de eleccion es la reseccién
local amplia (2,5,18). En los casos tratados de
forma conservadora se requiere seguimiento a
largo plazo ya que la recidiva puede aparecer

varios anos después de la reseccion (1,2,20). A
pesar de tratarse de tumores de crecimiento len-
to (2), existe un elevado indice de recurrencias
por excision incompleta debido a la naturaleza
infiltrativa de los margenes de la lesion (2,20). La
positividad para receptores de estrogenos y de
progesterona se ha relacionado con la aparicion
de esta neoplasia en las mujeres durante la edad
reproductiva y por ello algunos autores proponen
la terapia hormonal como una alternativa en
aquellos casos en los que la tumoracién no pue-
da ser extirpada en su totalidad (2,19).
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