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RESUMEN

Se presenta el caso de paciente del sexo femenino de 45 afios de edad
con un tumor en la vulva de 11 x 6 cm, de 2 afos de evolucién, acompa-
flado de dolor leve a moderado y exudado purulento fétido, ademas de
una intensa sensacion de cuerpo extrafio. Fue tratada mediante resec-
cion tumoral, se encontré como hallazgo operatorio un tumor parauretral
de consistencia sélida localizado en la region posterior de la uretra, no
encapsulado, de bordes bien definidos y de facil diseccion. El reporte
histopatoldgico fue de angiomixoma agresivo.

Palabras clave: Angiomixoma agresivo, tumor parauretral.

ABSTRACT

We present the case of a 45 years old woman with a 11 x 6 cm diameter
vulvar tumour with an evolution of 2 years. The patient complained of
pain and purulent exudate. She underwent resection of this lesion and
the findings were a solid paraurethral tumour located in the posterior face
of urethra with clear limits and easy to dissect. The pathology report
showed an aggressive angiomyxoma.

INTRODUCCION

El angiomixoma agresivo es una neoplasia poco fre-
cuente de etiologia indeterminada que aparece fun-
damentalmente en la regidn pélvica y perineal de mu-
jeres durante la edad reproductiva. Se caracteriza
por un crecimiento lento, con infiltracién local, au-
sencia de metastasis y dado que sus limites son
siempre imprecisos y por lo tanto la reseccién no
siempre es completa, tiene una gran tendencia a la
recurrencia local. Su presentaciéon habitual es como
un tumor sélido, gelatinoso, de bordes poco claros.
Como tratamiento se preconiza la reseccién amplia
con bordes quirlrgicos, libres de enfermedad. La qui-
mioterapia y radioterapia son de escasa utilidad por
el minimo indice mitético. Presentamos el caso de
un angiomixoma agresivo localizado en la vulva de
una mujer de 45 afios a nivel parauretral que fue ma-
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nejado en nuestro Servicio. Se comenta su presenta-
cion, tratamiento y resultado postoperatorio.

CASO CLIiNICO

Se trata de un paciente del sexo femenino de 45
afios de edad, originaria y residente del Distrito Fe-
deral, viuda, catdlica, escolaridad 3ro de primaria,
ama de casa, sin antecedentes heredofamiliares de
importancia para el padecimiento actual, tabaquismo
desde los 25 afios de edad a razén de 6 cigarros al
dia, alcoholismo ocasional sin llegar a la embria-
guez. Hipertension arterial sistémica de 2 afios de
diagnostico en tratamiento dietético y con ejercicio.
Niega antecedentes alérgicos, quirlrgicos, transfu-
sionales y traumaticos. Dentro de sus antecedentes
gineco-obstétricos; menarca a los 12 afios, ritmo 28
X 4, eumenorreica, inicio de vida sexual activa a los
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14 afios, gestaciones: 6, partos: 4, abortos: 2, fecha
de ultimo parto hace 15 afos, fecha de ultima mens-
truacién el 06/12/05, citologia cervicovaginal hace 1
afio negativo a malignidad.

Inicia su padecimiento actual hace 2 afios con au-
mento de volumen en region genital de forma insidio-
sa y sin causa aparente, acompafiado de sensacion
de cuerpo extrafio vulvar y dolor leve a moderado de
forma ocasional y exudado purulento fétido, escaso,
desde hace 1 mes, automedicandose con amikacina
IM y naproxén sin presentar mejoria. Desde hace 3
semanas presenta disminucion de la fuerza y calibre
del chorro miccional, frecuencia miccional de 40,
nocturia de 4, disuria leve e incontinencia urinaria de
esfuerzo que amerita 4 pafiales al dia. No reporta
sintomas generales u otros sintomas urinarios.

A la exploracion fisica se encuentra con indice de
masa corporal de 21.08, tension arterial de 120/70,
frecuencia cardiaca de 80x’, frecuencia respiratoria
de 18x’, temperatura de 36.5° C. Consciente, orien-
tada, en buenas condiciones generales, cardiopulmo-
nar normal, abdomen sin alteraciones, genitales ex-
ternos femeninos con presencia de tumor de 11 x 6
cm de forma ovoide, ligeramente irregular, depen-
diente de la pared anterior de la vagina y adyacente
a la cara posterior de la uretra, de consistencia se-
misdlida, doloroso a la palpacién, con escaso exuda-
do fibrinopurulento fétido en su superficie, clitoris
normal, al tacto vaginal se encuentran paredes lisas,
escaso exudado purulento, parametrios normales,
cérvix mévil, no doloroso, extremidades normales.

Figura [1.Resonancia magnética nuclear. Imagen coronal en 72
donde se observa tumor de intensidad heterogénea con zonas
hiperintensas localizado en region vulvar.

Dentro de los examenes de laboratorio se encon-
traron: hemoglobina de 13.3 g/dL, hematdcrito de
39.8%, leucocitos de 7.5, plaquetas: 341,000, gluco-
sa 84 mg/dL, creatinina de 0.5 mg/dL, tiempo de
protrombina de 13.8/12", tiempo parcial de trombo-
plastina de 31.2/30". El examen general de orina
mostré densidad de 1,015, pH de 7.0, sin nitritos,
proteinas +, hemoglobina +, leucocitos 14-16, eritro-
citos 8-10, células epiteliales +, bacterias +. El uro-
cultivo resultd sin desarrollo.

Se realiz6 una telerradiografia de térax sin obser-
var alteraciones cardiopulmonares y sin imagenes
sugestivas de metastasis. Ademas se realizé una
resonancia magnética nuclear de pelvis donde se
observa vejiga, Utero y recto de forma, tamafio e in-
tensidades normales, con una lesién tumoral depen-
diente de la pared anterior de vagina de intensidad
heterogénea, de contenido sélido, medido en 7.8 x
5.0 cm, bien delimitado en sus bordes, que no com-
promete estructuras vecinas, se observa sonda
transuretral anterior a tumor genital (Figuras 1y 2).

Se realiz6 resecciéon de tumor vulvar (parauretral)
con hallazgos de tumor parauretral de 10 x 6 x 6 cm
localizado en la region posterior de la uretra, de con-
sistencia firme, bordes bien definidos (Figura 3), de
facil diseccién, tejidos parauretrales ligeramente fria-
bles. El tiempo quirargico fue de 1 hora y un sangra-
do transoperatorio de 150 mL. La evolucion postope-
ratoria cursé sin complicaciones, egresando del

Figura 2.Resonancia magnética nuclear. Imagen sagital en T2 en
donde se aprecia tumor de intensidad heterogénea en vulva en
relacion posterfor respecto a la uretra.
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Figura 3.Aspecto macroscépico del tumor parauretral de /0 x
6x6cm.

Servicio al segundo dia de postoperatorio con sonda
transuretral, la cual se retir6 a los 5 dias.

El reporte histopatolégico fue de angiomixoma
agresivo.

Al corte se observlé una lesién blanco/griscea,
de aspecto mixoide, gelatinoso y de consistencia fir-
me (Figura 4).

Microscépicamente se observé una lesion sélida,
con estroma mixoide en cantidad variable, con abun-
dantes vasos de diverso calibre y espesor variable,
la celularidad era escasa, sin mostrar atipia ni mito-
sis en los nucleos. La inmunorreactividad a la vi-
mentina era intensamente positiva (Figura 5).

A 6 meses de la cirugia, la paciente se encuen-
tra asintomatica y sin datos de recurrencia local
del tumor.

DISCUSION

El angiomixoma agresivo es una neoplasia de partes
blandas con predileccion de la region pélvica femeni-
na y periné, descrita en 1983 por Steeper y Rosai!
como un tumor benigno, localmente infiltrante, con
una gran tendencia a la recurrencia local. La relacion
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Figura 4.Aspecto macroscopico al corte. Es una lesion blanco-
grisdcea, de aspecto mixoide, gelatinoso y de consistencia firme.

Figura 5.La inmunorreactividad a la vimentina es intensamente
positiva.

hombre-mujer es de 1:6.6.2 La edad de presentacion
se ha reportado desde los 11 y hasta los 70 afios,
con un pico de incidencia durante la edad reproducti-
va.** El tamafio de las lesiones en el momento de la
presentacion varian considerablemente, sin embargo
los tumores por lo regular alcanzan grandes dimen-
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siones antes de que se vuelvan sintomaticos. El an-
giomixoma agresivo generalmente desplaza las es-
tructuras adyacentes y raramente son destructivos.
Debido al lento patron de crecimiento de estos tumo-
res, los pacientes son frecuentemente asintomaticos
y las masas visibles o tumores son descubiertos in-
cidentalmente durante una exploracion pélvica o me-
diante estudios de imagen. Aunque la invasion es
rara, el angiomixoma agresivo puede invadir vejiga,
intestino y huesos pélvicos.>

El angiomixoma agresivo frecuentemente es clini-
camente confundido con quistes del conducto de
Bartholin o con abscesos del mismo, quistes vagina-
les, lipomas o abscesos, quistes del canal de nuca
o hernias. La frecuente subidentificacion es evidente
debido a la rareza de estos tumores. Aunque es in-
frecuente, el angiomixoma agresivo debe ser consi-
derado en el diagnéstico diferencial de cualquier mu-
jer con una gran masa perineal asintomética. Son de
gran importancia los hallazgos patologicos precisos
debido a que estos tumores son frecuentemente
confundidos con angiomiofibroblastomas, pélipos es-
tromales fibroepiteliales, angiofiboromas celulares o
leiomiomatosis.>”® El correcto diagnostico histolégi-
co es primordial debido a que las lesiones diferentes
claramente demuestran diferencias en el comporta-
miento del tumor y riesgo de recurrencia. El angio-
mixoma agresivo es marcadamente propenso a la re-
currencia local masiva en comparaciéon con los
angiomiofibroblastomas y los angiofiboromas celula-
res, los cuales tienden a ser bien circunscritos y tie-
nen muy poca o nula tendencia a la recurrencia.®

Se han descrito menos de 150 casos de angio-
mixoma agresivo en la literatura mundial, la mayor
parte con un comportamiento localmente agresivo.
Unicamente se han reportado dos casos de compor-
tamiento maligno con metéstasis pulmonares y tam-
bién se ha descrito un caso con afecciéon multifocal.®

Se han reportado aproximadamente 20 casos en
hombres.*® El angiomixoma agresivo en el hombre
ocurre en una gran variedad de sitios alrededor de
los genitales tales como perineo, region perianal, es-
croto, corddon espermatico, region inguinal y tejidos
blandos pélvicos.**

Patolégicamente el angiomixoma agresivo es un
tumor gelatinoso abultado con margenes infiltrati-
vos. Al corte se observan pequefios vasos. Micros-
cOpicamente, las lesiones son paucicelulares con
minima atipia nuclear en infrecuente mitosis. Las
células neoplasicas se piensa que son derivadas
de células estromales Unicas de esa region las cua-
les expresan caracteristicas fibroblasticas o miofi-
broblasticas. EI angiomixoma agresivo parece tener
un limitado potencial para diferenciaciéon biogénica
completa, las células estromales expresan unifor-

memente vicentina y heterogéneamente expresan
actina y desmina musculoespecifica.%1®

El tamafio de las lesiones al momento de la pre-
sentacion varia considerablemente (rango de 1 a 60
cm), la verdadera extension y tamafio del angiomixo-
ma agresivo frecuentemente es subestimado en la
exploracion fisica inicial. Las imagenes apropiadas
antes del tratamiento son por lo tanto esenciales
para proveer al cirujano de informacion acerca de la
extension verdadera del tumor, en especial en rela-
cién al piso pélvico y 6rganos adyacentes.

El estudio de imagen que proporciona la informa-
cién mas detallada acerca del angiomixoma agresivo
es la resonancia magnética, la cual proporciona la
mejor resolucion de estos tumores y su relacién con
los tejidos blandos circundantes.!

El diagndéstico es basicamente histolégico, se
considera como célula de origen al miofibroblasto.
Con frecuencia presentan receptores positivos a es-
trégenos y progesterona. El crecimiento del tumor
durante el embarazo y la presencia de receptores
nucleares de progesterona sugiere una dependencia
posible de la hormona (progesterona) para algunos
casos del angiomixoma agresivo.?15

El tratamiento de eleccién es la reseccion amplia
con bordes quirargicos libres. La quimioterapia y ra-
dioterapia son de escasa utilidad por el minimo in-
dice mitético. Se ha planteado ademas el trata-
miento hormonal sin tener resultados adecuados
hasta la fecha.

CONCLUSIONES

El angiomixoma agresivo de vulva es un tumor raro,
benigno, de tejidos blandos que puede ser confun-
dido clinica y patolégicamente con multiples pato-
logias. Es importante diagnosticar de forma tem-
prana esta patologia debido a que el tumor es
localmente infiltrante y requiere su completa esci-
sién y seguimiento estrecho por largo tiempo, debi-
do a que la primera evidencia de recurrencia puede
ser detectada varios afios después de la reseccion
inicial. Se debe enfatizar la necesidad de una in-
vestigacion completa de todos los casos de angio-
mixoma agresivo y una busqueda cuidadosa de ma-
sas adicionales para excluir multifocalidad. Los
estudios de imagen como resonancia magnética
durante el seguimiento garantizan una deteccion
temprana de las recurrencias. La terapia con ago-
nistas hormonales o con bloqueadores de recepto-
res de estrdgenos pudiera sugerirse en los casos
de recurrencia local o previo a la reseccién inicial
del tumor para tratar de obtener bordes quirdrgicos
libres, aunque esto no se ha estandarizado y se re-
quiere de estudios posteriores.
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