Ginecol Obstet Mex. 2017 noviembre;85(11):755-762.

Angiomixoma agresivo: reporte de
un caso y experiencia global con
168 casos

Herrera-Castro JC,* Gonzalez-Calderdn G,* Medina-Franco H?

el angiomixoma vulvar agresivo es una neoplasia
poco frecuente, de origen mesenquimatoso, que suele afectar la regién
pélvica y perineal, con alto grado de infiltracién y recurrencia local.
El tratamiento de eleccion es la extirpacion quirdrgica.

mujer de 39 afios de edad, que inicié con una
tumoracion vulvar derecha de 6 cm, de consistencia blanda, mé-
vil, no dolorosa, sin ulceraciones, clasificada como quiste de la
glandula de Bartholin; se efectud reseccién quirtrgica de la lesién
sin inconvenientes ni complicaciones. En el servicio de Cirugia
Oncolégica del Instituto Nacional de Ciencias Médicas y Nutricién
Salvador Zubiran, se solicité una tomografia axial computada que
evidenci6 una tumoracion heterogénea, hipodensa, vascularizada,
con componente quistico que desplazaba el conducto vaginal, Gtero
y vejiga, con infiltracién de tejidos blandos y piel, de 15 x 10 x 28
cm en el labio mayor derecho. Con la biopsia incisional se establecié
el diagndstico de angiomixoma agresivo profundo. En diciembre de
2016 se extirp6 el tumor vulvoperineal. El reporte patolégico fue de
tumoracién de 30 x 25 x 7 cm, con receptores positivos para estro-
genos y progesterona, e intensidad +++ en mas de 80%. La paciente
recibi6 tratamiento coadyuvante con tamoxifeno; actualmente se
encuentra asintomatica y en vigilancia.

la prescripcién de agentes antiestrogénicos dismi-
nuye el tamano tumoral. Este tratamiento supone abordajes quirdr-
gicos menos agresivos. Por la recurrencia del angiomixoma agresivo
se sugiere la vigilancia a largo plazo e implementar un esquema de
mantenimiento con farmacos antiestrogénicos.

angiomixoma agresivo, vulva, quiste de Bartholin.
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Aggressive angiomyxoma: Case report
and global experience of 168 cases.

Herrera-Castro JC,* Gonzélez-Calderdn G,* Medina-Franco H?

Aggressive angiomyxoma of the vulva is a very rare
mesenchymal neoplasm, which has a preference for the pelvic and
perineal regions. It is defined to be aggressive because of its tendency
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to infiltrate and local recurrence. The treatment of choice is surgical
excision.

A 39-year-old female, who started with a 6 cm right
vulvar tumor, soft, mobile, non-painful, without ulcerations, classi-
fied as a cyst of the Bartholin's gland; surgical resection of the lesion
was performed without incidents or complications. In the Oncology
Surgery service (Instituto Nacional de Ciencias Médicas y Nutricidn
Salvador Zubiran), a computerized axial tomography was requested,
wich evidenced a heterogeneous, hypodense, vascularized tumor
with cystic component that displaced the vaginal canal, uterus and
bladder, with infiltration in soft tissue and skin, of 15 x 10 x 28 cm on
the right upper lip. The incisional biopsy established of deep aggres-
sive angiomyxoma diagnosis. In December 2016 the vulvoperineal
tumor was extirpated. The Department of Pathological Anatomy
reported a tumor of 30 x 25 x 7 cm, with estrogen and progesterone
positive receptors, and intensity +++ in more than 80%. The patient
received adjuvant treatment with tamoxifen. Currently the patient is
asymptomatic and under follow-up.

The use of antiestrogenic agents has been shown
to decrease tumor size. This protocol requires less aggressive surgical
approaches. Given the tendency of these tumors to recur, it is neces-
sary to provide long-term follow-up considering the treatment with
antiestrogens as a maintenance therapy.

Aggressive angiomyxoma; Vulva; Bartholin’s cysts
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El angiomixoma vulvar fue descrito por Steeper
y Rosai en 1983, como una neoplasia poco
frecuente, de origen mesenquimatoso, que suele
afectar la region pélvica y perineal.? Se considera
un tumor agresivo, debido a su tendencia de in-
filtracion y recurrencia local.> Hasta el momento
en la bibliografia solo se han descrito dos casos
de metastasis.** La enfermedad inicial suele con-
fundirse con alteraciones comunes, como quiste
de Bartholin, hernias, lipomas o abscesos, pues
manifiesta sintomas inespecificos.? En algunas
pacientes se ha descrito la traslocacion cromo-
sémica de la banda 12q13-15.¢ El tratamiento
de eleccién consiste en extirpacion quirdrgica
y agonistas de hormona liberadora de gonado-
tropina (GnRH) o tamoxifeno.”

Paciente de 39 anos de edad, con obesidad
grado 1, sin antecedentes de importancia para
el padecimiento actual, quien durante el 2003
inicié con una tumoracién vulvar derecha de 6
cm, de consistencia blanda, mévil, no dolorosa,
sin ulceraciones, clasificada como quiste de
la glandula de Bartholin. Se realizé reseccion
quirdrgica sin incidencias ni complicaciones.
La paciente se mantuvo asintomdtica hasta el
2006, momento en que reapareci6 la lesién en
el mismo sitio y con las mismas caracteristicas,
por lo que se reintervino quirdrgicamente para
reseccion de [a masa. En 2008 tuvo recurrencia y
de nuevo fue resecada la lesion; posteriormente
se establecié el diagnéstico de angiomixoma
agresivo (no se cuenta con reporte histopatol6-
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gico), por lo que fue enviada al departamento de
Oncologia, donde se intervino quirdrgicamente
en 2010 por recurrencia de la tumoracién. Todas
las resecciones se realizaron en instituciones
ajenas a la nuestra.

En septiembre de 2016 acudi6 a valoracion
quirdrgica al Instituto Nacional de Ciencias
Médicas y Nutricién Salvador Zubiran, donde
le detectaron una tumoracién vulvar de 30 cm
de longitud, de consistencia blanda, mévil, sin
ulceraciones, dolorosa, de caracter punzante in-
termitente (Figura 1), sin alteraciones adicionales
en la exploracion fisica. La paciente fue enviada
al servicio de Cirugia Oncolégica, donde se or-
den6 realizar una tomografia axial computada
que report6 una tumoracion heterogénea, hipo-
densa, vascularizada con componente quistico
que desplazaba el conducto vaginal, Gtero y
vejiga, con infiltracién de tejidos blandos y piel,

de 15 x 10 x 28 cm en el labio mayor derecho
(Figura 2). Se obtuvo una biopsia incisional con
reporte de angiomixoma agresivo profundo. En
diciembre de 2016 se efectud la extirpacién del
tumor vulvoperineal, con reseccion parcial y
cierre primario de la vejiga, debido a invasion de
la masa (Figura 3). El Departamento de Anatomia
Patolégica reporté una tumoracion de 30 x 25 x
7 cm, con receptores positivos para estrogenos y
progesterona, e intensidad +++ en mds de 80%.
La paciente recibi6 tratamiento coadyuvante con
tamoxifeno; actualmente se encuentra asintoma-
tica y en vigilancia.

DISCUSION

El término de angiomixoma agresivo fue acu-
fiado por Steeper y Rosai en 1983 y hasta la
fecha se han reportado menos de 200 casos
en la bibliografia internacional.® Este articulo
representa el estudio con mds casos analizados
de dicha neoplasia.

De acuerdo con la bibliografia consultada,
la principal limitacion de los estudios es

Aspecto macroscopico del angiomixoma
agresivo.

Tomografia computada que muestra una
tumoracion heterogénea e hipodensa, que se extiende
a la pared lateral de la vejiga y rechaza el recto.
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Reseccién quirdrgica y reconstruccion pe-
rineal (resultado posoperatorio).

que no todos los reportes de casos senalan
las variables analizadas en nuestra revisién

bibliogréafica.

Del total de 168 pacientes, 151 (88.9%) fueron
mujeres y 17 (10.1%) hombres, con una relacién
hombre-mujer de 8.8:1. El limite de edad en mu-
jeres varia de 9 a 75 anos (media de 37.54, DE:
10.97 y mediana de 36 [Figura 41).>7-*% El angio-
mixoma agresivo se ha identificado en diversos
tejidos. En las mujeres, el sitio mas comdn es la
VU[Va (39'740/0),12-15,17-19,21,22,24,25,30,35-38,40,41,47,53-60
Seguido de la pe|ViS,5'10'16'20'23'24'29'3"39'45'50'52'58 y
la region perineal 33639415758 E| caso aqui re-
portado es similar al de la bibliografia mundial,
pues se trata de una mujer diagnosticada con
angiomixoma agresivo en la region vulvar a los
39 afios de edad.
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Distribucién de pacientes por género y edad
(n=168).

Contamos con el diagndstico inicial en 59
de los casos incluidos en esta revision; sin
embargo, sélo en 10 se establecié el diag-
nostico certero de angiomixoma agresivo en
la primera intervencién. En la mayoria de las
pacientes se reportd inicialmente como quiste
de Bartholin (18 casos) o neoplasia benigna (15
casos), como sucedié en este estudio. Otros
diagnésticos iniciales incluyen: absceso, di-
verticulo ureteral, hernia, otro tipo de quistes,

coleccion de liquido, incluso neoplasias ma-
] ignas.2,7/8/1 0,12-16,21,23-25,27,29-34,36,38,39,44,48,52,54,56,57,60-68

En relacion con los hallazgos macroscépicos
(134 casos revisados), el tamafo del tumor
(en su eje mayor) varia de 1.5 a 66 cm (me-
dia de 14.15, DE: 11.95 y mediana de 10).
En promedio los tumores mas grandes se han
encontrado en el abdomen (media 29.5 cm),
sin demostrarse diferencia estadisticamente
significativa en relacién con otras localizacio-
nes‘8,9,12-20,22,24,25,27-31,33-40,43-46,48,49,51-58,66,68,69 EI tumor
de nuestra paciente midié 30 cm en su eje mas
largo, que lo coloca en el percentil 89 en relacion
con los demas casos analizados y al percentil 85
segun la localizacién vulvar (Cuadro 1).
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Cuadro 1. Localizacién del tumor

Vulva 60 39.7
Vagina 12 7.9
Retroperitoneo 3 1.9
Perineal 19 12.5
(“:“:je{gi ) Pelvis 43 28.4
No Especificado 6 3.9
Inguinal 4 2.6
Hepatico 1 0.6
Abdomen 3 1.9
Pelvis 2 11.7
Inguinal 2 11.7
:—Ilozm]b 7r)es Escroto 8 47
Cordén espermatico 2 11.7
Perineal 3 17.6

En cuanto al estudio de inmunohistoquimica, se
reportaron tinciones para 48 de los casos ana-
lizados. Los receptores de progesterona fueron
positivos en 85% (41 de 48) de los pacientes:
87% (40 de 46) en mujeres y 50% (1 de 2) en
hombres. Los receptores de estrégeno resultaron
positivos en 90% (43 de 48) de los casos: 91%
(42 de 46) en mujeres y 50% (1 de 2) en hombres.
Otros marcadores determinados fueron el S-100,
con resultado negativo en todos los pacientes (0
de 24); desmina con 92% (22 de 24), vimentina
con 100% (20 de 20), actina de musculo liso
con 71% (17 de 24) y CD34 con 67% (12 de
18) casos positivos (Cuadro 2).28131516:18:20.24,26-
28,30,33,34,37,41,43,44,51,54,67,70-72 La importancia de
realizar este tipo de perfil tumoral recae en la
posibilidad de establecer el tratamiento especi-
fico con antagonistas hormonales.

El 83% (140 de 168) de los casos se intervino
quirdrgicamente, principalmente con reseccién
local (69.64%), reseccion incompleta (5.95%),
histerectomia (2.38%), reseccién con terapia
hormonal coadyuvante (4.17%) y reseccion
con radioterapia coadyuvante (1.19%); por

Cuadro 2. Perfil de inmunohistoquimica

Antigeno Casos positivos/ Positividad
casos valorados

RP! 41/48 85%
RE? 43/48 90%
Desmina 22/24 92%
Actina de misculo liso 17/24 71%
CD34 12/18 67%

': Receptor de progesterona; 2: Receptor de estrégenos.

su parte, solo 1.2% de las pacientes recibié
terapia hormonal con leuprolide; un caso
no recibié tratamiento y el resto (15%) no

mostré informacion acerca del tratamien-
t0.8/9,12:20,22,24,25,27-31,33-40,43-46,48,49,51-58,66,68,69

Respecto del seguimiento a mediano y largo
plazo, 95 de los 168 casos analizados repor-
taron alguna recidiva; de éstos, 57/95 (60%)
manifestaron por lo menos 1 recurrencia a 5
afos de seguimiento, a pesar de recibir trata-
miento. Se observé que los sitios primarios con
mayor recurrencia fueron la pelvis y la vulva,
con 26y 23.9%, respectivamente. El tiempo de
recurrencia en hombres (media 32.875 meses)
y mujeres (40.28 meses) no mostré diferen-
cia estadisticamente significativa (p = 0.507).
Sélo se describieron 2 casos de metastasis a
pulmén. No se reportaron muertes asociadas
con el tumor ni con intervenciones quirdr-
gica5.7'9'12'15'17'19'25'27'32'34'36'39'41'44'46'49'50'53'56'58 EI
comportamiento clinico de nuestra paciente ha
sido satisfactorio y similar a lo descrito en la
bibliografia. Desde su diagnéstico a la fecha (13
anos) ha tenido 4 recidivas locales.

CONCLUSIONES

El angiomixoma agresivo afecta predominante-
mente a mujeres premenopausicas, en quienes se
ha descrito, ademas, positividad para receptores
hormonales. Esto sugiere que los estrégenos
y la progesterona tienen funcién importante
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en el crecimiento de la neoplasia. Este tipo de
tumoraciones debe tratarse con medicamentos
antiestrogénicos, en combinacién con trata-
miento quirdrgico, como terapia neoadyuvante
y coadyuvante.'!1941:56.60.66.61.7375 Se han repor-
tado resultados satisfactorios con los esquemas
implementados, pues al disminuir el tamafo
tumoral, se requieren intervenciones quirdrgi-
cas menos agresivas y radicales,”® ademas de
emplearse como esquema de mantenimiento a
largo plazo. Aunque se trata de una neoplasia
agresiva (angiomixoma agresivo), su tasa de mor-
talidad descrita en la bibliografia es de cero; sin
embargo, dada la tendencia de recurrencia, los
pacientes requieren seguimiento para establecer
el tratamiento oportuno de las recidivas.
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