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RESUMEN

El angiomixoma agresivo, es una neoplasia de estirpe mesenquimal benigna a pesar del adjetivo de agresivo,
en vista de su gran vascularizacion y potencial de recaida en casos de cirugia con margenes comprometidos. La
cirugia es el pilar fundamental del tratamiento, no descartandose otras opciones terapéuticas como el uso de
andlogos de GnRH y la radioterapia, en especial en los casos de recaidas. Se presenta el primer caso reportado
en la institucion y segundo a nivel nacional. Se trata de una paciente de 39 aiios de edad con aumento de la
circunferencia abdominal de larga data, palpandose tumoracion de 30 x 20 cm multilobulada, blanda, movil, no
dolorosa. Luego de los estudios correspondientes, es llevada a quirdfano con el diagnostico presuntivo de tumor de
ovario. La biopsia definitiva lo concluye como angiomixoma agresivo. La paciente evoluciona de satisfactoriamente
v actualmente se mantiene asintomdtica. Se realiza una revision de la literatura.
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SUMMARY

The aggressive angiomyxoma is a neoplasm of benign mesenchymal lineage, despite the adjective aggressive in
view of its great vascularity and its potential for relapse in cases of surgery with involved margins. Surgery is
the mainstay of treatment, thus not ruling out other treatment options, such as the use of GnRH analogues and
radiotherapy, especially relapse cases. We present the first case reported in our institution and the second case at
the national level. It is a 39-year-old patient with increased abdominal circumference of long standing, palpating a
tumor of 30 x 20 cm multilobulated soft, mobile, non-painful, after the corresponding studies, presumptive diagnosis
was ovarian tumor and surgery was performed. The biopsy concludes an aggressive angiomyxoma. The patient

progressed satisfactorily and is currently asymptomatic. We review of the literature.
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INTRODUCCION

El angiomixoma agresivo pélvico es una neoplasia
mesenquimal que se origina del tejido conectivo
de la pelvis menor o del periné, aunque ha sido
descrito también en vagina, cavidad uterina, vejiga,
retroperitoneo, espacio isquiorrectal, recto 'y
extremidades inferiores, y que presenta crecimiento
lento (1). El término angiomixoma agresivo (AA)
fue propuesto por Steeper y col. (2), en 1983,
describiéndolo como una neoplasia mesenquimal de
crecimiento lento y de aspecto mixoide. Una de las
caracteristicas importantes, desde el punto de vista
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histologico, es la proliferacion de vasos sanguineos
y la presencia de fibroblastos y miofibroblastos
fusiformes en un estroma mixoide (3).

La relacion mujer/hombre es 6:1, siendo mas
frecuente durante la edad reproductiva, aunque
muestra un rango de edad de presentacion muy
amplio, que oscila entre 11 y 82 afios, con un pico
de incidencia entre la tercera y quinta décadas de la
vida (4). El cuadro clinico del AA es variable dado
que son tumores grandes con crecimiento lento.
Los sintomas son inespecificos y pueden incluir
la sensacion de masa palpable, que los pacientes
refieren como pesadez, o de incomodidad en pelvis

(1).

El tratamiento de eleccion del AA es la reseccion
quirargica; si se realiza completa es curativa en
100 % de los casos, aunque se han descrito tasas de
recurrencia hasta en un 72 % (3).

Se presenta un caso de una paciente en quien se
sospechaba de tumor abdomino-pélvico de probable
origen ovarico. Los hallazgos intraoperatorios y la
biopsia peroperatoria orientaron hacia otra etiologia
y la biopsia definitiva concluy6 como angiomixoma
agresivo, constituyendo el primer caso reportado
en el Servicio de Ginecologia Oncolégica, Servicio
Oncologico Hospitalario (IVSS)

CASO CLINICO

Paciente de 39 anos de edad, 6G 4P 1C 1A, quien
cursaba con aumento de volumen abdominal de 30
meses previos a su evaluacion inicial en febrero
de 2016, sin concomitantes. Acudio a consulta y se
evidencid, al examen fisico, el abdomen aumentado
de volumen, palpandose tumoracion de 30 x 20 cm
multilobulada blanda, movil, no dolorosa. Los
genitales externos estaban normo configurados, no
se logro realizar la evaluacion de la vagina con el
espéculo debido a la presencia de una masa extrinseca
que desplazaba la pared vaginal posterior e impedia
la entrada del espéculo vaginal. Al tacto vaginal, se
palparon las paredes lisas, sin lesiones en la mucosa,
perose palpdunatumoracion blanda que desplazabala
pared posterior de la misma, de bordes lisos, blandos,
que se continuaba con la descrita previamente a nivel
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abdominal. No se logro precisar el cuello uterino
ni el utero. Al tacto rectal, se palp6d tumoracion a
8 cm de margen anal, blanda, de bordes lisos, que
comprimia y desplazaba la pared anterior de recto,
ocluyendo la luz del mismo en 40 %. Se solicitaron
estudios de endoscopia, tanto superior como inferior,
sin evidencia de lesiones. También se solicitaron
marcadores tumorales, en los que se observo discreta
elevacion del Ca 125 (40,6 U/mL). En la ecografia
transvaginal, se evidenciaron lesiones ocupantes de
espacio parauterinas bilaterales, heterogéneas, con
abundante vascularizacion, la derecha de 105 x 85,3
x 98,2 mm y la izquierda de 90,1 x 75,7 x 79,5 mm.
En la tomografia (TC) abdomino-pélvica, se aprecid
lesion ocupante de espacio abdomino-pélvica
bilateral multilobulada, con multiples septos, que
rodeaba el ttero, heterogénea, posteriormente estaba
en relacion con la aorta y la vena cava inferior; se
apreciaba compresion de vejiga y de recto (Figura
1). Se discutié en reunion de servicio y se planted
realizar laparotomia exploradora y corte congelado.
Durante el acto quirurgico, practicado en marzo de
2016, se realiz6 laparotomia media xifopubica y se
evidencid tumor abdomino-pélvico retroperitoneal,
de 40 x 40 x 30 cm, blando, con multiples vasos
sanguineos en su superficie, blando, que envolvia
por completo el Gtero y ambos anexos, estos tenian
caracteristicas macroscopicas normales (Figura 2), el
pediculo principal estaba adherido a la pared posterior
de la vagina. El resto de la cavidad abdominal se
observaba sin lesiones, no se palparon adenomegalias
ni pélvicas ni paraaodrticas. Se realizo histerectomia
total abdominal con salpingooforectomia bilateral,
exéresis del tumor y, en vista de que la biopsia
peroperatoriareporto hallazgos sugestivos de mixoma
peritoneal, se realizd apendicetomia. La paciente
evolucion6 de manera satisfactoria, se egresé a las
48 horas del acto quirtrgico. Se recibid la biopsia
definitiva que report6 tumor retroperitoneal con
hallazgos histologicos compatibles con neoplasia
mesenquimatica tipo angiomixoma agresivo (Figura
3), tamafio 18,5 x 15,4 x 8,1 cm, embolismo vascular
sanguineo ausente, necrosis ausente, actividad
mitética 0 en 10 campos de alto poder, infiltrado
inflamatorio linfocitario peri e intralesional escaso
y focal, bordes de reseccion libres de neoplasia.
Cuerpo uterino, cuello uterino, ovarios, trompas
de Falopio, apéndice cecal y liquido peritoneal,
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Figura 1.
A la izquierda se observa un corte transversal de la tomografia computarizada, donde se aprecia lesion
multilobulada, heterogénea, de aspecto arremolinado. A la derecha en un corte coronal, se aprecia que
ocupa la totalidad de la cavidad abdominal y pélvica.

Figura 2.
A la izquierda, luego de realizar la laparotomia se evidencia el tumor multilobulado, vascularizado,
gelatinoso que rodea al ttero y sus anexos. A la derecha se aprecia la caracteristica gelatinosa del tumor.

Figura 3.
A la izquierda se presenta un corte con hematoxilina y eosina a 4 X y a la derecha a 40 X. Se
aprecian las células fusiformes, las dilataciones quisticas y el estroma mixoide.
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sin evidencia de neoplasia. Se solicito estudio de
inmunohistoquimica, sin embargo, la paciente no
contaba con recursos econdmicos para el estudio.
La paciente fue evaluada tres meses después de
la intervencion, estaba asintomatica, la ecografia
abdomino-pélvica no mostraba evidencias de lesion.
Al examen fisico, el abdomen era blando, depresible,
no se palparon megalias; la cupula vaginal no tenia
lesion macroscopica ni colposcopica; la citologia
vaginal fue negativa para lesion intraepitelial o
malignidad. En reunion de servicio se decidid
mantener en controles estrictos cada tres meses con
examen clinico, anamnesis y ecografia y control
tomografico cada 6 meses.

DISCUSION

El angiomixoma agresivo es una neoplasia benigna
de estirpe mesenquimal descrita por primera vez
por Stepeer y Rosai (2), en 1983, caracterizada
por la presencia de fibroblastos y miofibroblastos
fusiformes en un estroma mixoide de crecimiento
lento y localizacion preferencial en la pelvis y periné
femenino. La Organizacion Mundial de la Salud
(OMS) los clasifica como tumores de diferenciacion
incierta (5). Han sido descrito casos también en
vulva, vagina, cavidad uterina, vejiga, retroperitoneo,
espacio isquiorrectal, recto y extremidades inferiores
(6). Debido a que es mas frecuente en las mujeres
que en hombres con una relacion 6:1 se sugiere
que el estado hormonal tiene relacion con la misma
(7). Es una patologia tan rara que, para 2010, solo
se habian reportado 150 casos (8). La paciente que
se presenta refiri6 aumento de volumen abdominal
de larga data y de manera progresiva, consono a lo
descrito respecto a su evolucion y crecimiento lento.
En el Servicio de Ginecologia Oncoldgica, Servicio
Oncologico Hospitalario (IVSS), es el primer caso
que se reporta, incluso en la base de datos nacional
no se han reportado casos.

El término de angiomixoma agresivo se acuiid en
vista de la naturaleza vascular predominante, la alta
tasa de infiltracion a 6rganos vecinos y las altas tasas
de recurrencia debido a una reseccion incompleta del
mismo (9).

La edad de la paciente es de 39 afios. Rakesh y
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col. (4), en 2007, describieron que el angiomixoma
agresivo es mas frecuente durante la edad
reproductiva, aunque muestra un rango de edad de
presentacion muy amplio, que oscila entre los 11 y
82 afios, con un pico de incidencia entre la tercera
y quinta décadas de la vida (10). Bai y col. (11), en
2013, describieron una casuistica de 13 casos en
Pekin, China, evidenciaron que la edad promedio de
presentacion fue de 37 afios.

El cuadro clinico es variable dado que son tumores
grandes con crecimiento lento. Los sintomas son
inespecificos y pueden incluir la sensacion de masa
palpable, que los pacientes refieren como pesadez, o
de incomodidad en pelvis (1), de hecho, lo tinico que
refirié esta paciente fue el aumento de volumen, sin
otro sintoma asociado.

Debido a su rareza, el diagnostico preoperatorio es
dificil de sospechar (12), es asi como en la reunion
de servicio, previa al acto quirurgico, se concluyo
como tumor abdomino-pélvico de probable origen
ovarico. Bai y col. (11) describieron el diagnostico
preoperatorio de dos casos: uno con biopsia y otro
con aspiracion con aguja fina.

Los estudios de imagen son importantes, como en
la evaluacion de toda tumoracién abdomino-pélvica,
con la finalidad de determinar la localizacion,
relacion con estructuras vecinas y sospechar
infiltracion de las mismas. No se ha descrito un
patrén especifico, en lo que si concuerda la literatura
es que se describen como tumores heterogéneos con
abundante vascularizacion a predominio periférico.
Tanto por tomografia como por resonancia magnética,
la apariencia del tumor es tipica: isodensa al tejido
muscular y con apariencia caracteristica en remolino
debido al componente vascular (12). Los estudios
de imagen de la paciente describieron la tumoracion
multilobulada y heterogénea; a nivel tomografico
se describe la presencia de densidades entre 15 y
27 UH, es decir, isodensa con el musculo (10 a 40
UH), ademas se aprecido la imagen arremolinada
previamente descrita.

Bai y col. (11) sugieren que ante la presencia de una

masa abdomino-pélvica de estas caracteristicas se
solicite una resonancia magnética nuclear (RMN) ya
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que esta permite delimitar tejidos blandos y descartar
infiltraciéon tumoral de los tejidos adyacentes. En
este caso no se solicit6 RMN, por fortuna no hubo
infiltraciéon de o6rganos vecinos, ya que la mayor
sospecha se presentd a nivel vejiga y de pared
posterior de vagina, pero no hubo lesion de estos
organos y los bordes de reseccion fueron negativos.

No cabe duda que el analisis histopatologico es el
estandar de oro para el diagnostico del angiomixoma
agresivo, plantedndose duda incluso en la propia
biopsia peroperatoria como ocurrié en el presente
caso, siendo la biopsia definitiva la que concluy¢ el
diagnostico.

Desde el punto macroscopico, se suelen describir
como tumoraciones blandas, con proyecciones
digitiformes, no encapsulados, multilobulados, con
masas polipoideas edematizadas, de consistencia
gomosa o gelatinosa (13). La patologa lo describio
como una tumoracion pediculada, lobulada, de
serosa brillante, con trayectos vasculares visibles,
heterogénea, con dilataciones de aspecto quistico
y éareas soélidas esponjosas, de color grisaceo y
consistencia blanda. No describio capsula.

Desde el punto de microscopico, se describen células
ahusadas, con citoplasma bien definido, estroma
fibromixoide, vasos con paredes hialinizadas, es
raro observar necrosis, atipias celulares y figuras
mitéticas (11). En el caso que se presenta, no se
evidencid ningln tipo de atipia celular y, como ya se
menciono, los bordes eran negativos. El tamafo de
la lesion en la biopsia definitiva fue de 18,1 x 15,4
x 8,1 cm. No se ha demostrado correlacion entre el
tamafio tumoral y el riesgo de recurrencia (14).

Al hablar de patologia poco frecuente siempre se
piensa en la inmunohistoquimica para asegurar el
diagnostico sospechado y garantizar al paciente
el manejo apropiado. Sin embargo, no existen
marcadores inmunohistoquimicos especificos para
este tipo de tumores. Se ha descrito positividad fuerte
paraCD34,SMA, positividad moderadaparadesmina,
negativa para S 100 y un indice de proliferacion bajo
(15). Por su naturaleza dependiente de hormonas
estos tumores muestran positividad para receptores
de estrogenos y progesterona (16). A esta paciente
se le solicito el estudio de inmunohistoquimica, pero
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por problemas de indole econdmico la paciente no
los pudo realizar.

El tratamiento de estos tumores es quirirgico, es asi
como la mayoria de los autores como Sim6 y col.
(17), concluyen que la exéresis radical del tumor
es la norma, si se realiza completa es curativa en
100 % de los casos. Sin embargo, y debido al caracter
agresivo y a las dificultades técnicas quirurgicas
debido a su morfologia y su naturaleza infiltrativa
local, se han reportado tasas de recurrencia de
entre 9 % y 72 % (2). En este caso, la eleccion fue
netamente quirurgica, con margenes que fueron
reportados como negativos, lo que favoreceria una
probabilidad baja de recurrencia de la enfermedad.
Una alternativa terapéutica es la utilizacion de
analogos de GnRH, basado en el hecho de la
naturaleza hormonal de estos tumores. Es asi que un
diagnostico peroperatorio de estas lesiones asociado
con los hallazgos clinicos pudiera evitar una cirugia
mutilante apoyandose en el uso de los analogos de
GnRH (18). A nivel de la vulva se han descrito casos
en los que la reseccion completa no ha sido posible y
el uso de estos farmacos ha asegurado una respuesta
completa (19, 20).

Los estudios de seguimiento o control deben
realizarse dependiendo de los resultados de la
cirugia. Una cirugia con reseccion total es curativa,
pero, debido a la insercion del tumor que puede ser
a planos profundos o de dificil acceso, una reseccion
completa es sumamente dificil. Los estudios de
seguimiento son necesarios para planear una nueva
intervencidn quirurgica en caso necesario y no por
la sospecha de actividad metastasica a distancia. Los
estudios de control se deberan realizar en al area
afectada, el uso del ultrasonido es importante debido
a su accesibilidad y bajo costo, lo que conlleva a
menor exposicion a radiacion en el casodelaTC o a
menor tiempo de adquisicion en el caso de la RMN
(12).

Hasta el momento, no existe consenso sobre la
frecuencia de visitas médicas que deben realizar
estos pacientes, en este caso se concluy6 en realizar
la anamnesis, examen fisico con control ecografico
cada tres meses y tomografico semestral. Se
indicard cambio del patron de frecuencia si existe
algun sintoma a considerar. Para Bai y col. (11),
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el seguimiento debe ser durante largo tiempo y
considerar el uso de la RMN como herramienta
imagenologica.

Al hablar de recurrencias, cabe acotar que el
tratamiento usado ha sido analogos de GnRH (11)
y en otros casos con fracaso a esta terapéutica se ha
aplicado radioterapia con éxito (14).

Finalmente se han descrito casos de enfermedad
metastasica, uno de ellos con enfermedad a nivel
parénquima pulmonar (11).

CONCLUSION

El angiomixoma agresivo es una tumoracion rara
que debe ser conocida por todo ginecologo, siendo
importante reportar todos los casos que sean
diagnosticados para contribuir al conocimiento de
esta patologia. La principal arma terapéutica es la
cirugia, tratando derealizar lareseccion lo mas 6ptima
posible (RO0), es decir sin enfermedad residual, para
disminuir la probabilidad de recurrencia. Igualmente
se deben considerar otras opciones como el uso de
los analogos de GnRH de manera neo adyuvante y
adyuvante. La radioterapia se puede considerar en
casos de recaida.
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