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Angiomixoma agresivo: lo que el
radiologo debe saber

Alejandro Eduardo Vega-Gutiérrez* y Magdalena Ramirez-Arellano*

RESUMEN

Introduccion. El angiomixoma agresivo es un tumor mesen-
quimal mixoide con la caracteristica de crecimiento lento, que
emerge de la region pélvica, genital o perineal, predominante-
mente en mujeres. El término agresivo es debido a su compo-
nente vascular y a su comportamiento local, no indica potencial
de diseminacion a distancia. Su tratamiento de eleccion es la re-
seccion quirdrgica que, cuando se realiza completa, es curativa
en todos los casos.

Material y método. Paciente femenina de 40 afos remitida a
imagenologia con diagnostico de hernia perianal. Por vaginogra-
fia se descart6 la presencia de fistula. Posteriormente se realiza-
ron ultrasonido, tomografia computada y resonancia magnética.
Resultados. Se identificd tumor sélido, de gran tamarfio, que de-
pendia del tejido del periné y en intimo contacto tanto con la
pared posterior del Gtero como con la pared anterior del recto
(pero con claro plano de separacion con éstos); no se observo
infiltracion alguna. Mediante el analisis patol6gico se obtuvo el
diagnostico de angiomixoma agresivo.

Discusion. Lo que se observa en todas las técnicas de imagen es
la caracteristica del tumor de crecer alrededor de las estructuras
del piso pélvico sin penetrar la capa muscular de la vagina o el
recto; sélo desplazando las estructuras adyacentes.

Conclusion. El angiomixoma agresivo es un tumor de baja preva-
lencia que debe de ser considerado entre los diagnésticos dife-
renciales principales de los tumores pélvicos.
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ABSTRACT

Introduction. Aggressive angiomyxoma is a myxoid mesenchy-
mal tumor with the characteristic of slow growth, which emerg-
es from the pelvic, genital, or perineal region, predominantly in
women. The term aggressive is due to their vascular component
and their local behavior, and does not indicate potential for re-
mote dissemination. Their treatment of choice is surgical resec-
tion which, when complete, is curative in all cases.

Material and method. Female patient age 40 years referred to
imaging with diagnosis of perianal hernia. Vaginography ruled
out the presence of fistula. Subsequently ultrasound, computed
tomography, and magnetic resonance were performed.
Results. A large solid tumor was identified, hanging from the
perineal tissue and in intimate contact with both the posterior
wall of the uterus and the anterior wall of the rectum (but with
clear plane of separation from them); no infiltration was ob-
served. A diagnosis of aggressive angiomyxoma was obtained
by pathological analysis.

Discussion. The observations reported in all the imaging tech-
niques used confirm the tumor’s characteristic of growing
around the structures of the pelvic floor without penetrating
the muscular layer of the vagina or the rectum, only displacing
the adjacent structures.

Conclusion. Aggressive angiomyxoma is a tumor of low preva-
lence which should be considered among the principal differen-
tial diagnoses of pelvic tumors.
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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
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fundamentalmente en la region pélvica, genital y/o peri-
neal de mujeres adultas.? Este tumor mesenquimal surge
del tejido conectivo de la pelvis menor o del periné y tiene
un curso localmente agresivo. No existe una estadistica
reciente sobre la incidencia de este raro tumor pero en la
bibliografia se han reportado cerca de 140 casos.?

El AA esta integrado histoldgicamente por fibroblastos
y miofibroblastos fusiformes, algunos estelares con un
estroma mixoide, ademéas de proliferacion de vasos
sanguineos, algunos con engrosamiento de la pared. Por
inmunohistoquimica las células son positivas a vimentina,
actina y desmina.*
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El adjetivo “agresivo” enfatiza el caracter neoplasico de los
vasos sanguineos, su naturaleza infiltrativa local y el alto
riesgo de recurrencia también local, no indica potencial
maligno de la lesion,’ dato importante para la limitaciéon
de los estudios de extension asi como para los estudios
de control posteriores al tratamiento. La relacién mujer/
hombre es de 6:1 siendo mas frecuente durante la edad
reproductiva aunque muestra un rango de edad de pre-
sentacion muy amplio, oscila entre los 11 y 82 afios? con
un pico de incidencia entre la tercera y quinta décadas
de la vida.¢

El AA ha sido descrito también en vagina, cavidad ute-
rina, vejiga, retroperitoneo, espacio isquiorrectal, recto
y extremidades inferiores. En los varones aparece en
escroto, cordon espermatico, epididimo y regién inguinal
(parafunicular).?

En el AA se ha demostrado relacion con los receptores de
estrogenos y progesterona en las mujeres y de andrégenos
en el hombre, lo que favorece la utilizacion de una terapia
hormonal adicional al tratamiento quirdrgico de eleccion.”
Solo existe en la literatura un caso reportado de metastasis
pulmonares y mediastinicas, asi como otro con extensiéon a
cavidades cardiacas pero por invasion a vena cava inferior
y progresion hacia cavidades cardiacas.®

El cuadro clinico del AA es variable dado que son tumores
grandes con crecimiento lento. Los sintomas son inespeci-
ficos y pueden incluir la sensacion de masa palpable (que
los pacientes refieren como “pesadez”) o de incomodidad
en pelvis.?

El tratamiento de elecciéon del AA es la reseccion qui-
rargica; si se realiza completa es curativa en 100% de los
casos. Sin embargo, y debido al caricter agresivo y a las
dificultades técnicas quirargicas debido a su morfologia
y su naturaleza infiltrativa local se han reportado tasas de
recurrencia de entre 9% y 72%.*

Las caracteristicas por imagen del AA han sido amplia-
mente descritas, principalmente en la tomografia compu-
tada (TC) y en la resonancia magnética (RM). En la TC
el tumor tiene un margen bien definido y un patrén de
atenuacion menor a la del masculo. Por otro lado, en la
RM, en secuencia T1, el tumor es isointenso comparado
con el musculo, con moderado realce con la aplicacién de
medio de contraste. En secuencia T2 el tumor es hiperin-
tenso. Esto esta relacionado con la matriz mixoide libre y
con el alto contenido de agua.® E1 AA tiene una apariencia

caracteristica arremolinada o en capas y su tejido es de
menor intensidad en T2 pero realza con gadolinio. Por TC
la apariencia arremolinada sélo es evidente en estudios
contrastados. Esta apariencia esta relacionado con el es-
troma fibrovascular.’

Hay pocos reportes de imagen del angiomixoma. Por
ultrasonido no hay actualizaciones recientes, s6lo breves
descripciones del tumor como masa hipoecoica o franca-
mente quistica.!%

Lo que se observa en todas las técnicas de imagen es la
caracteristica tendencia a crecer alrededor de las estruc-
turas del piso pélvico sin penetrar la capa muscular de la
vagina o el recto, inicamente desplazando las estructuras
adyacentes.’

MATERIAL Y METODO

Se trata de una paciente de 40 afios con 10 afios de sensa-
cion de tumor perineal. Fue sometida a dos cirugias con
diagnéstico de hernia perianal en un hospital privado y
por aparente recurrencia acudi6 al Hospital General de
México. Ante la sospecha de probable fistula recto vaginal
se envid a nuestro servicio para estudio de vaginografia
debido a la salida de liquido fétido de aspecto hematico.
A la exploracion fisica se observo crecimiento de pared
lateral izquierda.

Por imagen se descarto6 fistula rectovaginal. El tumor se
evalu6 entonces por imigenes multiplanares de ultrasoni-
do (USG), tomografia computada y resonancia magnética
utilizando ultrasonido Acuson Antares 1000, tomdgrafo
Somaton Sensation 64 y resonador Avanto Magnetom de
1.5 Teslas, todos de 1a marca Siemens®.

Se le realiz6 reseccién parcial en febrero 2011 y andlisis
histopatologico e inmunohistoquimico posteriores. El
diagnéstico final fue angiomixoma agresivo. Se le realizé
nueva RM simple de control (01.07.11) donde se identi-
ficé remanente tumoral, con disminucién aproximada de
50% con respecto al tamafio original y menor compresion
arecto y vagina.

Se planed y realizé una nueva intervencién para extraer
el resto de tumor asi como para histerectomia y ooforec-
tomia bilateral el 12.07.11. Se realiz6 estudio de control el
25.05.12 en el que ya no se identificd tumor, tnicamente
se observaron cambios posquirtrgicos.
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Finalmente se realiz6 una revision de la base de datos
digital del Departamento de Patologia del Hospital Ge-
neral de México (que abarca del afio 2000 a la fecha) y
s6lo se encontraron cinco casos comprobados de AA que
este hospital. Se hace énfasis en la revision de éste caso
en particular ya que contd con evaluaciones de la lesiéon
mediante multiples métodos de imagen.

RESULTADOS

El 10.11.10 se le realiz6 a la paciente vaginografia insti-
lando medio de contraste hidrosoluble a través de cidnula
por conducto vaginal observando que el contraste se dis-
tribuy6 de manera uniforme y circunscribi6 una lesion de
morfologia ovoidea, de bordes lisos y que aparentemente
se origina en la pared posterior de la vagina; no se logro
observar trayecto fistuloso hacia la &mpula rectal. Después
del retiro de la cdnula se observé que existia retencion del
medio de contraste en el contorno superior, en la regién
correspondiente al fornix vaginal posterior (imagen 1). El
mismo dia se realiz6 ultrasonido pélvico del canal vaginal
ampliado, por coleccion de aspecto turbio, que delimitaba

‘.ﬁ_ f

con claridad el contorno de los labios anterior y posterior
del cérvix, asi como del férnix anterior y posterior de la
vagina (imagen 2).

Se identificé un tumor sélido de 14.93 x 10.21 x 12.6 cm
con un volumen aproximado de 1002.49 cm?. Su aspecto
ecografico era semejante al del miometrio ligeramente
hipoecogénico y, a la aplicacién del Doppler color, se
observo escasa vascularidad periférica. El tumor, por
este método de imagen, tuvo una morfologia bilobulada,
con componente dominante por encima del nivel del
diafragma urogenital (cuerpo del periné) y otro menor
que protruia a través del introito vaginal.

Se realiz6 complemento con TC en fase simple después
del USG y se observé un tumor hipodenso en compara-
cion con tejido muscular, de morfologia bilobulada, entre
recto y vagina; ésta tltima se encontraba distendida con
medio de contraste. Se observo al titero desplazado supe-
riormente (imagen 3).

E119.11.10 se realizé6 RM utilizando secuencias T1y T2y
se observo, en T1, tumoracién isointensa en relaciéon con

Imagen 1. Vaginografia en diferentes proyecciones: el contraste se distribuye de manera uniforme y circunscribe una lesién de morfo-
logia ovoidea de bordes lisos que aparentemente se origina en la pared posterior de la vagina y no se logra observar trayecto fistuloso
hacia la ampula rectal. Posterior al retiro de la canula se observa que existe retencion del medio de contraste en su contorno superior en

la region correspondiente con el férnix vaginal posterior.

Imagen 2. Ultrasonido: A), B) y C) con aplicacion de Doppler color. D) Escala de grises. Se observa canal vaginal ampliado, por coleccion
de aspecto turbio B), D) que delimita con claridad el contorno de los labios anterior y posterior del cérvix, asi como del fornix anterior
y posterior de la vagina. Se identifica un tumor sélido ecograficamente semejante al del miometrio, con vascularidad de predominio
periférico.
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Imagen 3. Tomografia computada en fase simple con reconstruccion axial A) sagital B) y coronal C) donde se observa tumor hipodenso,
de morfologia bilobulada, ubicado entre el recto y la vagina, misma que se encuentra distendida con medio de contraste. Se observa el
Utero desplazado superiormente.

el musculo. En las diferentes secuencias T2 se pudo obser-
var la arquitectura caracteristica arremolinada del tumor,
heterogéneamente hiperintensa. Se observo como el titero
se encontraba desplazado anteriormente y los anexos eran
de aspecto endometridsico; la vagina se encontraba dis-
tendida con liquido en su interior (imagen 4). Se obtuvo
el reporte posquirargico de histologia con el diagnéstico
definitivo de angiomixoma agresivo (imagen 5, cuadro I).
E101.07.11 se realiz6 una RM de control posquirtrgico en
la que se distinguié un remanente tumoral de aproxima-
damente 50% del volumen del tumor original (imagen 6).
Posterior a segundo periodo quirtrgico se analizaron de
nuevo, macro y microscépicamente, las piezas quirdr-
gicas confirmando el diagnéstico de AA (imagen 7). El
25.05.12 se realiz6 seguimiento del caso con RM donde
sOlo se observaron cambios posquirdrgicos sin evidencia
de actividad tumoral.

DISCUSION

El AA es un tumor de crecimiento lento y, al momento del
examen, generalmente se encuentran tumores de gran tama-

(A o

fio, dificiles de evaluar por cualquier método y que suelen ser
indoloros o con sintomas inespecificos; pero, sobre todo, no
tienen potencial invasivo, asi que los estudios de imagen que
se realizan muestran un tumor que desplaza o comprime a
las estructuras pero con planos de separacién visibles.

Los hallazgos por ultrasonido concuerdan con lo que ya
se habia comentado previamente, una variedad comple-
tamente so6lida que a la aplicacion del Doppler color de-
muestra prevalencia de vascularidad periférica, con poca
sefial vascular central siendo mayor en el sitio de insercion
del tumor, esto llama la atencién debido a la angiogénesis
caracteristica del tumor con la que se esperaria una ma-
yor actividad vascular a la aplicacion del Doppler color,
por esto se debe de tener cuidado pues los diagnosticos
diferenciales pueden variar debido a la apariencia similar
que se comparte con un leiomioma.

Tanto por tomografia como por resonancia magnética la
apariencia del tumor es tipica: isodensa al tejido muscu-
lar y con apariencia caracteristica en remolino debido al
componente vascular.

Imagen 4. Resonancia magnética, B) T1: tumor isointenso en relacién con el misculo. A), C) y D) T2: arquitectura arremolinada carac-
teristica del tumor, heterogéneamente hiperintenso y con liquido en la vagina.
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Imagen 5. A) Estroma mixoide, con células fusiformes y estrelladas sin atipia, con proliferacion vascular (H&E, 20x; Tincion de Masson,
40x). B) Inmunohistoquimica para vimentina, desmina, antiactina de misculo liso (AAML), receptores de estrogenos (RE) y receptores
de progesterona (RP) 40x. (Fotografias cortesia de los doctores Trillo y Gonzalez, Departamento Anatomia Patolégica, HGM).

Cuadro I. Inmunohistoquimica

Anticuerpo Resultado
Vimentina + Citoplasma
Desmina + Citoplasma
AAML + Citoplasma
RE + Nuclear

RP + Nuclear
CD34,CD31 + Vascular
S-100 Negativo
CD117 Negativo
CKAE1/3 Negativo

Los estudios de seguimiento o control deberdn realizarse
dependiendo de los resultados de la cirugia. Una cirugia
con reseccion total es curativa pero, debido a la inserciéon
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 intervencion quirtrgica en caso necesario y no por
la sospecha de actividad metastasica a distancia. Como ya
se sefial6 las probabilidades de que esto suceda son muy
remotas. Los estudios de control se deberan de realizar
en al drea afectada, lo que conlleva a menor exposiciéon a
radiacion en el caso de la TC o a menor tiempo de adqui-
sicion en el caso de la RM.

Imagen 6. Resonancia en secuencia T2, en planos A) sagital y B)
coronal donde se observa remanente tumoral de aproximada-
mente 50%.

El uso del USG es importante debido a su accesibilidad y
bajo costo, pero tomando en cuenta que el diagndstico de
AA serd principalmente diferencial dado que, por imagen,
comparte similitudes con otras afecciones. En nuestro
hospital histéricamente el diagnéstico principal seria
leiomioma (antes del angiomixoma agresivo).

CONCLUSION

El angiomixoma agresivo es un tumor de baja prevalencia
que, como tal, debe diferenciarse de afecciones afines.
Tiene caracteristicas especificas por imagen y un compor-
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Imagen 7. Piezas macroscépicas: A) Utero, B) angiomixoma agresivo y C) quiste endometridsico de anexo izquierdo (fotografias corte-
sia de los doctores Trillo y Gonzélez, Departamento Anatomia Patologica, HGM).

tamiento tipico y deber4 considerarse entre las primeras
posibilidades de diagnostico entre los tumores pélvicos.
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