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Angiomixoma agresivo. Un raro tumor mesenquimal

pélvico
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Aggressive angiomyxoma. A rare mesenchymal pelvic tumor

El angiomixoma agresivo es un tumor mesenquimal, extre-
madamente raro en el varén, mas frecuente en la mujer adulta
en la etapa reproductiva, con una relacién mujer/varén 7:1. Si
bien suele comportarse como un tumor benigno, y es rara la
presencia de metdstasis a distancia, tiene una alta tasa de
recurrencia local. Descrito por primera vez en 1986 por Steeper
y Rosali, se origina en los tejidos blandos de la regién pélvica,
perineal, vulvar o glitea. En el vardn se han descrito casos
localizados en la ingle, en el escroto y en el cordén
espermatico’. Su nombre se relaciona con la presencia de
células fusiformes y estrelladas en el estudio histolégico, junto
a vasos sanguineos de tamafio variable en una matriz
mixoide”. Existen aproximadamente 150 casos descritos en
mujeres pre-menopausicas y 43 casos en varones, y 70 de ellos
con una localizacién anatémica pélvica y/o retroperitoneal®*.
El diagnéstico clinico es casi siempre dificultoso, debido a la
falta de signos y sintomas especificos. En la presente
comunicacién aportamos 4 nuevos casos, intervenidos en el
Hospital de la Santa Creu i Sant Pau entre 2011 y 2015, entre
ellos un varén y 3 mujeres, de edades comprendidas entre 40-
65 afios (media: 48 afios) (tabla 1). Los sintomas son
inespecificos por compresion y desplazamiento de los érganos
pélvicos (vejiga, recto, Gtero, etc.), como son 2 casos de disuria,
un caso de tenesmo rectal y un caso de dolor pélvico. La
exploracién fisica detect6 en el caso del varén una tumoracién
perineal derecha que al tacto rectal hacia protrusién lateral

hacia la luz del recto. En otro caso, la protrusién del tumor
apareci6 sobre los labios mayores derechos de los genitales de
la paciente. Radiolégicamente se evidencié una tumoracién
pélvica retroperitoneal de bordes bien delimitados, con
desplazamiento de los 6rganos pélvicos, y con extensién
haciala fosaisquiorrectal en el caso del varén, y hacia laregién
vulvar en una mujer. Todos ellos fueron tratados quirtrgica-
mente con una reseccién radical, mediante un abordaje
abdominal en 3 casos, y un abordaje abdomino-perineal en
el caso de la paciente, con una gran extensién vulvar donde se
movilizé hasta el plano de los elevadores y diseccién de la
masa de los planos adyacentes, para permitir la extraccién de
la pieza. Se presté atencién en mantener los margenes
adecuados, y en ninguno de los casos hubo recidiva tumoral.

Macroscépicamente, los tumores tenian un tamaifo entre
4-26cm y una consistencia blanda-eldstica. El aspecto
histopatolodgico de todas las lesiones fue de tipo fibromixoide,
con vasos sanguineos de tamafio variable, y sin areas de
necrosis ni hemorragia, a excepcién del paciente varén donde
se evidenciaron dreas de hemorragia en la superficie (fig. 1A).
Desde el punto de vista inmunohistoquimico mostraron
positividad de las células para desmina, asi como también
para receptores de estrégenos (fig. 1B y C). Durante el
seguimiento actual ninguno ha presentado recidiva tumoral.

Las imagenes por TC pueden ser variables y, a menudo,
muestran una masa homogénea e hipodensa en comparacién

Tabla 1 - Datos anatomoclinicos de pacientes intervenidos de angiomixoma agresivo

N.° de Sexo Edad Motivo de consulta Tamafio Cirugia Necrosis/ Recidiva

caso (afios) del tumor hemorragia tumoral

1 Varén 65 Tenesmo rectal, disuria, 26 cm Laparotomia Si No
sensacion de peso perineal

2 Mujer 4] Lesién vulvar, disuria 6 cm Laparotomia No No

3 Mujer 44 Nédulo vulvar y dolor pélvico 12 cm Perineal No No

4 Mujer 40 Control ginecolégico, dolor pélvico 4cm Laparotomia No No
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Figura 1 - A) Angiomixoma agresivo (H&E X200): células tumorales con nicleos ovalados uniformes sin atipia, en un
estroma edematoso con fibras de colageno y abundantes vasos dilatados. B) Positividad inmunohistoquimica de las células
para desmina. C) Positividad inmunohistoquimica de las células para receptores de estrégenos.

con el musculo, y con escasa captaciéon de contraste
intravenoso. En la RM son caracteristicas, mostrando una
masa iso o hipointensa en comparacién con el musculo en las
imdgenes potenciadas en T1 e hiperintensa en las secuencias
T2, en relacién con la abundante matriz mixoide y el alto
contenido de agua. Presentan un importante realce en
secuencias posgadolinio, con un patrén de captacién tipica-
mente en «espiral», con bandas de diferente intensidad en el
interior, causado por el estroma fibrovascular del tumor™®.

Desde el punto de vista histopatoldgico, el angiomixoma
agresivo tiene un aspecto seudoendopapilar, El tejido circun-
dante mixoide aparece en lugares que contienen una prolife-
racién de coldgeno denso. Generalmente, las células tumorales
no muestran atipia cito-nuclear’®. Rotmensch et al. Demues-
tran en un estudio como el angiomixoma agresivo puede ser
positivo para receptores de estrégenos y progesterona, y
consecuentemente ser tratado con una terapia hormonal®.

La cirugia se basa en la exéresis amplia del tumor,
conservando margenes libres, pues suele ser garantia de
una curacién con pocas consecuencias funcionales®. Sin
embargo, su naturaleza infiltrante dificulta, tal como sucedié
en el varén de nuestro caso, la exéresis completa, especifica-
mente cuando la localizacién es pélvica contacta con el recto
y/o la vejiga, y alcanza el espacio isquiorrectal. En estos casos
la escisién completa es mas compleja, puede ser tipo R1/R2 y
de mayor riesgo de recidiva.

El éxito de la radio y/o quimioterapia especialmente ante la
recidiva tumoral es bajo, debido a la existencia de una gran
cantidad de coldgeno en este tipo de tumor, asociado a un bajo
indice de actividad mitética y a una baja celularidad™.

Como conclusién, podemos decir que el angiomixoma
agresivo es un raro tumor mesenquimal, de naturaleza
benigna, mas frecuente en la mujer premenopausica que en
el varén, con una tendencia a la recidiva local tras su
extirpacién completa. No existe un tratamiento de quimio
y/o radioterdpico que puedan mejorar su prondstico y que
evite o disminuya la tasa de recidiva. Por todo ello, es
importante entender que la exéresis quirdrgica de este tumor
debe ser lo mas completa y radical posible.
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Deteccion intraoperatoria radioguiada de tumor
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carcinoide productor de hormona adrenocorticotropa

ectopica

Radioguided intraoperative detection of ectopic adrenocorticotropic
hormone-producing carcinoid tumor

Los tumores carcinoides son neoplasias malignas neuroendo-
crinas originadas en las células enterocromafines del sistema
endocrino difuso (APUD). Un 10% presenta localizacién
broncopulmonar, y entre el 1-2% pueden asociarse a sindro-
mes paraneoplasicos como el sindrome de Cushing”.

La GRS (**'In-octreétido), puede indicarse para la deteccién
de tumores carcinoides diseminados o funcionantes subcen-
timétricos dificilmente localizables mediante otras pruebas de
imagen®®. Su utilizacién intraoperatoria est4 descrita en la
literatura de forma anecdética, y en nuestro caso ha sido
esencial para la reseccién completa de las lesiones®.

Varén de 30 afios sin antecedentes de interés que presentd
clinica de sindrome de Cushing. Las analiticas evidenciaron
hiperglucemias (hasta 300 mg/dl con cetonuria negativa) con
elevacién de la hemoglobina glucosilada (6,3%), leve hipopota-
semia, hipercolesterolemia e hipercortisolismo urinario
(3.978 ng/dia). Se inicié tratamiento con insulina. El 5-OH-
indolacético fue de 8,5 mg/24 h, y la cromogranina A de 225 ng/
ml sugiriendo tumor carcinoide, la secrecién episédica de
hormona adrenocorticotropa (ACTH) fue de 153 ngy 83,3 pga
las 8 y 23 h, respectivamente, orientando a una etiologia ACTH-
dependiente extra-adrenal. La ausencia de supresién con
dexametasona y la resonancia magnética hipofisaria anodina
orientaron a un sindrome de secrecién ectépica de ACTH.

La tomografia computarizada (TC) toraco-abdominal no
evidenci6é hallazgos patolégicos, pero la GRS objetivé una
captacién patolégica milimétrica en el hilio pulmonar derecho
(fig. 1), y en la broncoscopia no se observaron lesiones
endobronquiales.

Tras 24 h desde la inyeccién del radiofarmaco (octreétido), se
realizé una toracotomia exploradora, palpacién manual del
pulmoén y rastreo gammagrafico con una sonda intraoperatoria
(fig. 2). Ademads del escaso liquido pleural de aspecto seroso, se
hallaron un nédulo periférico de 6 mm en LID, y un ganglio
interlobar (ambos con hipercaptacién con valores de 34y 37 sobre
el «pool pulmonar» de 2). Se efectué una reseccién pulmonar

atipica, linfadenectomia mediastinica sistematica y confirma-
cién anatomopatoldgica intraoperatoria de las lesiones.

El estudio inmunohistoquimico reveld carcinoma neuroen-
docrino tipo 1. La adenopatia interlobar y la citologia del
liquido pleural fueron positivas para malignidad, correspon-
diendo a un estadio wa (T1IN1M1). No se realizé tratamiento
adyuvante. El sindrome de Cushing se resolvio tras la cirugia y
5 afios de seguimiento, el paciente permanece asintomatico
y sin signos de recidiva.

Entre el 15-20% de los casos de sindrome de Cushing
pueden ser originados por tumores no hipofisarios, constitui-
dos por tejido neuroendocrino’. Los carcinoides bronquiales
son la causa més comn de secrecién ectépica de ACTH (25%)".

En nuestro caso, una vez confirmado el hipercortisolismo, se
inici6 el diagnéstico diferencial entre enfermedad de Cushingy
Cushing ectépico, y tras comprobar el origen ectépico se realizd
una TC toraco-abominal sin objetivar lesiones.

Tal como afirman ciertos autores, un numero considerable
de carcinoides bronquiales son indetectables mediante téc-
nicas de imagen convencionales, debido a su pequefio tamafio
y/o su ubicacién en el hilio pulmonar, donde es particular-
mente dificil la diferenciacién con la vasculatura normal®. En
una revisién de Ozkan etal.,, enla que se valora la GRS, se hace
mencién a una serie de 90 casos, en la que el 47% era
secundaria a un tumor de localizacién intratoracica y en el 19%
de los casos no se localizé la lesién® Publicaciones mas
recientes, describen la localizacién de los tumores hiperse-
cretores solo en el 62,5% de los casos mediante el uso de
distintas pruebas de imagen®. Aunque hay resultados con-
trovertidos en la literatura, la GRS con In-''? se ha propuesto
para localizar tumores que secretan ACTH ectdpico no visibles
por las técnicas convencionales®?.

En el caso presentado se realiz6 un GRS buscando al tumor
hipersecretor, hallando una lesién milimétrica con captacién
patoldgica a nivel hiliar derecho que correspondié a una
metdstasis ganglionar. El tumor pulmonar primario, de apenas
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