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INTRODUCCION

Resumen

Se presenta el caso clinico de un angiomixoma agresivo, de presentacion en un paciente de sexo masculino,
con localizacion presacra, el cual fue diagnosticado e intervenido en el Hospital Militar Central de Bogota. Se
realizé un abordaje tipo Kraske con la escision completa de la lesién y minimo impacto funcional y estético
para el paciente. Esta clase de tumores son extremadamente infrecuentes y predominan en mujeres, con
una localizacion pélvica. La presentacion en hombres es alin mas exdtica, con pocos casos reportados en
la literatura. Su manejo obliga a la extirpacién completa de la lesion y al seguimiento clinico e imagenoldgico
periddico, dada su alta tasa de recidiva.
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Abstract

We report a case of a male patient with an aggressive angiomyxoma located in the presacral space which was
diagnosed and clinically treated at the Hospital Militar Central in Bogota, Colombia. Kraske’s posterior appro-
ach was used to completely excise the lesion with minimal functional and aesthetic impact on the patient.
Aggressive angiomyxomas are extremely rare. They are most commonly found in pelvic locations in women.
They are even more exotic in men, with very few cases reported in the literature. Management requires com-
plete removal of the lesion and the clinical and imaging follow-up given their high rate of recurrence.
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inofensiva, son tumores infiltrantes y presentan un alto
riesgo de recurrencia (1, 3, 5-7).

El angiomixoma agresivo (AA) es un tumor de tejidos
blandos pélvicos y perineales, poco frecuente, originado
por miofibroblastos, localmente agresivo y no metastati-
zante. Descrito en 1983 por Steeper y Rosai, en los tejidos
blandos de la pelvis y periné de mujeres premenopdusi-
cas, estos tumores se caracterizan por citologia de aspecto
benigno, siendo formados por células fusiformes y estela-
res, inmersas en una matriz mixoide, que contienen vasos
de mediano calibre, pero a pesar de la apariencia citolégica

Por ser una lesién poco frecuente, su incidencia no ha
sido claramente establecida (1), pero se considera que
existen actualmente unos 190 casos descritos en la litera-
tura médica, de los cuales aproximadamente 150 han sido
reportados en mujeres premenopdusicas (30 a 40 afos) y
40 casos en hombres (4, S, 7, 12). Del total de casos men-
cionados, solo unos 70 de estos tienen una localizacién
anatdmica pélvica y/o retroperitoneal (3), y se establecié
que menos de 150 de los casos han sido reportados en la
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literatura médica inglesa entre 1983y 2004 (2). Para el afio
2007 se habian informado 15 casos en hombres en la litera-
tura anglosajona revisada y cinco en la literatura de lengua
hispana (1), pero la incidencia de la patologia y sus reportes
se ha ido incrementando cada ano (12).

La entidad se manifiesta preferencialmente en las muje-
res, por lo menos 7 veces mds que hombres, y en cuanto
al amplio margen de edad de aparicién se ha reportado en
nifios hasta de 2 y 11 afios de edad de ambos sexos (2, 3,
5). Las localizaciones més frecuentes encontradas en hom-
bres son: escroto, periné, ingle, pelvis y cordén espermatico
(1). Enlas mujeres, por ser mas frecuente la entidad, por lo
general surge en organos pélvicos y perineales con inclu-
sién de vejiga y ttero (3).

REPORTE DE CASO

Corresponde a un paciente de sexo masculino, de 58 afios
de edad y quien consulta por cuadro de 2 afios de sensacién
de masa a nivel del gliteo derecho, indolora, de crecimiento
lento y adyacente a linea media posterior. Debido a un epi-
sodio tinico de sangrado rectal rutilante, escaso y autolimi-
tado, acudié a consulta, cuyo examen fisico inicial confirma
la presencia de una masa blanda en gliteo derecho, de 8 x 5
cms, paramediana y de bordes mal delimitados.

Al tacto rectal, se encuentra una masa firme que hace
cuerpo con la porcién lateral derecha del recto distal, sin
infiltrar el mismo. Se realizd colonoscopia total que no
demostr6 otros hallazgos, aparte del descrito durante el
tacto rectal, y descart6 otras lesiones que explicaran el epi-
sodio unico de sangrado rectal autolimitado.

Se realizé resonancia magnética nuclear abdomino-pél-
vica que reporto la presencia de una lesién tumoral, con
un tamafio aproximado de 8,8 x 5,5 cms, de bordes bien
definidos y localizacién pélvica que permitid establecer el
diagnéstico de “Tumor presacro” (figura 1).

Dadas las caracteristicas imagenoldgicas de la lesion, en
cuanto a localizacién y definicién de sus bordes, se definié
la necesidad del manejo quirtrgico mediante un abordaje
que permitiera alcanzar el tumor manteniendo la inte-
gridad esfintérica, por lo cual se seleccioné la técnica de
Kraske (figuras 2y 3).

Elreporte oficial de patologia informa:

e Macroscopia:

o Lesion tumoral de 11,5x7x4 cms, con peso de 188
gramos, de consistencia blanda, con congestién
vascular superficial y al corte se halla parénquima
de aspecto mucoide y arremolinado.

e Microscopia:

o Tumor mesenquimal compuesto por células fusi-

formes y células estrelladas en estroma mixoide

con abundantes vasos sanguineos. No se observan
mitosis.
« Inmunohistoquimica:
o DPositivos: Actina, vimentina y desmina
« Negativos: Estrégenos y progestdgenos
« Ki67y S100: Negativos.
« CD 34: Positivo en vasos.
« Diagnostico patoldgico de masa retrorrectal:
« Tumor mesenquimal compatible con
mixoma agresivo’.

“angio-

Figura 1. Reconocimiento por resonancia magnética nuclear de
lesion presacra. Presentacion del tumor presacro, después de realizar la
diseccién digital del espacio retrorrectal.

Figura 2. Presentacién del tumor presacro después de realizar la
diseccién digital del espacio retrorrectal.
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Figura 3. Lesion presacra tras su extraccion.

Actualmente, el paciente completa 8 meses libre de enfer-
medad y contintia bajo vigilancia clinica por los servicios
de coloproctologia y oncologia, con imdgenes periddicas
de RMN que descartan hasta la fecha recidivas tumorales
y se evidencia un resultado estético satisfactorio, derivado
del abordaje seleccionado, asi como la ausencia de altera-
ciones de la continencia anorrectal.

DISCUSION

El angiomixoma agresivo fue descrito por primera vez en
1983 por Steeper y Rosai como una neoplasia mesenqui-
mal benigna, localmente infiltrativa, con predileccién por
los tejidos blandos de la pelvis y periné de mujeres jovenes
y con una alta recurrencia local, incluso después de un ade-
cuado tratamiento inicial, lo que le vali6 la denominacién de
“agresivo” (1-7,9). Aproximadamente 2 afios después, Begin
publicé su experiencia con 9 pacientes, incluyendo los pri-
meros reportes de la entidad en hombres (5).

Se considera como un tumor relativamente infrecuente,
que la mayoria de cirujanos no encuentran en su carrera
(8) y el hecho de que el caso presentado se refiera a un
paciente de sexo masculino, viene de alguna forma a refor-
zar su invulgaridad (10).

PATOGENIA

Hasta ahora, sus causas, incidencia y la patogenia se des-
conocen (1-3), pero algunos articulos han considerado
la posibilidad de un origen en células mesenquimales ais-
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ladas (3, S) y desde el punto de vista de histogénesis, de
acuerdo a la microscopia electrénica, al cultivo de tejidos y
al andlisis inmunohistoquimico o ultraestructural, la lesién
se origina en fibroblastos o miofibroblastos de ubicacién
perineo-pélvica principalmente, siendo la hipdtesis mds
aceptada el del origen en los tltimos (1, 3, 6, 10).

Se ha propuesto una causa hormonal dentro de su etio-
patogenia (dado el rango de edad de presentacién mas fre-
cuente), aunque en contraposicion a esta teoria, el amplio
rango de edad de los pacientes reportados y la aparicion en
el sexo masculino, limitaria tedricamente la posibilidad de
una dependencia hormonal (3, 4, 7, 10).

HISTOLOGIA

MicroscOpicamente, estos tumores tienen una baja a
moderada celularidad, en donde las células neopldsicas
mesenquimatosas son hipercromdticas con cromatina
homogénea densa, nucleolos ocasionales y muy poca
mitosis; ademads, suelen presentar morfologia fusiforme o
estrellada con citoplasma eosinofilico relativamente escaso
sobre un fondo mixoide. Los vasos sanguineos son de
tamano grande y mediano con una variedad de cambios
secundarios incluyendo hipertrofia medial y proliferacién
fibrointimal, dispersos por todo el tumor, que condicionan
una pared gruesa hialinizada. La evidencia de la infiltracién
puede ser vista por el atrapamiento de grasa, musculo y/o
haces nerviosos de mediano tamario, pero el patrén vascu-
lar proliferativo que se ve en la mayoria de las neoplasias
de tejidos blandos, no se ha reportado en el angiomixoma
(4-6,9, 10).

CITOGENETICA

El andlisis citogenético ha demostrado, en una proporcién
variable de casos (poco mdas de 7 casos reportados hasta
la fecha y de sexo femenino), la existencia de aberraciones
clonales citogénicas (anormalidades del cariotipo) rela-
cionadas con una translocacién en la regién 12q14-15 e
incluso, pérdida de un cromosoma X.

Estatranslocacion o “reordenamiento” da como resultado
la expresién aberrante del gen HMGA?2 (también conocido
como HMGIC)), el cual es un factor de transcripcién arqui-
tectural que se expresa principalmente durante la embrio-
génesis, y que es miembro de la familia de proteinas de alta
movilidad (High Mobility Group - HMG). Este hallazgo
sugiri6 inicialmente el uso del gen HMGA2 como marca-
dor de esta neoplasia, pero debido a que la translocacién
es compartida con frecuencia por otros tumores mesen-
quimales como leiomiomas uterinos, lipomas, hamarto-
mas pulmonares, liposarcomas o hemangiopericitomas, se
considera actualmente que esta parece ser la anormalidad
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cromosomica més frecuente asociada con la aparicién de
neoplasias mesenquimales humanas, lo cual no permite
definir al HMGA2 como un marcador especifico del angio-
mixoma agresivo, pero se ha sugerido su posible aplicacién
en evaluacion de los mérgenes y en la deteccion de peque-
nos focos de tumor residual o recurrente en reescisiones.
Hasta no disponer de mayor informacion, estos hallazgos
cromosomicos, no son de forma alguna uniformes, sino
més bien meras curiosidades (1-3, 10, 11, 14, 17-19).

INMUNOHISTOQUIMICA

El estudio con marcadores inmunohistoquimicos se guia
por la ausencia de marcadores especificos (10, 11), pero
se puede establecer que las células del tumor presentan
positividad para vimentina y desmina (100%), positividad
variable para actina (especifica de muisculo liso) (94%), asi
como para los receptores de estrogeno y progesterona (93
y 90% respectivamente) y CD34. Se establece negatividad
para protefna $100, cromogranina, Ki-67 y factor VIII (1,
3-6,10, 11,13).

En las presentaciones en pacientes masculinos, el recep-
tor de estrogeno y progesterona podria ser positivo (11), y
en el diagnostico diferencial entre angiomixoma, mixoma
y liposarcoma mixoide, el primero debe ser positivo para
vimentina y negativo para protefna S-100 (14).

MICROSCOPIA

En el examen macroscdpico, son tumoraciones blanqueci-
nas de consistencia firme o gelatinosa, de 10 cm de didme-
tro o mas, con superficie externa rosada o rojiza y colora-
cién grisdcea a la seccién transversal (resultado del estroma
mixoide que es rico en fibras de coldgeno), con contenido
mucoide o0 acuoso y presentan una arquitectura lobulada,
pobremente encapsulados o sin esta, con margenes relati-
vamente agudos en algunas dreas y con adherencia o infil-
tracion a la grasa, tejido fibroso y/o musculo en otras dreas.
Algunos casos se han reportado con margenes difusamente
infiltrantes y excepcionalmente se ha hallado al examen
tejido hemorrdgico o necrético, mientras que en otras oca-
siones se pueden hallar encapsulados y bien circunscritos
(3-7,10).

El aspecto heterogéneo del angiomixoma no permite
realizar un diagndstico tisular macroscépico, por ello el
examen histopatoldgico es casi siempre necesario para esta-
blecer el diagndstico (6).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Dada su propension a la recidiva local, el diagnéstico dife-
rencial debe realizarse con multiples lesiones mixoides

benignas, tanto por la clinica como por la microscopia y la
inmunohistoquimica, compartidas entre algunos tumores.

Es importante diferenciarlo del angiomiofibroblastoma
de la vulva con el que comparte afinidad en la histogénesis,
sugiriendo la posibilidad de que estas dos lesiones estén rela-
cionadasy posiblemente deriven de una célula mesenquimal
primitiva que se encuentran normalmente en el tracto geni-
tal de la mujer, la cual tiene la capacidad de diferenciacién
miofibrobldstica, aunque el angiomiofibroblastoma presenta
a diferencia del angiomixoma, positividad para el factor VIII
y negatividad a la actina muscular lisa (3, 4, 7).

Otros tumores mixoides ademas del angiomiofibroblas-
toma son los lipomas, mixomas de tipos intramuscular
y yuxtaarticular, leilomioma mixoide, y la fibromatosis
pélvica, al igual que lesiones malignas como el sarcoma
mixoide de bajo grado (liposarcoma mixoide) y el histioci-
toma fibroso maligno mixoide de bajo grado (mixofibrosar-
coma) (3-S,7,10, 12).

PRESENTACION CLIiNICA

El angiomixoma agresivo se presenta preferentemente en
las mujeres, pero muy rara vez en los hombres, y los meca-
nismos subyacentes son todavia objeto de estudio (2).
Hasta la actualidad solo se han publicado unos 40 casos en
varones (4, 10, 13).

La relacién de mujer a hombre es de aproximadamente
6,6:1,8 (2-6, 10) y algunos reportes informan hastaun 15:2
(4, 7), mientras que la distribucién por edad presenta un
amplio rango que va generalmente entre los 18 a 63 aios,
con una incidencia méxima durante los anos reproducti-
vos, es decir, la segunda ala cuarta década de la vida, siendo
un paciente de 2 afos de edad, el mas joven reportado enla
literatura hasta la fecha (2, 5-7, 10). En cuanto a los hom-
bres, el tumor generalmente se produce a una edad mds
avanzada, entre la tercera a quinta década de la vida, con un
promedio de 46 afios (2, 11, 15).

Caracteristicamente se trata de una lesién de creci-
miento lento, localmente infiltrativa, pero no invasiva, no
capsulada (10, 13), con un tamafio variable, generalmente
desde 1 cm hasta 60 cm y siendo habitual que sean mayo-
res de 10 cms, con presentacién de sintomas por com-
presién de dérganos adyacentes, ya que no hay invasién
directa (6,7, 10, 13).

En general, estalesion surge de la region pélvico-perineo-
inguinal (96,77%) tanto en hombres como mujeres, siendo
hasta ahora pocos los casos descritos en sitios externos a
la misma zona (2, 4, 7, 10). El examen fisico casi siempre
subestima la extension total del angiomixoma, excepto en
los casos de pequefias lesiones vaginales o vulvares (6). La
extension desde el periné hacia la pelvis es comun vy fre-
cuentemente no sospechada clinicamente (9).
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En hombres, los sitios frecuentemente involucrados son:
escroto (38%), cordén espermatico (33%), regién perineal
(13%) y zona inguinal, con reportes de casos ocasionales
en region retrovesical, préstata y epididimo (S, 7, 10, 11,
13). En las mujeres son respectivamente: vulva, vagina,
zona inguinal, gliteos y el peritoneo, aunque también se
han descrito en cavidad oral, ttero, cérvix, vejiga y espacio
pararrenal (4, 7, 10). Como los tumores suelen ser grandes,
la participacién contigua de varios sitios es comun (5).

Como un tipo de neoplasia poco frecuente, el angio-
mixoma no tiene sintomas tipicos universales pero pre-
senta una amplia variedad de signos clinicos (2). En las
mujeres suelen presentarse como masa de larga evolucion,
con dolor en regién perineal, labial o en la pelvis, con sen-
sacion pulsante y similar a presién, dispareunia y efecto o
sensacion de masa sobre pelvis 0 abdomen, que aumenta
con el levantamiento de objetos pesados (S, 6).

Como resultado de las caracteristicas mencionadas, la
mayoria de los casos se diagnostica de forma incidental, y el
reconocimiento prequirtrgico suele ser bastante dificil por
la rareza de la condicién. Se observa un error diagndstico
en aproximadamente el 82% de los casos (2, 3, 6,7), siendo
confundido clinicamente y con frecuencia con quistes de
Bartholino, abscesos vulvares, quistes vaginales, lipomas,
prolapso vaginal, hernias del piso pélvico (del obturador
o elevador), masa o pélipo vaginal, liposarcoma, fibrosar-
coma, sarcoma botrioides, masas vulgares y hernias ingui-
nales (1,2, 6,7, 10). En otras ocasiones el diagnéstico del
angiomixoma se hace por cuenta del patélogo, después de
la reseccién de una mal diagnosticada masa pélvica (6).

Aunque sus caracteristicas son benignas, se han descrito
2 casos con metdstasis a distancia en mujeres para las que
el angiomixoma agresivo resulté mortal. La evolucién en
dichas pacientes, desde el diagndstico fue de 10y 27 afios,
lo cual sugiere que clinicamente se debe hacer seguimiento
de todos los casos (1,2, 4,7, 10).

La tasa de recurrencia local es muy elevada y puede variar
entre un 36-83% de los casos, la mayoria diagnosticados en
los primeros 2-3 anos tras la cirugia inicial, con un tiempo
promedio de recurrencia entre 9 a 14 meses posquirtrgicos
(2,4-7,9, 11, 12, 14), pero hay informes de recidivas hasta
17 afios después de la cirugia inicial, siendo a los 2 meses de
la cirugfa la recurrencia méds temprana reportada (6, 10, 12).

Esta alta tasa de recurrencia se ha atribuido a escision
quirdrgica incompleta, pues el tumor residual es el princi-
pal determinante de su reaparicién (2, 9, 10). En los hom-
bres parece existir un menor grado de recurrencia local
(aproximadamente un 20% en comparacién con un 50% en
las mujeres), lo cual probablemente se deba a que la resec-
cién completa es mds ficil en la regién paratesticular de los
hombres, que en la pelvis y periné de las mujeres (1). En
otros reportes se ha estimado que la lesion recurre aproxi-
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madamente en un 9% de los casos de sexo masculino, sin
informes de metéstasis en este género hasta la fecha (13).

Dos factores pueden contribuir a la alta tasa de recidiva
local: en primer lugar el tumor no se diagnostica antes de
la cirugia inicial, y la extension del tumor frecuentemente
no se percibe. En segundo lugar, la estratégica ubicacién
del tumor alrededor de la uretra, la vagina, el esfinter anal
y el recto, con la extensién por encima y por debajo del
diafragma pélvico, hace dificil la reseccién completa y no
permite un abordaje abdominal o perineal exclusivo. Por
estas razones, la mayoria de recurrencias estan relacionadas
con la reseccién inadecuada y la presencia de tumor resi-
dual (9).

Sin embargo, hay series de casos que no reportan diferen-
cias en las recidivas, entre pacientes con mérgenes quirtrgi-
cos negativos en comparacion con aquellos con margenes
positivos. Lo que establece cierta controversia sobre si los
médrgenes quirurgicos estdn asociados o no con la recurren-
cia, pero los resultados de dichos reportes no se han podido
reproducir (2, 16).

Dadas las anteriores caracteristicas, se considera que el
diagndstico se debe realizar mediante la sospecha clinica,
apoyada por tomografia computarizada o resonancia mag-
nética, y es mandatorio realizar una biopsia que confirme
el diagnostico, ya que el reconocimiento definitivo se basa
en estudios histopatoldgicos e inmunohistoquimicos, y
permitiria evitar la realizaciéon de procedimientos poten-
cialmente desfigurantes (2-4, 6).

IMAGENES

Exdmenes imagenoldgicos como la ecografia pélvica y
rectal, tomografia computarizada (TAC) o la resonancia
magnética nuclear (RMN) proporcionan pistas utiles para
el diagnéstico de la enfermedad (2, 6) e incluso se han
utilizado estudios como la pielografia intravenosa, la gama-
grafia 6sea, el enema baritado y la angiografia pélvica, para
evaluar la extension de la lesién previa a la cirugia (6).

El ultrasonido puede demostrar la masa hipoecoica bien
delimitada, con multiples tabiques internos ecogénicos y
delgados, con franca apariencia quistica (2, 9, 10), mientras
que la angiografia revela generalmente una masa hipervas-
cular, que ocasionalmente se acompaifia de vasos nutricios
(9,13).

En la TAC, el tumor tiene un margen bien definido y
menor atenuacién que el musculo, y por su parte la RMN
presenta de forma caracteristica una alta intensidad de
sefial, siendo ambas caracteristicas radioldgicas secunda-
rias a la matriz mixoide laxa y al alto contenido de agua de
lalesion (2, 6,9, 10). Otra caracteristica relevante, es el ser
una masa que desplaza en lugar de infiltrar las estructuras
vecinas (3, 9).
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Comparativamente con la TAC, la RMN es preferible
debido a su mayor caracterizacion tisular y la falta de las
radiaciones ionizantes, por lo que este estudio es el método
de eleccién para el seguimiento y control de las posibles
recurrencias (2, 3, 6,7,9, 10, 12).

El uso del TAC o RMN son fundamentales en la defi-
nicién del tamafio tumoral, que no suele ser clinicamente
aparente, siendo la extension desde el periné hacia la pelvis
muy comun, y muchas veces insospechada. Ambos estu-
dios pueden determinar con precision la extensién (bordes
infiltrantes) y la relacién con los 6rganos adyacentes del
tumor, y si el tumor atraviesa o no el diafragma pélvico, lo
que es clave para la eleccién del abordaje quirtrgico (sea
perineal, abdominal o ambas), el cual permita evitar dejar
residuos tumorales (2, 6,9).

CIRUGIA

La cirugia es, sin duda, el método radical y mds importante
para el tratamiento de la enfermedad, y es la resecciéon com-
pleta considerada como el tratamiento de eleccion tanto
del tumor primario como de la recidiva (2-4, 6, 7, 10).

La inclusién de unos amplios mérgenes libres acom-
panando la reseccién deberia lograrse como primera
medida para evitar la recidiva de la lesién, ya que esta
misma depende del tamafno tumoral, la localizacién y la
presencia o ausencia de enfermedad en el margen quirur-
gico (1,2,6,8).

Se han reportado abordajes laparoscépicos para tumo-
raciones pélvicas en el drea isquiorrectal, con movilizacién
completa por esta via del recto hasta el plano de los ele-
vadores, y diseccién de la masa de los planos adyacentes,
acompandndose de una pequena incisién en el margen
perianal derecho para liberar las dltimas adherencias cau-
dales y permitir la extraccién de la pieza (7).

SEGUIMIENTO

Los intervalos de seguimiento imagenoldgico de 1-2 afios
con resonancia magnética y ecografia alternantes son sufi-
cientes, teniendo en cuenta el crecimiento lento y la natu-
raleza no metastatizante de este tumor (3). Sin embargo,
debe considerarse un seguimiento a mas largo plazo con los
mismos estudios (11, 14).

ADYUVANCIA

Las células de esta neoplasia expresan tipicamente recep-
tores de estrégenos y progesterona, lo que indica una
influencia hormonal en el desarrollo y crecimiento de
la lesion y sugiere que el angiomixoma puede surgir de

células especializadas del estroma del periné, asi como
explicar porqué el tumor se presenta més frecuentemente
en la edad reproductiva. Esta caracteristica se ha usado
para realizar hormonoterapia prequirtrgica, que ha con-
seguido en varios casos reportados disminuir el tamafio
tumoral (2, 5,7, 8, 10).

Multiples estudios han descrito la utilizacién de un ago-
nista de la hormona liberadora de gonadotropina (GnRH)
para el tratamiento de estas lesiones en las mujeres (ace-
tato de leuprolide, 3,75 mg/im/mensual) con resultados
alentadores, evidenciados por desaparicién o disminucién
del tamano de la lesion, tanto clinica como imagenolégi-
camente, con tiempo de uso variable (3 meses a 1 afio)
dependiendo del tamano de la lesion o si se trata de un
tumor primario o secundario, y reconociéndose que se
requieren 3-4 meses para evidenciar una respuesta clinica
(2,6, 10,14, 16).

Los agonistas de GnRH, sin embargo, son adoptados
principalmente como una terapia adyuvante ante tumo-
res recurrentes o residuales que son ER y PR (estrégeno
y progestigenos receptores) positivos (independiente de
la fuerza de su positividad), aquellos pacientes que sean
pobres candidatos a cirugia, en quienes se prevea una
cirugia mutilante o rechacen la opcién quirurgica (2,
6, 7). Ante la carencia de estudios suficientes, la terapia
hormonal no puede sustituir a la cirugia, y el tratamiento
a largo plazo con el agonista de la GnRH puede inducir
algunos efectos adversos como la osteoporosis y la depre-
si6n, incluso en mujeres jovenes, lo que ha llevado a algu-
nos autores a proponer la dosificacién intermitente del
leuprolide (2, 4, 6, 8, 16).

Para los pacientes de sexo masculino que son AR (recep-
tores de andrégenos) positivo, aun no se ha determinado si
el agonista de andrégenos pudiera ser utilizado como una
terapia (2).

Se hareportado el uso de un inhibidor de la aromatasa en
el tratamiento médico del angiomixoma agresivo (aroma-
sin 25 mg/via oral/ dia), que disminuye los niveles elevados
de estrogeno circulante y evita la conversion de los estro-
genos endogenos, logra la reduccién del volumen tumoral
(didmetro transversal de 8,7 x 5,5 cm a 6,3 x 3,2 cm) antes
de su intervencién quirdrgica, permite que esta sea menos
extensa y reduce la morbilidad derivada de la misma (2, 8).

A la luz del conocimiento actual el papel de la terapia
hormonal en el manejo de este peculiar tumor estd aun
por determinar (S), y en cuanto al uso de quimio y/o
radioterapia, estas se consideran inadecuadas como tera-
pias adyuvantes a la cirugia en el manejo de la entidad,
pues es debido a la baja actividad mitética de las células
neopldsicas, que el angiomixoma casi no tiene potencial
metastasico (2, 4, 6,7, 10).
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CONCLUSIONES

El angiomixoma agresivo es un tumor de tejidos blandos
asociado con un alto riesgo de recidiva local después de la
extirpacion, pero sin tendencia a metastatizar en la mayoria
de los casos. Preferentemente involucra la region pélvica
y perineal en mujeres en edad reproductiva, siendo infre-
cuente en hombres, por lo tanto debe ser considerado en el
diagnéstico diferencial de cualquier masa perineal asinto-
matica en pacientes femeninas de edad reproductiva.

La RMN, el TAC o un examen ecogréfico pélvico, son
recomendados como los estudios imagenoldgicos inicia-
les para cualquier masa de localizacion pélvico-perineo-
inguinal, y la escisiéon completa de la lesiéon con amplios
mérgenes libres es el tratamiento de eleccion. Asi mismo,
y debido ala alta tasa de recidiva local, el seguimiento con
resonancia magnética y ecografia alternantes por intervalos
de 1-2 por afio deberian ser suficientes.

Los reportes de casos que sugieren que el tratamiento
meédico con agonistas de la GnRH son una opcién viable
tanto para los tumores primarios como paralos recurrentes,
especialmente dada la naturaleza radical y frecuentemente
debilitante de la cirugia requerida para extraer el tumor; se

requiere de mayor evidencia para poder establecer su ver-
dadera utilidad.
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