ANGIOMIXOMA PROFUNDO AGRESSIVO: relato de caso e revisao da
literatura
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RESUMO

Angiomixoma agressivo (AA) é uma neoplasia mesenquimalmixdide, de ocorréncia rara. Acomete principalmente
mulheres (acima de 90%), em idade fértil. Possui crescimento lento, porém alta agressividade local. Raros casos de
metastase sdo reportados. Exames de imagem como tomografia computadorizada (TC) e ressonancia nuclear magnética
(RNM), ajudam na delimitacdo e fornecem informagdes sobre a lesdo, porém ndo fornecem um diagndstico definitivo,
que sé € possivel através de andlise histopatolégica da lesdo. O tratamento é essencialmente cirdrgico, porém o tumor
apresenta elevadas taxas de recidiva local, mesmo com margens livres de lesdo.Apresentamos um relato de caso de uma
paciente jovem, do sexo feminino, com AA em regido inguinal, operada e acompanhada em nosso servico — Hospital
das Clinicas da UFMG.

Palavras-chave: Angiomixoma agressivo. Angiomixoma profundo agressivo. Neoplasia mesenquimalmixdide.

ABSTRACT

Aggressive angiomyxoma (AA) is a myxoid mesenchymal neoplasms, of rare occurrence. It mainly affects women
(above 90 %), of childbearing age. It has slow growth, but high local aggressiveness. Rare cases of metastasis are
reported. Imaging tests such as computed tomography (CT) and magnetic resonance imaging (MRI) help the
delimitation and provide information about the injury, but did not provide a definitive diagnosis, which is possible only
through histopathological analysis of the injury. Treatment is primarily surgical, but the tumor has high local recurrence
rates, even free of injury margins. We present a case report of a young patient, female, with AA in inguinal region,
operated and monitored in our service - Hospital das Clinicas .

Keywords: Aggressive angiomyxoma .Angiomyxoma aggressive deep . Neoplasia mesenchymal myxoid .

RELATO DE CASO Sem casos semelhantes ou histéria de

Paciente do sexo feminino, 17 anos, neoplasia conhecidos na familia.

comparece com queixa de nodulagdo em Tomografia de pelve evidenciando lesdo

regido inguinal esquerda ha 01 ano, indolor, expansiva inguinal esquerda de margens bem

de crescimento progressivo, nao associado a definidas, sem sinais de invasdo de estruturas

sinais flogisticos locais ou piora a manobra de adjacentes, medindo 54mm em seu maior

Valsalva. Refere emagrecimento de 06kg no diametro. Lesdo exibe intenso realce

periodo. Sem outras  queixas. Negou periférico  pelo meio de  contraste.

comorbidades ou uso regular de medicagéo.
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Figura 1: Imagens da lesdo em TC

Ao exame fisico, apresentava-se eutrdfica,
com nodulo em regido inguinal esquerda,
consisténcia amolecida, movel, medindo
aprox. 10cm, sem sinais flogisticos locais.
Sem piora a manobra de Valsalva. Sem

alteracOes de outros 6rgdos e sistemas.
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Figura 2: Imagens da paciente no pré-operatorio.

Submetida a bidpsia incisional em outro
servico, que evidenciou proliferacdo de
células fusiformes estreladas, sem atipias
significativas, dispostas frouxamente em meio
a estroma mixo6ide e vasos sanguineos,
compativel

com neoplasia

mesenquimalmixoide, de baixo grau.

Hipotese diagndstica de  Angiomixoma

profundo agressivo.

Realizado tratamento cirlrgico por excisdo
completa da lesdo por inguinotomia, que

mostrou-se encapsulada, de consisténcia

amolecida, sem invasdo de estruturas

adjacentes. Interior com material de

consisténcia gelatinosa.
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Figura 3: Imagens da peca cirdrgica, com capsula
intacta, e peca aberta.

Foi mantido um dreno portovac pela extensa
excisdo de tecido. A paciente evoluiu bem no

pOs operatdrio, sem intercorréncias.

Durante acompanhamento ambulatorial, a
paciente apresenta-se bem, sem sinais de
recidiva tumoral em 01 ano de seguimento,

até o momento.
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DISCUSSAO

Angiomixoma agressivo (AA) é

neoplasia mesenquimalmixoide, de ocorréncia

uma

rara, inicialmente descrito por Steeper e Rosai
(1), em 1983, com aproximadamente 250
casos descritos na literatura (2). Acomete
principalmente a regido pélvica e perineo de
pacientes quase exclusivamente do sexo
feminino, jovens, em idade reprodutiva, com
pico entre terceira e quarta déecadas de vida
(2,3). No sexo masculino, o tumor aparece em
lugares semelhantes, como escroto e regido
inguinal, porém acometendo homens mais
velhos (2).

O tumor se apresenta inicialmente como um
nodulo ou massa indolor em regido pélvica/
perineo, assintomatico, de crescimento muito

lento, o que explica a demora do paciente em

procurar atendimento médico (2). Pode
apresentar sintomas de compressdo de
estruturas vizinhas, quando de grande

tamanho. Pela auséncia de sinais e sintomas
tipicos, e raridade da lesdo, o diagndstico
definitivo normalmente € feito pela histologia
apos resseccdo cirdrgica. Seu crescimento é
predominantemente local, mas ha alguns
casos de metastases descritos na literatura.
Apresenta altos indices de recorréncia apés
tratamento cirGrgico, principalmente nos
primeiros trés anos, justificando o termo

“agressivo” (3).
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Propedéutica de imagem

Os achados de imagem a tomografia podem
variar, podendo consistir de massa pélvica/
perineal, de consisténcia solida e infiltrativa,
hipodensa em relagdo a musculatura, que
tende ndo invadir,

a comprimir, mas

estruturas adjacentes; ou ser
predominantemente cistica, com componentes

solidos (4,5).

Os achados na RM consistem em sinal

isointenso ou hipointenso em imagens
ponderadas em T1 e sinal hiperintenso em
imagens ponderadas em T2. O hipersinal visto
em T2 representa 0 volume de tecido
mixomatoso e alto teor de &gua do tumor
(4,5). Um padréo espiralado de intensidade do
sinal em T2 tem sido relatado como tipico de
angiomixoma agressivo. Esses tumores
também mostram realce ao meio de contraste,
0 que reflete sua intensa vascularizagéo.
Nesse tipo de propedéutica, esses tumores
tipicamente ndo mostram padrdes infiltrativos
e tendem a deslocar e comprimir as estruturas

adjacentes, dependendo do tamanho da leséo
(4).

Ao ultrassom, apresentam-se como imagem
hipoecoica, caracteristica de tecidos moles
(2,3).

Suas  caracteristicas inespecificas  a
propedéutica de imagem ndo permitem a
distingdo do AA com outras neoplasias
mesenquimais, como histiocitoma fibroso

maligno mixoide e lipossarcomamixoide (3).
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Os tumores recorrentes tém caracteristicas

semelhantes aos tumores primarios (2).
Achados histopatologicos

Macroscopicamente, ele se apresenta como
massa de consisténcia macia, parcialmente ou
totalmente encapsulado. Ao corte, apresenta
aspecto gelatinoso, de cor acinzentada e areas
de hemorragia e congestdo. Tém um aspecto
homogéneo, sem nodulacdes(2). Apresenta

tamanho variado, desde 1cm a 60cm (5).

Histologicamente, revela leséo

mesenquimalhipocelular, caracterizada por
populacdo esparsa de células fusiformes e
estreladas, sem atipiascelulares ou mitoticas
significativas, dispostas frouxamente em meio
a estroma mixdide composto de fibras
colagenas. A lesdo normalmente apresenta
grande ndmero de vasos sanguineos de
variados calibres(2). E comum a infiltracio
em tecido moles, pela adesdo em células

musculares e nervosas (5).

Figura 4: Imagens & microscopia Optica do tumor —
menor ao maior aumento.

Fonte: Aggressive angiomyxoma of the thigh, Skeletal
Radiol, 2008
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A imunohistoquimica ndo existe um receptor
especifico para AA, porém apresenta um
Mostra

padrdo caracteristico de reacdes.

receptores positivos para vimentina, e
fracamente positivos paradesmina, actina, CD

34 e estrogeno e progesterona (2,5).
Caracteristicas genéticas

Foram reportadas mutagdes em casos de AA
12,

transcricdo aberrante de

por translocagdo no  cromossomo

resultando em
proteinas da isoforma I-C, gene HMGIC, que
possuem papel na transcricdo do DNA (2,6,7).
No entanto, a baixa prevaléncia desse gene
presente  nos  vasos  sanguineos, em
comparagdo com sua alta prevaléncia nas
células fusiformes estreladas, sugere que este
altimo é o principal componente da neoplasia,
sendo a angiogénese um aspecto secundario.

(2,7)
Tratamento

Por ser um tumor localmente agressivo,
excisdo cirturgica com amplas margens livres
era inicialmente o tratamento de elei¢do, o
que significava excisdes extensas, com alta
estudos recentes

morbidade. No entanto,

mostraram que pacientes submetidos a
ressec¢cdo tumoral com margens livres ainda
possuiam altas taxas de recidiva. As chances
desses pacientes permanecerem sem doenga,
por um periodo de dez anos, nao foi

estatisticamente diferente daqueles com

resseccao incompleta. Além disso, a excegdo

de raros casos reportados de metastase, 0 AA
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ndo apresenta uma ameaca a vida, e sua
recidiva apresenta comportamento semelhante

a neoplasia primaria (8).

Ainda, como a fertilidade é um importante
fator de risco, ressecgdes extensas e de alta
morbidade néo

parecem benéficas em

pacientes ainda jovens (2,9).
Pela alta incidéncia de receptores para
estrégeno e progesterona, terapias hormonais
tém sido utilizadas como adjuvantes ao
tratamento cirdrgico. Analogos de GnRH
parecem ter efeito benéfico na diminuicdo do
tamanho tumoral, principalmente no pre-
operatorio (2). Embolizacdo por angiografia
também tem papel na diminui¢do tumoral. No
entanto, ndo se mostrou eficaz na diminuicao

de recorréncias (9).

Devido as baixas taxas de mitose no tumor,
radioterapia e quimioterapia parecem ser de

pouco valor (2).
Acompanhamento

As recidivas acontecem principalmente nos
primeiros trés anos de tratamento cirdrgico.
No entanto, ha relatos de recidiva apés 14
anos. Portanto, o acompanhamento a longo
prazo desses pacientes se faz necessario. O
acompanhamento  clinico  parece  ser
suficiente, acompanhado de propedéutica de
imagem, especialmente ressonancia
magnética, nos casos de suspeita de recidiva

tumoral (2).
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CONCLUSAO

Angiomixoma agressivo € um tumor raro,
localmente agressivo, que acomete a regido
pélvica e perineo de mulheres em idade fértil.
Apresenta alta incidéncia de recidivas, mesmo
apos excisdes cirdrgicas extensas e margens
livres de tumor. Seu diagndstico € dificil pela
raridade de ocorréncia e auséncia de sinais
clinicos patognoménicos. No entanto, deve

ser considerado em toda massa atipica em
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