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Angiomixoma agressivo da vulva: relato de caso
Aggressive angiomyxoma of the vulva: case report
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RESUMO

Paciente do género feminino, 42 anos, com queixas de dificuldade
ao urinar e aumento de volume na regido vulvar ha 1 ano. Ao exame
ginecoldgico, apresentava extensa lesao na regiao vulvar. Biépsia da
les@o foi inconclusiva. Realizou-se a exérese da lesdo. A paciente
permanece livre de recorréncias ha 15 meses. Este caso destaca a
necessidade de considerar o angiomixoma no diagnéstico diferencial
de massas de causa desconhecida na regido vulvar.

Descritores: Mixoma/diagnéstico; Neoplasias vulvares; Relatos de
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ABSTRACT

Female patient, 42-years-old, complaining of difficulty in urinating and
swelling in the vulvar area for one year. Her gynecological examination
showed extensive injury in the vulvar region and the biopsy done
was inconclusive. The removal of the lesion was conducted. After the
procedure, the patient remains free of recurrence for 15 months. This
case highlights the need to consider angiomyxoma in the differential
diagnosis for tumors of unknown cause in the vulvar region.
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INTRODUGAO

Angiomixoma agressivo (AA) é um tumor raro, com
elevado risco de infiltracio e recorréncia local.) Sua
patogenia nao é clara.®? Ocorre predominantemente
em regiao vulvovaginal, perineal e pélvica, e o diagnds-
tico € dado por meio de exame histopatoldgico. O tra-
tamento deve ser a exérese do tumor, com a opg¢ao de
agonistas do GnRH usados com terapia adjunta.G¥

O AA foi primeiro descrito por Steeper e Rosai, em
1983.® Em 2009, existiam menos de 250 casos de angio-
mixoma descritos, o que destaca a raridade da doenga.®

A maioria dos casos relatados tem sido em mulheres
na idade reprodutiva na quarta década de vida. Os AA
podem acometer mulheres e homens numa propor¢ao
de 6:1.49

Essa ¢ uma doenca rara e no melhor do nosso co-
nhecimento existem apenas 74 casos de AA da vulva
publicados na literatura.

RELATO DO CASO

Mulher, 42 anos (G3P3(v)A0) procurou o ambulatdrio
de ginecologia do Hospital Getulio Vargas de Teresina,
no Piaui, com queixa de dificuldade ao urinar e tumora-
¢20 na regiao vulvar hd um ano.

Ao exame ginecoldgico constatou-se volumosa mas-
sa localizada na regiao perineal e vulvar, determinando
diminuicao da cavidade vaginal e abaulando sua parede
posterior (Figura 1).

Figura 1. Aparéncia pré-operatoria. Volumosa massa localizada na regiao
perineal e vulvar
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Realizou-se bidpsia da lesao, que mostrou prolife-
racdo de células fibroblasticas e miofibroblasticas, sem
atipias, em meio a abundante matriz colagenizada com
vasos sanguineos de permeio. Auséncia de atividade mi-
tética e/ou necrose.

Tomografia computadorizada da pelve mostrou le-
sao pélvica expansiva, com area de necrose hemorragi-
ca de permeio, bem delimitada, com extensdo ao canal
vaginal e regiao pressacral, determinando abaulamento
das estruturas circunjacentes, sem sinais de invasao dos
planos mioadiposos.

Realizou-se a exérese completa da lesao (30x20x10cm)
localizada na regiao vulvoperineal, que se estendia para
a parede vaginal posterior e para parede anterior do
reto (Figura 2). A sintese do defeito cirurgico foi rea-
lizada com aproximagao dos planos profundos e sutura
da regido vulvoperineal. Deixou-se um dreno de sucgéo,
que foi retirado no quinto dia de pds-operatorio. A pa-
ciente fez uso de metronidazol e ciprofloxacino por 14
dias e evoluiu sem intercorréncias.

O histopatoldgico da peca constatou angiomixoma
profundo (Figura 3).

Figura 2. Aparéncia macroscépica do tumor, cujas dimensdes eram
18x11x13cm, com superficie externa ondulada e branco-acinzentada, e
superficie de corte lobulada, brilhante e branco-acizentada com areas mixoides
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Figura 3. Aparéncia microscépica do tumor. Vasos de tamanho médio e parede
espessada, circundados por uma camada de células estromais de aparéncia
mixoide. Hematoxilina e eosina 200X
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A paciente encontrava assintomatica e sem evidéncias
de doenca em atividade 15 meses apds a operagao.

DISCUSSAO

A doenga ¢ diagnosticada erroneamente em 80% dos
casos. A apresentacao classica ¢ de uma massa de cres-
cimento lento, indolor, localizada na regidao da vulva,
perineo ou gliteo. As pacientes frequentemente rela-
tam que a massa € assintomatica.

A patogénese do AA vulvar é pobremente enten-
dida, entretanto alteracoes genéticas no braco curto do
cromossomo 12 (12q) tém sido implicadas.® O histo-
patoldgico € o padrao-ouro para o diagndstico e, geral-
mente, mostra vasos de tamanho médio e parede espes-
sada, circundados por uma camada de células estromais
de aparéncia mixoide.® Histologicamente, esse tumor
€ hipo ou moderadamente celular, estando as células
fusiformes ou estelares no meio de uma matriz mixoide
de mucopolissacarideos, englobando numerosos vasos
de pequeno e médio calibres — estes dltimos, por vezes,
de parede espessa e hialinizada.”” No presente caso, a
peca cirargica consistia de um tumor pesando 1.326g
com dimensoes de 18x11x13cm, com superficie externa
ondulada e branco-acinzentada, e superficie de corte
lobulada, brilhante e branco-acinzentada, com areas
mixoides. Ao microscopio, mostrava vasos de tamanho
médio e parede espessada, circundados por uma cama-
da de células estromais de aparéncia mixoide. Imunois-
toquimicamente, as células tumorais mostram imunor-
reatividade, pelo menos focalmente, para a vimentina
e actina especifica de musculo. A positividade para
desmina € controversa. Ha imunonegatividade para an-
tigeno carcinoembriondrio, citoqueratina, fator VIII e
proteina S100.

Muitas modalidades de exames de imagem tém sido
utilizadas na identificacio e na descricao de AA. A ul-
trassonografia usualmente revela uma massa cistica ou
hipoecoica. A tomografia computadorizada tipicamen-
te revela um tumor com margens bem definidas, com
atenuacao menor que a de miusculos, provavelmente
devido ao estroma mixoide frouxo e ao alto contetdo
aquoso desse tumor. Em relagao aos sinais musculares
na ressonancia magnética, AA mostra um sinal isoin-
tenso, nas imagens ponderadas em T1, e hiperintenso,
nas imagens ponderadas em T2.©) Estudos de imagem
sao importantes na avaliacdo pré-operatoria, desde que
a extensdo do tumor é frequentemente subestimada
pelo exame fisico. A deteccao precoce de recorréncias
pode também ser aumentada pela inclusdo de estudos
de imagem no protocolo de seguimento.®
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Multiplas modalidades de tratamento tém sido des-
critas, entretanto, a exérese cirargica completa — quan-
do possivel — deve ser tentada. Exérese parcial pode
ser justificada quando uma alta morbidade operatéria
¢ antecipada. Infelizmente, recorréncias podem ocor-
rer, mesmo com margens cirargicas negativas. Muitas
abordagens cirtrgicas ou clinicas podem ser usadas
para tratar a doenca recorrente. A exérese € ainda o
melhor tratamento, mas agonistas do hormonio libe-
rador da gonadotrofina (GnRH) tém sido descritos
para prevenir a recorréncia em casos isolados.® A
maioria dos angiomixomas mostra positividade para
os receptores de estrogénio e de progesterona, sendo
provavelmente hormonio-dependentes. Assim, pensa-
-se que a manipulagao hormonal é uma opcao viavel de
tratamento. Andlogos do GnRH tém sido usados em
alguns poucos casos de mulheres na pré-menopausa,
mas o tumor pode voltar a crescer, uma vez que a te-
rapia é descontinuada. O encolhimento pré-operatério
de tumores usando analogos do GnRH pode aumen-
tar as chances de excisao completa e minimizar a ra-
dicalidade do procedimento cirtirgico.®) O tratamento
hormonal adjuvante também tem sido descrito com ta-
moxifeno e raloxifeno, com variados graus de sucesso —
indo de nenhuma resposta a remissao completa do AA
primario ou recorrente. Radioterapia e quimioterapia
tém sido usadas como terapias adjuvantes, mas € pou-
co provavel que sejam Ttteis, visto que AA tem baixa
atividade mitética. A embolizagao arterial tem sido
relatada, mas, geralmente, nao ¢ realizada, uma vez
que esses tumores sao alimentados por muitos vasos.
Devido a sua raridade, o papel da bidpsia do linfonodo
sentinela e da linfadenectomia em AA esta ainda por
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ser determinado. Apesar dessa ampla gama de trata-
mentos, a recorréncia de AA € reportada ser tio alta
quanto 72%.©

Nao existem guidelines sobre o manejo pds-opera-
torio do AA vulvar. No entanto, devido a alta taxa de
recorréncia e a potencial morbidade associada com re-
corréncias nao diagnosticadas, muitos autores tém reco-
mendado avaliagdes periodicas, com exame fisico e res-
sonancia magnética, por até 15 anos apds o tratamento.®

O angiomixoma deve sempre ser considerado no
diagnostico diferencial de massas nas regides vulvar,
perineal e glutea. O histopatoldgico € o inico modo de
fazer o diagndstico definitivo. O tratamento deve ser a
exérese do tumor, com a opgao de agonistas do GnRH
usados com terapia adjunta.®
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