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RESUMO

A propésito de dois casos clinicos de Angiomixoma Agressivo da vulva, os autores fazem
uma revisdo do seu padrdo histol6gico, mixdide e vascular; da sua apresentagdo clinica, com
recidivas frequentes e do seu tratamento, com a dificuldade em determinar as margens cinirgicas.

Palavras-chave: angiomixoma agressivo, recidivas frequentes, nascimento lento, vulva, perineo.

Vulva’s aggressive angiomyxoma

An unusual myxoid and vascular appearing neoplasm of the vulva, termed an Agressive
Angiomyxoma, is described in two cases report. The clinical presentation and recurrence pattern
were typical for previously described neoplasms of the same cellular pattern. The histopathology,
difficulties in determining the surgical margins, and the treatment of this tumor are discussed.
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INTRODUCAO

Em 1983 Steeper ¢ Rosai descreveram pela primeira vez
uma entidade clinica rara, uma neoplasia mesenquimatosa
que apresenta uma predilec¢iio pela pelvis e perineo da
mulher jovem, a que chamaram, Angiomixoma Agressivo
daVulva(A.AV).

As lesdes sdo caracterizadas por uma massa que infiltra
os tecidos moles da pelvis e perineo, com um padrio
histolégico, predominantemente mixoide, com crescimento
lento e frequentes recidivas locais.
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Da histéria natural deste tumor hd que registar a sua
maior frequéncia no sexo feminino, numa proporgao de seis
mutheres para um homem e uma incidéncia predominante
nas terceira e quarta décadas da vida!. Clinicamente coloca-
se o problema do diagnéstico diferencial com quisto da
glandula de Bartholin, quisto vaginal, héria do perineo
ou com uma neoplasia!+2. Os sintomas de que normalmente
se acompanha sd@o, dor local, sensagéo de peso e
dispareunia.

Localmente o comportamento tumoral caracteriza-se
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pelo crescimento lento e pela invasio da gordura e miisculos
estriados da periferia3. O tratamento é exclusivamente
cirdrgico?* com elevada taxa de recidivas, variando de
acordo com as séries, entre 36 e 72%, provavelmente na
dependéncia de exéreses ciniirgicas incompletas!->. Quanto
ao comportamento tumoral a distincia, desconhecem-se
registos de metéstases®.

No nosso Servigo observaram-se duas situagdes deste
tipo de tumor, que envolveram primariamente a vulva e
que servem de base para esta publicagio e pretexto para
uma revisdo bibliografica.

CASOS CLINICOS

Descrigo clinica e caracterizagdo macroscépica

Caso A

M.A.G. 42 anos de idade, apresenta uma massa vulvar
com 13 anos de evolugio (figura 1), com crescimento lento,
consisténcia duro-eldstica, sem sintomas de dores ou
dispareunia e colocando o diagnéstico diferencial com
quisto da glandula de Bartholin, lipoma ou neoplasia.

Fig. 1
| - Caso A — Pré-operatdrio

Durante a intervengdo verificimos tratar-se de uma
massa vulvar com prolongamento paravaginal com 13 x 6
¢m e cujo volume tinha sido subestimado clinicamente.
Limitdmo-nos a fazer a exérese total da referida massa
sem respeitarmos margens de seguranga.

A massa excisada tinha cerca de 90 gr de peso e 13 cm
de maior eixo, era rosa acastanhada, mole e gelatinosa,
esbogando nodulago.

O diagnéstico histolégico revelou tratar-se de
Angiomixoma Agressivo da Vulva (A.A.V.), com invasio
focal do tecido adiposo adjacente.

Num follow-up efectuado um ano apés a cirurgia,
verificAmos auséncia de recidiva clinica, e ecogréfica (figura
2).
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Fig. 2 - Caso A - Ecografia de controlo 1 ano apds a cirurgia

CasoB

A.J.M. 32 anos de idade, com atraso mental profundo,
apresenta duas tumoragdes vulvares, pediculadas, com
crescimento lento e com sete anos de evolugdo. Foi
submetida a exérese das mesmas formagdes apds ter
iniciado hemorragia na base dos pediculos.

Ao exame macroscépico as referidas formagdes
pediculadas, tinham respectivamente 6.5 x 5.5 x 5.5 cme
5.5 x 4.5 x 4.0 cm e estavam revestidas por pele de
tonalidade arroxeada (figura 3). Em secgfo eram constituidas
por um tecido esbranquigado, brilhante, de aspecto
mixoide, exsudando liquido seromucoso ao corte (figura
4). Histolégicamente o tumor foi diagnosticado de AAV

Fig. 3 - Caso B - Pega operatéria

Fig. 4 - Caso B - Pega operatdria em corte
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com invasdo do plano operatério de profundidade, base
dos pediculos.

Efectuou-se um follow-up dois anos apds a cirurgia
sem que tenha havido até entio sinais de recidiva local.

Descri¢io microscopica

Histolégicamente as tumoragdes sdo mal definidas,
interessando o tecido adiposo adjacente (figura 5) e
constituidas por um tecido predominantemente mixdide,
hipocelular que englobava numerosos vasos sanguineos
de pequeno e médio calibre; (figura 6) estes ultimos tendo
por vezes parede muscular espessa ou hialina (figura 7). O
estroma mixéide, com extravasamento focal de glébulos

Fig.5 - AAV (HE x 10). Aspecto infiltrativo das margens
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Fig. 6 - A.A.V. (HE x 20). Estroma mixdide, hipocelular com células fusiformes,
citopl pouco definido e niicleo sem atipia ou actividade mitdtica

vermelhos, evidenciava positividade pouco intensa para o
ferro coléidal e negatividade para o PAS e AA, de acordo
com a presenga de mucopolissacarideos acidos. As células
sdo fusiformes ou estelares, de limites citoplasmadticos
imprecisos, sem atipias nucleares ou actividade mitética.
Observam-se dreas mais densas e colagenisadas (caso A)
e raras células gigantes multinucleadas (caso B).
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Fig. 7 - AAV (HE x 10). Estroma mixdide loband i de calibre
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diverso, de tipo capilar ou de parede espessa

vasos
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As células estromais evidenciam imunopositividade
franca para a vimentina e focal para o HHF35 (caso A);
foram negativos para os restantes marcadores utilizados:
desmina, CK, S100, alfa actina de misculo liso e CD34,
sendo este Ultimo apenas positivo nas estruturas vasculares.
Os receptores de estrogénio marcaram menos de 10% dos
nicleos nos casos A e B (figura 8). Os receptores de
progesterona foram positivos em menos de 50% dos

Fig. 9 - AAV (RPR x 20). Imunomarcagdo < 50% dos niicleos tumorais
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Fig. 10 - AAV (Ki— 67 x 20). Baixo fndice proliferativo. Imunopositividade nuclear
< 5%

niicleos no caso A (figura 9) ¢ negativos no caso B. O Ki 67
(MIB1) foi positivo em menos de 5% das células em ambos
os casos (figura 10).

DISCUSSAO

Inicialmente o AAV foi déscrito como um tumor
localizado exclusivamente aos tecidos moles da pelvis e
perfneo femininos!, mas posteriormente foram ipualmente
descritos casos no homem, localizados 20 perfneo e regido
peri-anal’, escroto, regio inguinal e pélvis®.

Histologicamente este tumor & hipo ou moderadamente
celular, sendo as células fusiformes ou estelares no seio
de uma matriz mixéide contendo mucopolissaciridos
acidos e englobando numerosos vasos de pequeno e médio
calibre, estes iltimos por vezes de parede espessa e
hialinizada. Apesar do caracteristico indice proliferativo,
mostrando tendéncia a miiltiplas recorréncias locais, nio
sd0 conhecidos casos de metdstases.

Imunohistoquimicamente, as células tumorais mostram
imunorreactividade, pelo menos focalmente , para a
vimentina e actina mésculo especifica. A positividade para
a desmina € controversa. H4 imunonegatividade para o
antigénio carcino-embriondrio (CEA), citoqueratinas, fac-
tor VIII e proteina S100.

No AAV descrito em mulheres verificou-se, numa
grande percentagem de casos, positividade para os
receptores de estrogénio e progesterona!, que ndo foi
demonstrada quer nos nossos casos quer nos descritos nos
homens. Alguns autores relacionam este facto com a
evidente predomindncia em mulheres e com a sua
localizagdo especifica, implicando factores hormonais no
crescimento e evolugio desta neoplasia!.
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O baixo indice proliferativo (Ki 67 < 5%) estd de acordo
com a actividade mit6tica minima e a sua lenita capacidade
de crescimento!.

Histolégicamente;, o diagnéstico diferencial é feito com
tumores benignos mixéides (angiomiofibroblastoma,
mucofibroma, lipoma ou leiomioma mixéide) ou com
neoplasias malignas como rabdomiossarcoiha botriéide ,
lipossarcoma thixéide ou mixofibrossarcoma.

Critérios histolégicos®1©, o estudo imunohistoquimico
e a auséncia de atipias concorrem para um diagnéstico
histolégico correcto desta entidade.

O tratament® ideal para esta patologia é a excisdo lo-
cal com margens cirdrgicas livres de tumor. Por vezes
torna-se dificil na medida em que requer a exérese de
fdscias e mudsculos adjacentes?3. Contudo a localizagdo
do tumor e a sua relagio com outros orgios, nomeadamente
com o recto e a bexiga, torna por vezes necessdria uma
abordagem abdomino-perineal?.

A alta taxa de recidivas € feferida por vérios autores
como a tradugdo de excisdes cirurgicas inadequadas 349,
H4 descrig@o de recorréhcias tumorais, de dez meses até 14
énos apds d tratamento cirdrgico inicial23, teflectindo um
crescimento tumoral que pode ser muito lento.

BIBLIOGRAFIA

1. FETSCH J, LASKIN W: Aggressive Angiomyxoma. A Clinico-
pathologic Study of 29 Female Patients. Am Cancer Society 1996;
78(1):79-90

2. ELCHALAL U, LIFSCHITZ-MERCER: Case Report Aggressive
Angiomyxoma of the Vulva. Ginec Oncology 1992;47:260-262
3. SKALOVA A, MICHAL M: Aggressive Angiomyxoma of the
Pelvioperineal Region. Am J Derm 1993;15(5):446-451

4. SMITH HO, WORREL RV: Aggressive Angiomyxoma of the Female
Pelvis and Perineum. Report of two cases and Review of the Literature.
Ginec. Oncol. 1991:42:79-85

5. HILGERS R, RAMNATH MD: Aggressive Angiomyxoma of the
Vulva. Obstet Gynecol 1986;68(3):60s-62s

6. STEEPER T, ROSAI J: Agressive Angiomyxoma. Am J S Path
1983,7:463-476

7. BEGIN L: Aggressive Angiomyxoma of the Vulva. Human Pa-
thology 1983;16:621-628

8.TSANG W, FLETCHER C: Agressive Angiomyxoma. A report of four
cases occurring in men. Am J Surg Path 1992; 16 (11): 1059-1065.

9. FLETCHER C, TSANG W: Angiomyofibroblastoma of the Vulva. A
benign Neoplasm Distinct from Aggressive Angiomyxoma. AmJ Surg
Path 1992;16(4):373-382

10. MARISA R, NUCCI D: Cellular Angiofibroma. A Benign Neoplasm
Distinct from Angiomyoblastoma and Spindle Cell Lipoma. Am J Surg
Path 1997;21(6):636-644



