CASOS CLINICOS

Angiomixoma superficial

Maria Rodriguez-Vazquez?, Ménica Garcia-Arpa?, Margarita Delgadao®,

Pilar Cortina?, Elena Vera? y Guillermo Romero®

sDepartamento de Dermatologia. Complejo Hospitalario de Ciudad Real. Espana.
bServicio de Anatomia Patologica. Complejo Hospitalario de Ciudad Real. Esparia.

©00000000000000000000000000000000000000000000000000000000

Resumen.—Los angiomixomas superficiales son lesiones cu-
taneas benignas poco frecuentes y clinicamente muy varia-
bles. Normalmente se localizan en tronco, pero también pue-
den aparecer en miembros inferiores, cabeza y cuello. El
diagnéstico es histologico, y se caracteriza por ser un tumor
mal delimitado, multinodular y por la presencia de un mate-
rial mixoide intersticial con escasa celularidad. El tratamiento
es quirdrgico, con posibilidad de recurrencia local. Ante la pre-
sencia de un angiomixoma superficial habré que descartar
siempre un complejo de Carney asociado. Se presenta el caso
de una mujer con un angiomixoma superficial solitario de ra-
pido crecimiento.
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INTRODUCCION

El angiomixoma superficial es un tumor mesen-
quimatoso benigno poco frecuente. Fue descrito en
1988 por Allen et al' y hasta hace poco tiempo era
una patologia infravalorada. Esta lesion ya habia sido
reconocida en el contexto de los sindrome de Car-
ney?, NAME (del inglés nevi, atrial myxoma, myxoid
neurofibroma and e phelides)® o LAMB (del inglés lenti-
gines, atrial myxomas and blue nevi)*, pero puede apa-
recer de manera esporadica y aislada como una enti-
dad per se. Presentamos el caso de una paciente de
34 anos con una lesion en la cara compatible con an-
giomixoma superficial, no asociado a mixomas car-
diacos.

DESCRIPCION DEL CASO

Una mujer de 34 de anos, sin antecedentes perso-
nales de interés, que acudi6 a consulta por presentar,
en la regién preauricular izquierda, una masa asinto-
matica, de crecimiento rapido y progresivo de 2 me-
ses de evolucion. Referia que hacia 9 meses le habian
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SUPERFICIAL ANGIOMYXOMA

Abstract.—Superficial angiomyxomas are clinically variable,
infrequent, benign skin lesions. They are usually located on
the trunk, but can also appear on the lower limbs, head and
neck. They are diagnosed histologically, and are characterized
by the fact that they are poorly delimited, multinodular tu-
mors, and by the presence of interstitial myxoid material with
scanty cellularity. Treatment is through surgery, and local re-
currence is possible. An associated Carney’s complex must
always be ruled out with superficial angiomyxoma. We pre-
sent the case of a woman with a solitary, fast-growing super-
ficial angiomyxoma.

Key words: superficial angiomyxoma, skin, Carney.
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extirpado en la misma localizacién una lesion sobre-
elevada, asintomatica, de 20 anos de evolucién, con
diagnostico histologico de fibrolipoma.

En la exploracion fisica se observé en region pre-
auricular izquierda una masa subcutdnea que elevaba
la piel, de 4 X 6 cm, bien delimitada, de apariencia
quistica, consistencia blanda, no adherida a planos
profundos y recubierta por piel normal (fig. 1). Se
realiz6 una puncién-aspiraciéon con aguja fina (PAAF)
de la lesion, en la que se observaron células de aspec-
to fibroblastico y adiposo sin signos de malignidad. En
la TC se observo, en la region preauricular izquierda,
una masa quistica de 6 x 4 X 1,3 cm en el seno del te-
jido celular subcutaneo, independiente de la glandula
parétida y del musculo temporal.

Se realiz6 extirpacion de la lesion. En la histologia
se observo, en la dermis y extendiéndose a tejido ce-
lular subcutaneo, una lesién multilobulada y con
margenes mal definidos. Esta tumoracién contenia
una prominente estroma mixoide en el que se en-
contraban vasos de paredes finas y escasa celulari-
dad. No se apreciaban atipias ni mitosis. La estroma
mixoide se tenia fuertemente con la técnica de hie-
rro coloidal (figs. 2y 3). Ante el diagnéstico de an-
giomixoma superficial se realiz6 una ecocardiogra-
fia en la que no se detectaron mixomas auriculares.
En la exploracion fisica no se observaron otras tu-
moraciones ni lesiones pigmentadas que pudieran
hacer sospechar un sindrome asociado. Tras 6 meses
de seguimiento no se han observado signos de recu-
rrencia.
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Fig. 1.—En la regidn preauricular izquierda se observa una masa, de apariencia quistica, consistencia blanda y superficie epidérmica
normal (A). La presencia de esta masa produce asimetria facial (B).

COMENTARIO

Stout® en 1948 describi6 los mixomas como una ver-
dadera neoplasia compuesta por células estrelladas
asentadas en una estroma mucoide, atravesada por fi-
nos septos de fibras de reticulina. Estos tumores pue-
den aparecer en cualquier localizacién; normalmente
se originan en musculo esquelético y corazén, pero
también se han descrito en tejido subcutdneo, pelvis 'y
hueso. Sin embargo, los mixomas cutaneos son raros.
Cuando estas lesiones presentan un componente vascu-
lar predominante se les denomina angiomixomas.

Las lesiones tumorales en piel que cursan con cam-
bios mixoides como fenémeno primario son infre-
cuentes y su clasificacion es confusa. Dentro de los tu-
mores mixoides benignos son bien conocidos el quiste
mixoide digital, el ganglién mixoide y el mucocele del
labio, pero también pertenecen a este grupo el neu-
rofibroma mixoide, el mixoma de la vaina del nervio,
el lipoma de células fusiformes, los fibromixomas mul-
tiples, el tricoblastoma tricogénico y el angiomixoma
superficial entre otros. Por otro lado, se han descrito
varios tumores mixoides malignos como el angiomi-
xoma agresivo perineal, el lipoblastoma y el fibroblas-
toma de cé€lulas gigantes.

La primera descripcion de angiomixoma superfi-
cial la realizaron Allen et al' en 1988, que describieron
30 casos en 28 pacientes. Posteriormente se publica-
ron pocos casos hasta que en 1999 Calonje et al® revi-
saron 39 nuevos casos. S6lo hemos encontrado 2 casos
en la literatura médica espanola’.

El angiomixoma superficial es mds frecuente en
varones, principalmente entre los 20 y los 50 anos,
aunque se ha descrito un caso congénito®. Son lesio-
nes normalmente Gnicas que clinicamente son muy

heterogéneas. Se manifiestan como una pdpula, un
noédulo o una lesién polipoide del color de la piel. La
superficie es lisa no ulcerada, y en ocasiones son pa-
pilomatosos. El tamano es variable, pero general-
mente oscila entre 1y 5 cm. En el 40 % de los casos
la lesion se localiza en el tronco, seguido por las ex-
tremidades inferiores y cabeza y cuello. En esta ulti-
ma regién se encontraban el 17 % de los angiomixo-
mas superficiales de la revisiéon de Allen et al' y el
35 % de los pacientes de la serie de Calonje et al®. El
tratamiento es quirdrgico y existen recurrencias loca-
les en el 30-40 %. Ninguno de los pacientes tuvo me-
tastasis a distancia y no se han publicado hasta la fe-
cha casos de angiomixomas superficiales agresivos en
la piel®10.

Histol6gicamente se trata de un tumor mal deli-
mitado. La lesion estd localizada principalmente en
la dermis reticular con extension a la grasa en la ma-
yoria de los casos. Cuando se localiza en la cara pue-
de estar afectado también el musculo estriado, por
ser menor el grosor del paniculo adiposo. Tiene un
patrén de crecimiento multilobular, presentando fi-
nas bandas de colageno que lo divide en nédulos
de escasa celularidad inmersos en un material in-
tersticial mixoide basoéfilo. Esta matriz mixoide con-
tiene células en su interior de morfologia fibroblas-
tica, con formas fusiformes, elongadas o estrelladas.
Estas células no suelen mostrar atipias ni mitosis, y si
las presentan son focales y poco llamativas. En oca-
siones existen pequenas areas acelulares con forma-
ciéon de microquistes. Otro dato tipico es la presen-
cia de vasos pequenos y de paredes delgadas junto a
un infiltrado inflamatorio, principalmente de neu-
trofilos localizados dentro del lago mucinoso. La
presencia de estas células inflamatorias es un dato
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importante para el diagnéstico porque esta ausente
en otros tipos de lesiones mixomatosas. Un hecho
llamativo del angiomixoma superficial es la coexis-
tencia de estructuras epiteliales como quistes epi-
dermoides, que parecen ser el resultado del atrapa-
miento de anejos cutaneos por el propio tumor.
Curiosamente cuando ocurre esto, se asocia a mayor
posibilidad de recurrencia. Las caracteristicas inmu-
nohistoquimicas de las células tumorales del angio-
mixoma superficial no estan bien descritas. En los
pacientes en los que se ha realizado inmunohisto-
quimica, las células estromales son positivas para
vimentina y focalmente positivas para actina del
musculo liso, mientras que son negativas para S-100,
desmina y factor XIIIa®. La estroma mixoide tiene
las caracteristicas tintoriales propias del acido hialu-
rénico'S. Es fuertemente positiva a la tincion azul Al-
cian e hialuronidasa sensible.

El diagnéstico clinico diferencial puede realizarse
con el quiste epidermoide, lipoma, neurofibroma,
absceso, linfangioma, dermatofibrosarcoma y fibro-
ma, entre otros. El diagnoéstico es histolégico y hay
que diferenciarlo de otros tumores mixoides. En
mujeres de edad media es muy importante distin-
guirlo de los angiomixomas agresivos del area geni-
tall’6’11’12.

En todos los pacientes con angiomixoma superfi-
cial hay que descartar cuadros familiares como el sin-
drome Carney?, NAME? y LAMB*. Los mixomas que
se encuentran en estos sindromes son clinica e histo-
légicamente indistinguibles de los angiomixomas su-
perficiales solitarios. E1 complejo de Carney se carac-
teriza clinicamente por multiples angiomixoma
cutaneos, mixomas mamarios y cardiacos, lentigos, hi-
peractividad endocrina (sindrome de Cushing, pre-
cocidad sexual y acromegalia) y schwannoma psam-
momatoso melanético. Principalmente hay que
descartar un sindrome de Carney en los pacientes
con angiomixomas superficiales localizados en el
oido externo o cuando son mdltiples; el 54 % de los
pacientes con este sindrome los presentan y en el
71 % son multiples. Ademds, un angiomixoma super-
ficial puede ser la manifestacién mas temprana de
este sindrome?. El sindrome LAMB es el acronimo en
inglés de lentigos, mixoma auricular, mixomas muco-
cutdneos y nevos azules, mientras que el sindrome
NAME se corresponde con nevos azules, mixoma au-
ricular, neurofibroma mixoide y efélides. En la actua-
lidad se cuestiona si estos sindromes son diferentes o
son variaciones del sindrome de Carney.

Las lesiones cutdneas que presentan cambios mi-
xoides como fenémeno primario son infrecuentes y
a veces dificiles de tipificar. El angiomixoma superfi-
cial es una neoplasia que no es aceptada por todos los
autores, por lo que probablemente esta infradiagnos-
ticada. Sin embargo, sus caracteristicas histologicas
distintivas hacen que pueda ser considerada una en-
tidad aparte.

Fig. 2.—Se observa una tumoracion situada principalmente en

la dermis compuesta por una prominente estroma de aspecto mixoi-

de, con escasa celularidad y proliferaciones vasculares de paredes

finas. Se observa un discreto infiltrado inflamatorio alrededor de los
Vasos.

LB AL
Fig. 3.—Con la tincién de hierro coloidal se observa una abundante
matriz mixoide.
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