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Resumen

El angiomixoma superficial es una neoplasia benig-
na de origen mesenquimal que afecta a ambos sexos
con leve predileccién por varones. Puede presentarse
en forma solitaria o multiple, en el marco del complejo
de Carney, un sindrome autosémico dominante carac-
terizado por la triada: mixomas cutdneos y cardiacos,
pigmentacién cutédnea y sobreactividad endécrina.
Ocurren mas comunmente en cabeza y cuello, tronco
y miembros inferiores; la localizacién en regién genital
y particularmente en escroto es muy inusual. Reporta-
mos el caso de un paciente joven quien presenté una
tumoracién nodular en escroto derecho. El examen
microscépico evidencié una proliferacién constituida
por células estromales inmersas en una matriz mixoide
rica en mucina con abundantes vasos de pared fina e
infiltrado inflamatorio polimorfonuclear. Las técnicas
de inmunohistoquimica fueron positivas para vimen-
tina y CD34 en estructuras vasculares; negativas para
pan-queratina, proteina S-100, desmina, actina mus-
culo liso y receptores de estrégeno y progesterona. Se
diagnosticé un angiomixoma superficial de ubicacién
escrotal.

Palabras clave: angiomixoma superficial, complejo de
Carney, mixoma cuténeo, escroto

Abstract

Superficial angiomyxoma in the scrotum

Superficial angiomyxoma is a benign neoplasm of
mesenchymal origin that affects both sexes with a
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slight predilection for males. It can present in a solitary
or multiple form, within the framework of the Carney
complex, an autosomal dominant syndrome character-
ized by the triad: cutaneous and cardiac myxomas, skin
pigmentation and endocrine overactivity. They occur
more commonly in the head and neck, trunk and lower
limbs; the location in the genital region and particu-
larly in the scrotum is very unusual. We report the case
of a young patient who presented a nodular tumor in
the right scrotum. Microscopic examination showed a
proliferation made up of stromal cells immersed in a
mucin-rich myxoid matrix with abundant thin-walled
vessels and polymorphonuclear inflammatory infil-
trate. Immunohistochemical techniques were positive
for vimentin and CD34 in vascular structures; negative
for pan-keratin, S-100 protein, desmin, smooth muscle
actin, and estrogen and progesterone receptors. A super-
ficial angiomyxoma of scrotal location was diagnosed.

Key words: superficial angiomyxoma, Carney com-
plex, cutaneous myxoma, scrotum

El angiomixoma superficial (AS), también lla-
mado mixoma cutdneo, es una neoplasia me-
senquimatica benigna que se presenta en am-
bos sexos con leve predileccién por varones de
edad media, entre 20-40 anos’. La mayoria son
lesiones cutdneas polipoides o papulonodula-
res de crecimiento lento, indoloras que asien-
tan superficialmente en cabeza y cuello, tronco
y miembros inferiores. Sin embargo, todo el or-
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ganismo puede verse afectado?*. Habitualmen-
te ocurren como lesiones solitarias y cuando se
presentan de manera multiple suelen hacerlo en
el contexto del complejo de Carney en hasta un
75%, de hecho, ante la multiplicidad de AS debe
estudiarse y descartar esta entidad®. El complejo
de Carney es una afeccién heredofamiliar au-
tosémica dominante tipica de adultos jévenes,
inicialmente descripta por quien le dio el nom-
bre en 1985 y se caracteriza por la triada: mixo-
mas cutdneos y cardiacos, pigmentacién cuta-
nea tipo lentigo y sobreactividad enddcrina®. En
1988, Allen y col. identificaron al AS en 28 pa-
cientes sin evidencia de las manifestaciones de
dicho sindrome y un afio mas tarde un equipo
encabezado por Calonje revisaron y estudiaron
39 casos interpretados como AS®’. La contribu-
cién de ambos permitié caracterizar a la lesidon
como una entidad independiente, particular y
distintiva.

Caso clinico

Varén de 30 afios que consulté por fimosis grado 3
sin otros antecedentes familiares ni personales rele-
vantes. Al examen fisico del escroto derecho se hallé
una tumoracién nodular moévil e indolora, de consis-
tencia eldstica y de un afio de evolucién. En el estudio
ecografico se identificé una lesién sélida paratesticular
derecha de 20 mm de didmetro, predominantemente
hipoecogénica, heterogénea de bordes bien definidos.
Se realiz6 la reseccién quirdrgica y el material se envié
al Servicio de Patologia, fijado en formol al 10%. Ma-
croscépicamente se recibié un fragmento cutdneo de
2.5 x 1.5 x 0.7 cm que al corte presentaba nédulo de
2 cm de didmetro, escasamente delimitado, pardo-gri-
saceo de consistencia blanda y gelatinosa (Fig. 1). Se
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decidi6 el procesamiento total de la muestra, segin el
protocolo de rutina.

El estudio histoldgico evidencié a nivel dermo-hipo-
dérmico, una proliferacién multilobulada, pobremente
circunscripta, subdividida parcialmente por septos fibro-
sos, constituida por matriz mixoide vascularizada con
presencia de células estromales tipo fibroblastos fusi-
formes y algunas estrelladas. Las estructuras vasculares
presentaban pared fina y por sectores formaban una red
arborizada. A nivel intralesional se detect6 infiltrado in-
flamatorio mononuclear y aislados polimorfonucleares
neutréfilos. Se observé ademas cordones epiteliales elon-
gados de localizacién periférica, pero no se hallaron mi-
tosis ni atipia celular.

En segunda instancia se utilizaron técnicas comple-
mentarias de histoquimica (dcido peryédico de Schiff -
PAS; alcian blue y mucicarmin) e inmunohistoquimica. Las
primeras resaltaron el estroma mixoide rico en mucina. El
perfil de inmunomarcacién resulté positivo para vimenti-
na y CD34 en algunas células estromales y vasos sangui-
neos (Fig. 2), y negativo para pan-queratina, proteina S-100,
desmina, actina musculo liso y receptores de estrégeno y
progesterona. Los hallazgos clinicos y morfolégicos per-
mitieron realizar el diagnéstico de AS. Los margenes de
seccién contactaron con la lesién. Para descartar el com-
plejo de Carney, se efectuaron consultas y evaluaciones
exhaustivas. Se llevé a cabo una historia clinica detallada
y un examen fisico completo, incluyendo la evaluacién de
antecedentes médicos personales y familiares. Un ecocar-
diograma descarté la presencia de mixomas cardiacos. Se
pesquisaron posibles lesiones cutdneas y alteraciones en
el laboratorio de sangre. Después de estos estudios, no se
encontraron lesiones ni hallazgos caracteristicos del com-
plejo de Carney, por lo que se descart6 esta entidad.

El paciente firmé el correspondiente consentimiento
informado para la publicacién del caso.

Figura 1 | Pieza quirurgica. A: Vista lateral. B: Superficie al corte
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Figura 2 | A, B: Proliferacion celular de aspecto nodular dividida por septos fibrosos con abundante estroma mixoide
vascularizado (H-E.10X). C: Presencia de polimorfonucleares neutréfilos intralesionales (H-E.40X). D: Alcian blue (10X). E:
Positividad para vimentina (40X). F: CD34 positivo en componente vascular (10X)

Discusion

El AS es un tumor benigno raro de partes
blandas, con una incidencia estimada de 0.008-
3% y del cual no se conoce su transformaciéon
maligna®. Su diagnéstico es histolégico, ya que
carece de una presentacién clinica distintiva®.
En la microscopia consiste en células estro-
males ahusadas o estrelladas inmersas en una
matriz mixoide acompanada por abundantes
vasos sanguineos de pared fina que involucra la
dermis y se extiende de manera difusa al tejido
celular subcutaneo en patrén nodular*. Es carac-
teristico la presencia de infiltrado inflamatorio
en el intersticio, particularmente de polimorfo-
nucleares neutréfilos*. Hasta en un 25% de estos
tumores pueden detectarse estructuras epitelia-
les en forma de yemas, cordones o quistes llenos
de queratina, probablemente resultado del atra-
pamiento de estructuras anexiales por la neo-
plasia® 3. Todas estas caracteristicas estuvieron
presentes en el caso presentado. Los neutréfilos
se encontraron de forma aislada, pero tanto su
presencia como la identificacién de cordones o
bandas epiteliales fueron de utilidad para arri-
bar a la entidad.

La localizacién en la cual se presenté en
nuestro paciente no es frecuente. Previo a la pu-
blicacién de este reporte se conocen 6 casos en
ese sitio®*?. A pesar de que el escroto no es el
sitio habitual de los AS en pacientes con com-
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plejo de Carney, la deteccién de uno de ellos
debe hacernos pensar en su posibilidad, ya que
puede representar una manifestacién tempra-
na e incluso la Gnica del sindrome. Ademas, es
practicamente imposible distinguirlos histolégi-
camente ya que comparten las mismas carac-
teristicas morfolégicas®. Independientemente
de que se presenten en el contexto de este sin-
drome o no, se debe realizar un estricto control
clinico evolutivo ya que es una neoplasia con
una recurrencia local alta (30-40%)%* 7113, Segin
Iwashita y col. el factor mas importante como
causa de recurrencia es la extirpacién incomple-
ta®. Por otro lado, Aradine y col. agregan como
factor de riesgo el nivel de invasién y sostienen
que la presencia de componentes epiteliales en
la lesion aumenta la tendencia a recurrir, con
una tasa del 68% frente al 13% en lesiones sin
dicho componente®. El tiempo medio de recu-
rrencia es de 18 meses, aunque puede presen-
tarse luego de los 20 anos®.

Un diagnéstico diferencial histolégico a te-
ner en cuenta es el angiomixoma agresivo (AA).
Son lesiones que predominan en mujeres en
edad reproductiva en regiéon génito-perineal
similares morfolégicamente al AS, pero de ma-
yor tamano, compromiso profundo y con ma-
yor recidiva***. En el escroto se han reportado
menos de 40 casos®. En el AA los vasos suelen
estar mas hialinizados, su pared mas engrosa-
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da en un estroma ligeramente mas colageno y
muestran inmunoreactividad para vimentina,
desmina, actina musculo liso, siendo negati-
vas para CD68, proteina S-100 y citoqueratina
AE1-AE3* % 5, Los receptores de estrégeno y
progesterona son positivos en la mayoria de
los AA de pacientes femeninos, sugiriendo
una participacién hormonal en el desarrollo
de la lesién. Sin embargo, esto no es aplicable
a los que se localizan en el escroto®. El trata-
miento del AS mas apropiado es la extirpacién
quirdrgica completa y amplia, lo que incluye
la reseccién de margenes de tejido aparente-
mente libres de lesion* 2. Incluso cumpliendo
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con esto, puede producirse recurrencia®. Parti-
cularmente en nuestro paciente, la presencia
de elementos epiteliales intratumorales y los
margenes quirdrgicos positivos, hacen nece-
sario que permanezca en seguimiento a corto
y largo plazo. Teniendo en cuenta estos facto-
res y el motivo de consulta inicial se le sugirié
que concurriera al urélogo de forma anual en
busca de nuevas lesiones. A los cuatro anos de
realizada la exéresis quirdrgica, el mismo per-
manece sin sintomas ni signos vinculables a
recidiva.
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