7 E?.,:E.!MEBW Revista Cubana de Cirugia 2025;64:e1564

Presentacion de caso

Angiomixoma superficial perianal

Perianal Superficial Angiomyxoma

Katia Gutiérrez Altamirano'* https://orcid.org/0000-0002-8397-3427
Francisco Fidel Llorente Llano! https://orcid.org/0000-0001-8547-3744
Melissa Zetty Vega Galvez' https://orcid.org/0000-0003-4656-3207

"Hospital Clinico Quirurgico Universitario Comandante Manuel Fajardo. La Habana,
Cuba.

*Autor para la correspondencia: camanoyelu@gmail.com

RESUMEN

Introduccion: Los angiomixomas superficiales son tumores benignos
extremadamente inusuales y raramente localizados en las regiones perineal,
perianal y glutea debido a elementos epiteliales que probablemente se encuentren
en el tejido subcutaneo.

Objetivo: Describir un paciente con diagndstico de angiomixoma superficial en
region perianal en el Hospital Universitario Clinico Quirdrgico Comandante Manuel
Fajardo.

Reporte de caso: Paciente masculino de 33 afnos de edad, color de la piel blanca,
antecedentes de hipertension arterial controlada; con presencia de lesion en
region perianal de aproximadamente 10 anos evolucion, la cual aumento de
tamano progresivamente hasta causarle molestia, dolor y secrecion amarillenta y
en ocasiones sanguinolenta. Después de realizar examen fisico y estudios
imagenoldgicos, endoscopicos y anatomopatologicos se diagnosticO como un
angiomixoma muy vascularizado, por lo que se realizo la reseccion quirurgica de la

lesion con buena evolucion.
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Conclusiones: el caso presentado es el primer reporte de angiomixoma superficial
con localizacion perianal en el sexo masculino de un tipo de mixoma raro atendido
en este Hospital Clinico Quirurgico Universitario Comandante Manuel Fajardo y
con pocos reportes en la literatura internacional; y se evidencia que para esta
neoplasia benigna resulta esencial realizar un adecuado diagnéstico diferencial,
tratamiento y seguimiento por los sintomas y la alta tasa de recurrencia con que
pudiera contar.

Palabras clave: angiomixoma superficial; tumores benignos; tumor perianal; region

perineal.

ABSTRACT

Introduction: Superficial angiomyxomas are extremely unusual benign tumors
rarely located in the perineal, perianal and gluteal regions due to epithelial
elements probably found in the subcutaneous tissue.

Objective: To describe a patient diagnosed with superficial angiomyxoma in the
perianal region at Hospital Universitario Clinico Quirargico Comandante Manuel
Fajardo.

Case report: A 33-year-old male patient is reported, of white skin color, with a
history of controlled arterial hypertension. A lesion is present in the perianal region,
of approximately 10 years of evolution, which progressively increased in size until
it caused discomfort, pain, as well as yellowish and sometimes bloody discharge.
After physical examination and imaging, as well as endoscopic and
anatomopathological studies, it was diagnosed as a very vascularized
angiomyxoma; therefore, surgical resection of the lesion was performed with good
evolution.

Conclusions: The presented case is the first report of superficial angiomyxoma
with perianal location in the male sex of a rare type of myxoma treated in Hospital
Clinico Quirurgico Universitario Comandante Manuel Fajardo and with few reports

in the international literature. It is evidenced that for this benign neoplasm it is
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essential to perform an adequate differential diagnosis, treatment and follow-up
due to the symptoms and the high rate of recurrence that it could have.
Keywords: A superficial angiomyxoma; benign tumors; perianal tumor; perianal

region.

Recibido: 27/09/2023
Aceptado:25/10/2023

Introduccion

El mixoma cutaneo, conocido como angiomixoma superficial e informado
inicialmente en 1986 por Carney y otros() en su estudio acerca de los tumores
mixoides superficiales que aparecian en el complejo de Carney, definido un afo
antes por este autor.®? Con posterioridad en 1988, Allen y otros® identificaron por
primera vez el angiomixoma superficial sin ninguna evidencia de este complejo.

El angiomixoma superficial es un tumor mesenquimal benigno e infrecuente, con
presentacion en la superficie de la dermis o subcutaneo, crecimiento lento,® de
localizacion habitual en cabeza-cuello, tronco y extremidades en varones de edad
mediana® y con menor frecuencia en region genital o perianal®® y su diferencia
con otras lesiones mixoides cutaneas con las que puede confundirse, radica en
que tiene tendencia a ser localmente recidivante.(”

Existen pocos casos informados en la literatura mundial®®®® y no se encontraron
reportes en la literatura nacional, lo cual motivd presentar un paciente con
diagndstico de mixoma en la region perianal y, ademas, hacer una revision del
tema debido a su rareza y localizacion. Asimismo, exponer las caracteristicas
clinicas del tumor, su tratamiento y seguimiento. Por lo que el objetivo fue

presentar un paciente con diagndstico de angiomixoma superficial en region
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perianal atendido en el Hospital Universitario Clinico Quirdrgico Comandante

Manuel Fajardo.

Presentacion del caso

Se presenta un paciente de 33 anos de edad, color de la piel blanca, con
antecedentes de hipertension arterial controlada con atenolol y habitos toxicos
(tabaco, alcohol y café); que refiri6 que hace alrededor de 10 afos noté una
“bolita" encima del ano, la cual ha ido aumentando de tamafno progresivamente
hasta causarle molestia y luego dolor. Actualmente presentaba secrecion

amarillenta y en ocasiones sanguinolenta.

Datos positivos al examen fisico de region anorrectal:

- Inspeccion: a la exploracion se identifico un tumor de forma alargada de

aproximadamente 10 cm de longitud (fig. TA), en la regién perianal H-2 que

pendia en zona interglutea, (fig. 1B).

Fig. 1- A) Caracteristicas macroscépicas del tumor perianal, B) localizacion

- Palpacion: tumor de consistencia firme, doloroso en su base, muy

vascularizado a nivel subcutaneo, con escoriacion en su zona mas distal y
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secrecion amarillenta.

- Examen digital rectal: esfinter de buen tono y préstata correspondiente con

la edad del paciente.
- Estudios imagenoldgicos:

e Ultrasonido de partes blandas, el que reveld lesion de gluteo derecho y en
region interglitea que en corte coronal midié 25 x 34 cm con aspecto
complejo, predominantemente ecogénica. A nivel de su implantacion se

encontré tejido habitual de region glutea y no se identifico tejido dseo.

eRadiografia de sacro céccix (anteroposterior y lateral) que informé la

ausencia de alteraciones 6seas.

Tomografia axial computarizada de pelvis que confirmé la presencia de
una lesién en regidn sacro coccigea con aspecto quistico que impresiond

trabeculada en region interglutea y que no dependia de hueso.

- Estudios endoscopicos:

e Rectosigmoidoscopia, en la cual se constato hasta 20 cm del borde anal,

mucosa de aspecto y color normal.

- Tratamiento, en el que se decidid realizar reseccion quirurgica de la lesion
supuestamente quistica, con margen de reseccion en su base. Se

afrontaron los tejidos.

El término mixoma lo utilizd por primera vez el anatomopatélogo Rudolf L. K.
Virchow, a finales del siglo XIX,® para describir un tumor mesenquimal que
histoldgicamente recuerda al cordon umbilical.('9 Los criterios para el diagndstico
histologico del mixoma fueron establecidos por Artur Purdy Stout en 1948, quién lo

defini6 como una verdadera neoplasia mesenquimal compuesta por células
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estrelladas indiferenciadas en un estroma mixoide con delicadas fibras de
reticulina.(') Stout(? afirmé que los mixomas no hacian metastasis, aunque
muchos recurrian localmente.

Los mixomas son tumores poco frecuentes que se originan de células
mesenquimales primitivas que pierden la capacidad de producir colageno, pero
incrementa la produccion de acido hialurénico y fibras colagenas inmaduras que
de manera habitual se localizan en el musculo esquelético y cardiaco,(') ademas,
de que pueden aparecer en los maxilares (mixoma odontogénico)('® asi como en
hueso, intestino, conjuntiva y tejido celular subcutaneo de cabeza, cuello y tronco.
Son de causa desconocida y no presenta afinidad por alguna etnia en particular ni
un patron hereditario preciso,('® y en general, tienen preferencia por el género
femenino y aunque pueden surgir a cualquier edad generalmente aparecen en los
adultos entre los 20 y 70 afios de edad.(1912)

Entre los principales mixomas de tejidos blandos se describen, el mixoma
intramuscular, el mixoma vyuxtaarticular, el angiomixoma superficial, el
angiomixoma agresivo y el mixoma de la vaina nerviosa (neurotequeoma

mixoide).(12

Mixoma intramuscular
- Es un tumor de la etapa adulta que aparece principalmente en pacientes de
40 a 70 anos cerca de los cuales, dos tercios de los pacientes son mujeres.
Las manifestaciones clinicas son inespecificas y el Unico signo de
presentacion es una masa indolora palpable ligeramente movil y que a
menudo fluctia. Las localizaciones mas frecuentes del tumor son los
grandes musculos del muslo, hombro, nalgas y brazo. Se caracteriza por la
presencia de una matriz mixoide abundante, células estrelladas o fusiformes
poco llamativas y un patréon vascular poco desarrollado.() Este tipo de
mixoma no recurre después de una escision simple. Los mixomas

intramusculares multiples son raros y generalmente se asocian con displasia
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fibrosa monostotica o poliostética y sindrome de Albright.(2 El mixoma
intramuscular se confunde facilmente con un sarcoma fibromixoide de bajo

grado.(”

Mixoma yuxtaarticular
- Este tipo de mixoma es comun que aparezca en adultos hombres entre la
tercera y quinta décadas de la vida. Se presenta como una tumefaccién o
masa que en ocasiones crece rapidamente y puede asociarse con dolor
espontaneo o al contacto. Las lesiones se pueden asociar a traumatismos
previos y a veces aparecen adyacentes a una articulacion en la artrosis y
otras se descubren accidentalmente. Se caracteriza por la acumulacion de
material mucinoso en las proximidades de grandes articulaciones, con mas
frecuencia la rodilla (casi el 90 % de los casos) y se denomina quiste
parameniscal, tumor mixomatoso quistico o mixoma periarticular. También
se puede ubicar cerca del hombro, codo, cadera o tobillo.() Desde el punto de
vista histolégico se parece a un mixoma intramuscular, pero afecta los
tendones periarticulares, los ligamentos, las capsulas articulares, los
musculos e incluso el tejido subcutaneo de los adultos. Puede estar asociado
con osteoartritis de la articulacion adyacente y alrededor del 30 % recurren

localmente.(12)

Angiomixoma superficial
- El mixoma cutdaneo o angiomixoma superficial, lesion con un componente
vascular predominante es un tumor mesenquimatoso benigno raro, poco mas
comun en el sexo masculino en el que se presenta como una masa de
crecimiento lento e indolora.(9 Afecta fundamentalmente a los adultos, con
un pico de incidencia entre la sequnda y cuarta décadas de la vida.*?

Pueden surgir en cualquier parte del tejido superficial y aunque presentan
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predileccion por las regiones del tronco, extremidades inferiores, cabeza y
cuello('1% pueden originarse escasamente en la region perineal en hombres

y mujeres.#10)

Las manifestaciones clinicas de esta neoplasia mixoide son principalmente
papulas cutaneas, masas nodulares o polipoides de crecimiento lento que se
pueden confundir con quistes, sin dolor y un movimiento ondulatorio a la
palpacion. El color de la piel en la superficie es normal y en su mayoria es una

lesién unica.*"

Macroscopicamente los mixomas cutaneos suelen estar bien delimitados,
miden entre 1-5 cm de diametro y presenta alrededor de un 25 % de
componentes epiteliales; estos muestran una superficie de corte de gris a
blanquecina, brillante y gelatinosa.(). Alrededor de un tercio recidivan
localmente si no se realiza una exéresis completa, pero al igual que en sus
homodlogos no se han descrito metastasis.('? Esta neoplasia benigna poco
comun de la piel puede ser esporadica o presentarse como lesiones multiples

en asociacion con sindromes como el complejo de Carney.(1%

El tumor es mal delimitado con extension al tejido subcutaneo subyacente y
rara vez al musculo esquelético. Una proliferacion dispersa de células de
fusiformes a estrelladas se localiza en un estroma mixoide extenso,
formando en ocasiones quistes o hendiduras irregulares; sus células no
suelen mostrar atipias ni mitosis, y si las presentan son focales y poco
llamativas. Con frecuencia hay una vascularizacion prominente que se

ramifica de forma focal, similar a la observada en el liposarcoma mixoide.®

Los mixomas cutaneos deber ser diferenciados de neoplasias de partes
blandas que secundariamente producen mucinas como los tumores neurales
(neurofibromas, neurotekeomas, etc.), fibroblasticos (tumores fibromixoides

osificantes y no osificantes) o adiposos (liposarcoma mixoide).(1617)
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- En el caso de mixomas multiples requiere un diagndstico diferencial con el
complejo de Carney y los sindromes N.A.M.E. (nevus, mixoma auricular,
neuromixoma mixoide y sobreactividad endocrina) y L.A.M.B. (lentiginosis,

mixoma auricular, mixoma cutaneo y nevus azules).(1217

- La escision quirdrgica completa es el mejor tratamiento para el angiomixoma
superficial pues aunque que es un tumor benigno de la piel, existe una
probabilidad del 30 % al 40 % de recurrencia después de la cirugia debido a la
escision incompleta o borrosa de sus margenes; ademas, de realizar una

revision periddica y un seguimiento del paciente luego de la cirugia.('")

Angiomixoma agresivo
- Este mixoma surge, en general en las regiones pélvica y perineal, afectando a
las mujeres (fundamentalmente en etapa reproductiva) mas que a los
hombres en una relacion 8:1. Su origen esta ligado a la variacidon
cromosomica 12g13-15 y como resultado la mala expresion del gen del
elemento arquitecténico del ADN.('® Los tumores son de tamafo variable,
suelen medir 10 cm o mas de diametro, indoloros y con sintomas
inespecificos,('? invaden los tejidos circundantes y recurren en
aproximadamente el 70 % de los casos, a menudo en pocos aios. Aunque se
considera un tumor benigno, se han reportado 2 casos de metastasis a causa

de este tumor.(18)

- Los estudios histolégicos se describen que el tumor tiene una apariencia
blanda, con células fusiformes dispuestas de forma estrellada y numerosos
vasos sanguineos de tamafo mediano dispersos en el estroma mixoide.
Mediante imagen se ha demostrado que presenta un patron caracteristico de

remolino.("® El tratamiento de elecciéon es quirdrgico, aunque también se
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utiliza terapia hormonal por el hallazgo de receptores de estrogeno vy

progesterona.@)

Mixoma de la vaina nerviosa (neurotequeoma mixoide)

- El mixoma de la vaina nerviosa (la variante mixoide del neurotequeoma)
afecta preferentemente a la dermis y subcutis de las areas cervicofacial y
hombros de mujeres jovenes. La mayoria de los pacientes son menores de 40
anos; y un tercio de ellos se encuentran en la sequnda década de la vida. La
mayoria de los tumores miden entre 0,5 y 1,5 cm. Solo se repitieron tres de
los 102 casos recopilados en las dos series mas grandes publicadas y

ninguno hizo metastasis.(12

Dentro de los angiomixomas superficiales, el de localizacién en la region perianal
es considerado extremadamente raro, por considerarse un tipo especial de tumor
de partes blandas dificil de diagnosticar por carecer de caracteristicas Unicas
como los polipos fibroepiteliales.

Esta neoplasia atipica puede aparecer como una lesidon unica en cualquier parte
del tejido superficial, como una masa indolora y de crecimiento lento. Sin embargo,
la localizacion en regidn perianal, glitea o en el perineo de sujetos del sexo
masculino es inusual y los reportes son escasos Wall,?) en el afio 2008, B6luk?2
en el afio 2022 y Maeda@) en el afio 2010. En este caso se describe un hombre en
la tercera década de la vida, con una lesion de caracteristicas similares y
localizacion perianal que concordé con los estudios antes mencionados. Sin
embargo, no se encontré durante la revision del tema ningun reporte de caso en la
literatura nacional de este tipo de mixoma.

En cuanto a las caracteristicas macroscopicas del tumor alrededor de la region
anal se hall6 coincidencia con lo reportado por Maeda®® y otros, asi como por
Wall?) y otros, quienes describieron la presencia en la superficie del mixoma de

tejido epitelial. Sin embargo, estos autores@2324 detectaron este tipo de tumor
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benigno en la region ano-rectal y transanal respectivamente, en ambos casos en
hombres. También se encontrd correspondencia con estos reportes en cuanto a
su apariencia blanca y gris, con sangrado ocasional, asi como el aspecto del tejido
quistico envuelto, blando y lobulado del tumor@:23) y con el corte histolégico del
tumor se constaté que la masa comunmente presenta aspecto translucido
brillante similar a un coloide o de un tejido gelatinoso.(21:2324)

Los estudios radiolégicos que contribuyen a discernir entre el angiomixoma
superficial y el tejido que lo rodea,?? también permitieron corroborar que el tumor
se circunscribia a la region perianal, incluso sin alteraciones 6seas como lo
describi6 Wall y otros@). De hecho, el ultrasonido de partes blandas se
correspondié con el resultado de los rayos X, en este sentido, se identificé una
imagen ecogénica interna, la que ha sido referida previamente en los
angiomixomas, ademas del aspecto del tumor como una masa confinada redonda
u ovalada.@)

A pesar que la TAC de este caso solo informé y confirmo la localizacion del
angiomixoma superficial que habia sido identificada por radiologia y el ultrasonido,
este resultado, puede también ser identificado en las imagenes por resonancia
magnética (RM), las cuales mostraron principalmente a este tipo de tumor como
una masa de tejido blando redondeada/lobulillar con bordes bien definidos y
lesiones superficiales hipodensas con focos de baja senal sin realce
significativo,®- ademas, de que en ocasiones estas imagenes pueden proporcionar
informacion para la realizacion de la cirugia.(??

Mientras tanto, los rasgos histolégicos del angiomixoma superficial confirman su
diagndstico como han sido referidos por Béluk y otros@??. En dichos estudios en el
mixoma se observa un estroma mucoso abundante con agregados lobulares
fusiformes o estrellados similares a fibroblastos, vasos hialinos de tamano
mediano y paredes delgadas en una disposicion desorganizada. Ademas, los
nucleos se describen ovoides, ligeramente tefiidos de oscuro o vesiculares, con

nucléolos discretos, sin heterogeneidad evidente y division nuclear rara. De igual
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manera, se puede hallar un pequefo numero de células inflamatorias,
principalmente linfocitos, neutréfilos y eosindfilos. La presencia de neutrofilos
puede ser una pista diagnostica, especialmente en ausencia de ulceracion o
inflamacién de la piel, ya que los neutréfilos no estan presentes en otras lesiones
mucinosas de la piel, como reporté Wall y otros?") para este tipo de tumor.

En este caso, mediante biopsia por aspiracion con aguja fina (BAAF) se pudo
identificar una muestra compuesta por sangre, mucus y escasos elementos
constituidos por histiocitos vacuolados inflamatorios y célula fusiforme; con
negativa de malignidad, aunque no fue concluyente para diagndstico. Ademas, de
que el estudio anatomopatoldgico mostré la presencia de tejido de 7x5x4 cm,
recubierta por piel en una de sus caras, en que se observo un area central pardo
clara, con un orificio que al corte se comunicaba con un tejido de aspecto
mucoide, subcutaneo, bien delimitado con tendencia multinodular que ocupaba
toda la pieza quirurgica.

Sin embargo, como su tamano oscila entre 0,5 y 14 cm, su diagndstico puede ser
erroneo como se reporté recientemente en un caso, en que el tumor tenia una
dimensién 12,5 x 5 cm, y se interpretd como un hemangioma. En este reporte se
sefala que en la paciente, una mujer de 39 afos, el angiomixoma superficial le
provocé sintomatologia durante 5 afios con inflamacién y dolor en el gliteo.??
Mientras tanto, para el diagndstico diferencial del caso que se presenta se
descartaron las anomalias vasculares, los teratomas, la fistula arteriovenosa, los
tumores vasculares, el meningocele, los cordomas, lipomas y leiomiomas.

La exéresis quirurgica amplia con buenos margenes de seguridad, por la elevada
recurrencia de este tumor (30 % al 40 %), es considerada el tratamiento de eleccién
en el caso del angiomixoma superficial.(0? En este paciente, la cirugia de la lesion
se realiz6 con margen de reseccion en su base.

Sin embargo, en ocasiones se emplea terapia hormonal debido a la presencia de
receptores de estrogeno y progesterona en el tumor. A su vez se incluye en el

tratamiento raloxifeno, tamoxifeno y analogos de la hormona liberadora de

() er-rc | Esta obra estéa bajo una licencia: https://creativecomons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es_ES

12




7 E?.,:E.!MEBW Revista Cubana de Cirugia 2025;64:e1564

gonadotropina con el proposito de reducir el tamano de tumor antes de su
escision. Después del proceder quirurgico, en general los pacientes muestran buen
prondstico,?? pero con una alta tasa de recurrencia (33 %).2) En este reporte el
paciente mostro buena cicatrizacion en el posoperatorio durante las dos
evaluaciones por consultas externas que se realizaron, aunque luego de estas no
asistio a mas ninguna consulta de seguimiento.

Lo hasta aqui expuesto permite concluir que el caso presentado es el primer
reporte de angiomixoma superficial con localizacion perianal en el sexo masculino
de un tipo de mixoma raro atendido en el centro hospitalario sede y con pocos
reportes en la literatura internacional. Ademas de evidenciarse que para esta
neoplasia benigna resulta esencial realizar un adecuado diagndstico diferencial,
tratamiento y seguimiento por los sintomas y la alta tasa de recurrencia que

pudiera ocasionar.
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