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Primary cutaneous angiomyxoma

Moretti, A.*, Gallo, S.**, Savoré, M.*** Monti, J.****

Resumen

Moretti, A.

Abstract

Se describe el caso de un paciente de 50 afios de
edad con angiomixoma cutaneo, sin evidencia del
complejo de Carney y con compromiso de la region
témporo-frontal. Dicho tumor cutaneo poseia el diag-
nostico ecogréafico erréneo de lipoma. El tratamiento
fuelaexéresis amplia; no se haevidenciado recurren-
ciatras 4 afos de seguimiento. Se describe el caso cli-
nico debido a la rareza de |la patologia 'y a la confu-
sion con otros tumores del tejido celular subcutaneo.
Revisamos también los estudios histopatol6gicos y
diagnosticos diferenciales, asi como la terapéutica y
los indices de recidiva.

We present a 50 years old patient with a cutaneous
angiomixoma without evidence of Carney’s complex
that affected the temporo-frontal region. This tumour
had an echography misdiagnosis of lipoma. The treat-
ment was exeresis with safe margins. There was no
evidence of recurrence of the tumour in a 4 year
follow up. Due to the uncommonness of the patho-
logy, we describe this clinical case, histopathology
studies, differential diagnosis, as well as therapeutic
and recurrence indexes.
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Introduccion

L os mixomas cutaneos solitarios, [lamados también
angiomixomas, para enfatizar su componente vascu-
lar, son una neoplasia benigna dérmicay subcutanea,
relativamente poco comun, generalmente solitarios,
con un ato indice de recidiva pero sin potencial
metastatico (1).

Estos tumores generalmente se presentan como un
nodulo de crecimiento lento y asintomético, localiza-
do mas frecuentemente en musculo esquelético y car-
diaco, maxilares (mixoma odontogénico), pero tam-
bién pueden observarse en hueso, intestino, conjunti-
va y tgido celular subcutdneo de cabeza, cuello y
tronco de adultos (2, 3) en la segunda o tercera déca-
da de vida (rango entre 20 y 40 afios).

El término mixomas cuténeos solitarios se utiliza
paradiferenciarlos de los compl g os de mixomas (car-
diacos, cutdneos y mamarios), pigmentacion moteada
(cuténea 0 mucocuténea), e hiperactividad endocrina
(sindrome de Cushing, tumor testicular, precocidad
sexual y acromegalia) descripto por el Dr. Carney y
colaboradores (4, 5)A los mixonas cutaneos también
se los ha asociado con el sindrome N.A.M.E. (6)
(Nevus, Mixoma auricular, Neuromixoma mixoide y
Sobreactividad endocrina) y L.A.M.B. (7-8) (Lentigi-
nosis, Mixoma auricular, Mixoma cutaneo y Nevus
azules).

Lacondicién que le confiere el sufijo “oma’ implica
Su separacion de todos aquellos depdsitos de sustancia
(mucinosis) cuyo caracter localizado les confiere
aspecto seudotumora (ganglion o mixoma sinovial,
mucinosis cuténea focal, quiste mucoso digital, etc.).

Los mixomas cutaneos solitarios fueron descritos
como tumores vinculados a foliculo piloso (3) o
como “nodulos blandos y lobulados que sobreelevan
la piel en diferente grado” (2). A través de los afios,
s0l0 UNos pocos casos de mixomas cutaneos solitarios
sin caracteristicas sistémicas han sido referidos en la
literatura (1,3-9).

CASO CLINICO

Se describe el caso de un paciente de 50 afios de
edad, derivado desde € Servicio de Dermatologia por
presentar un tumor subcutaneo en la region témporo-
parietal derecha de 2 afios de evolucion, (Fig. 1) con
crecimiento lento, asintomatico y con estudio ultraso-
nografico preoperatorio de lesion lipomatosa. No hay
referencia de antecedentes familiares de lesion simi-
lar, traumatismo u otra caracteristica indicativa de
naturaleza sindrémica. Se procedio a la exéresis qui-
rargica de lalesion bagjo anestesia local y se constatd
un tumor de 3 x 3 cm con contenido gelatinoso trans-
parentey sin evidenciade capsula (Fig. 2). El informe
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Fig. 1. Presentacion caso. Tumor en region temporo-frontal.

Fig. 2. Exéresis mostrando tumor gelatinoso y sin evidencia de cap-
sula.

Fig. 3. Coloracion: Alzacyan Blue 100x. 1. Tejido angiomixoide. 2. Apa-
rente “cépsula” Azul: mucina. Blanco: TCS

intraoperatorio de la muestra fue de mixoma cutaneo,
decidiendo en ese momento el cambio de plan quirur-
gico paraproceder alaampliacion de los mérgenes de
extirpacion de seguridad a 2 cm. La evolucién posto-
peratoriafue satisfactoriay €l paciente se ha manteni-
do sin evidencia de recidiva en los 4 afios de segui-
miento.



Fig. 4. Coloracion: Alzacyan Blue 100x. 1. Proliferaciéon vascular rami-
ficada. 2. Septums de tejido fibroso (tej. esclerohialino denso).

Fig. 5. Coloracién: H & E 400x. 1. Matriz mixoide laxa fibrilar. 2. Oca-
sionales plasmocitos.

Fig. 6. Coloracion: H & E 400x. 1. Matriz mixoide. 2. Células fibroblas-
ticas estelares. 3. Vaso sanguineo (corte long).

Histopatologia

Desde € punto de vista anatomopatol dgico, la for-
macion conformaba una masa ovoide bien delimitada
periféricamente, muy friable y gelatinosa, que a la
observacion microscopica se componia de extensos
lagos 0 acimulos de material mucoso, azul azacian
positivo a pH bajo, sobre un lecho de estructuras vas-
culares proliferantes, ramificadas, sin atipias citol6gi-
cas y escasos fibroblastos estelares. El estroma era
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marcadamente hipocelular, mixoide, y con contenido
de mucopolisacaridos. Dentro del estroma mixoide
basofilo, se encontraron pequefias células con nucleos
ovaesy citoplasma mal definido. Se observé vascula
rizacion abundante asi como lobulacionesy elementos
epiteliales (estos elementos epiteliales serian residuos
de estructuras anexiales) (2). Pese a neto contorno del
proceso no se constatd cdpsula verdadera. No se obser-
vé hipercromia, atipia nuclear, presencia de adipocitos
0 lipoblastos 0 anomalias madurativas del componente
vascular, siendo € diagndstico final de angiomixoma
cutaneo (Fig. 3-6).

Discusion

Los mixomas cuténeos solitarios se localizan en la
dermis o en € tejido celular subcuténeo; estan perfec-
tamente circunscritos sin encapsulacion cuando se
observan en la dermis pero ocasionalmente circuns-
critos cuando se encuentran en el tegjido graso subcu-
taneo. El estroma es marcadamente hipocelular,
mixoide, y contiene mucopolisacaridos. Dentro del
estroma mixoide bastfilo, hay pequefias células fusa-
das y estelares con nucleos ovales o lanceolados y
citoplasma mal definido que expresan positividad
para vimentina. Se puede observar vascularizacion
abundante, ramificada, asi como lobulaciones. Lapre-
sencia de elementos epiteliales se debe al atrapamien-
to de restos anexiales. Un caracter proliferativo de los
mismos debe inducir a pensar en otro tipo de neopla-
sias asociadas a mucinas de origen epitelial, derivadas
delavainaexternadel foliculo piloso (tricoblastomas,
mixoma folicular, etc.) o de células epiteliales ecrinas
(siringoma condroide o tumor mixto delapiel) (2-10).
Las mucinas presentes en este tipo de tumores, son de
origen fibrobléstico, a diferencia de la de origen epi-
telial. La coloracion de azul alzacian a pH bajo, es
especifica de la misma.

La localizacion de estos tumores en la cabeza y €l
cuello corresponde a 17 % del total de la patologia
(11, 12).

Los mixomas cutdneos multiples, son generalmen-
te correlacionados con el complejo de Carney (4), sin-
drome N.A.M.E. (6) o L.A.M.B. (7). Los mixomas
gue se observan en el complejo de Carney, general-
mente afectan a pacientes jovenes, y usuamente son
de menos de 1 cm. de tamafio. Son multicéntricos y
tienen una distribucién diseminada, con predileccién
por parpados, orejas y pezones (13, 14). Son frecuen-
temente descritos como papulas sésiles o ndédulos
subcutaneos, asintomaticos, de superficie lisa sin
ulceraciones; raramente son papilomatosos y de
superficie éspera (4). Estos Mixomas usualmente
notifican la presencia de un tumor cardiaco y a pesar
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de su naturaleza benigna, tienen tendencia alarecidi-
valocal, posterior ala escision.

Los Mixomas solitarios, sin otras manifestaciones
del complgo de Carney, generamente crecen en €l
musculo esquelético o cardiaco, con menor frecuencia
en d intestino, pelvis, tgido celular subcutaneo (15) y
extraordinariamente en la piel (16). Otras referencias
delaliteratura(17-19) describen lesiones Unicas o mul-
tiples categorizadas como mucinosis cutédnea focal, no
sendo consideradas como verdaderos Mixomas. Se
caracterizan por ser una acumulacion local de material
mucinoso en la dermis, con “scattered spindle cells’
pero con menor vascularizacion que los Mixomas (11).

Los mixomas cutaneos deber ser diferenciados de
neoplasias de partes blandas que secundariamente pro-
ducen mucinas como |os tumores neurales (neurofibro-
mas, neurotekeomas, etc.), fibroblésticos (tumores
fibromixoides osificantes y no osificantes) o adiposos
(liposarcoma mixoide).

Con respecto a la terapéutica, la Unica opcion es la
exéresis quirargica amplia con buenos margenes de
seguridad aunque hay que tener en cuenta que |os ubi-
cados en region pelviana, perineal y vulvar poseen un
caracter muy agresivo local y recidivante (20). Los
estudios retrospectivos en laliteratura, marcan ladife-
renciacion entre los angiomixomas agresivos (recu-
rrentes, infiltrantes) de la region pelvicoperineal y los
no agresivos de otras regiones. Aun hoy se debate al
respecto de s se trata de distintas variedades de un
mismo tumor, ya que sus diferencias clinicas y pato-
| 6gicas serian debidas principalmente a los diferentes
estadios de su diagnostico.

La recurrencia local de los tumores solitarios del
tgjido celular subcutaneo esta en torno al 38% de los
casos (12), de modo que fueron considerados como
tumores de comportamiento agresivo; es de destacar
gue en los angiomixomas con componente epitelial
se observa una recurrencia mayor (63%) (12, 15, 20)
a la observada en estos mismos sin ese componente
(23%) (7, 12, 21). Este comportamiento parece ser €l
resultado de la localizacion preferentemente subcu-
tanea de este tipo de lesiones. Por tal motivo es de
resaltar la importancia de la reseccién quirdrgica
profunday amplia con un el examen fisico detallado
y ultrasonido cardiol 6gico, para descartar el comple-
jo de Carney.

Conclusiones

Se presenta un caso de angiomixoma cutaneo soli-
tario de ubicacién en la region témporo-frontal dere-
cha con diagnostico previo de lipoma subcutaneo. El
tratamiento es la exéresis amplia con margenes de
seguridad de 2 cm. Estos tumores poseen posibilida-
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des de recidiva de entre el 23 y 63% dependiendo de
la presencia del componente epitelial dentro del estu-
dio histopatol 6gico.
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