. T

Conoroao Naclonal
f\“ L

Ut!

vond Eapntole de Radinlogin Maé

u 2

Angiomixoma Agresivo: una rareza en la pelvis.

Diagnostico diferencial y revision de los tumores
pelvicos mesenquimales.

Antonio Marin Canete, Nuria Rojo Sanchis, ldoia Santos GoOmez, Amparo
Villar Canovas, Maria Simonet Redondo, Ana Maria Sanchez Laforga.

Parc Sanitari Sant Joan de Déu, Sant Boi De Llobregat
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OBIJETIVOS DOCENTES:

Describir los hallazgos caracteristicos del angiomixoma agresivo del
suelo pélvico, asi como del resto de tumores pélvicos incluidos en el
diagnostico diferencial, mayormente mesenquimales, a través de las
diferentes pruebas de imagen (Rx, ecografia, TC y RM) empleadas para
su diagnostico y seguimiento.

Parc Sanitari & Sant Joan de Déu



‘\: \¢‘~

SerRam 34:="

YOI n0 | Daanis de itodinit LR A F

REVISION DEL TEMA:

El angiomixoma agresivo del suelo pélvico es una rara neoplasia
mesenquimal de histologia benigna, pero con un comportamiento
caracteristico localmente agresivo, que mayormente se presenta en
mujeres en edad reproductiva.

Suele presentar un crecimiento insidioso desde su origen en |a
musculatura perineal, lo que conlleva una clinica inespecifica, sutil y
generalmente de larga evolucidon, pudiendo mostrar en el momento del
diagnostico un tamano considerable y en numerosas ocasiones con
infiltracion de organos pélvicos.

El diagnostico por la imagen, principalmente a expensas del TCy la RM
con contraste, es de notable importancia, tanto por permitir detectar y
caracterizar fiablemente una entidad poco frecuente, como por facilitar
una planificacion quirurgica adecuada que permita obtener margenes
de reseccion libres de enfermedad, incluso en aquellos con infiltracion
de las estructuras vecinas.

Presentamos iconografia adquirida en nuestro centro para ilustrar
casos tanto de angiomixoma agresivo del suelo pélvico como de las
neoplasias incluidas en su diagnodstico diferencial (neurofibroma, tumor
fibroso solitario, liposarcoma, etc...).

Parc Sanitari & Sant Joan de Déu
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El angiomixoma agresivo del suelo peélvico es una tumoracion
mesenquimal extremadamente infrecuente, que invariablemente surge
del tejido conectivo peélvico, perineal y genital.

Desde que fue descrita por primera vez en 1983 por Steeper y Rosai, se
han descrito, segun diferentes autores, entre 140 y 250 casos en la
literatura médica.

El angiomixoma agresivo del suelo pélvico es una rara neoformacion
mesenquimatosa con origen en el tejido conectivo peélvico, perineal y
genital, de histologia benigna pero con un caracteristico
comportamiento localmente agresivo, que dado su lento crecimiento y
consistencia gelatinosa puede adquirir grandes tamanos. Por ello, |a
clinica inicial es sutil y variable, pudiendo oscilar desde una ligera
molestia pélvica, en ocasiones con dispareunia, hasta una sensacion de
ocupacion con masa palpable.

La exploracion fisica puede objetivar ligera asimetria en el tamano de
los genitales externos, mientras que el tacto rectal o vaginal puede
mostrar abombamientos o rectificaciones murales en relacion con
ocupacion pélvica y el tacto bimanual puede ayudar a delimitar
superiormente las lesiones de mayor tamano.

Aungue puede presentarse en ambos sexos y en un amplio rango de
edades, es mas frecuente en mujeres con una relacion de 6:1, sobre

ay 52 dé i :
todo entre la 32 y 52 decadas de la vida. i o

—
La radiografia simple de abdomen

puede mostrar efecto masa con
desplazamiento de las estructuras
pélvicas y del luminograma aéreo en las
lesiones de mayor tamano.
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Ecograficamente consiste en una lesion solida que surge de la profundidad
pélvica, de margenes aparentemente bien definidos, que se amolday
desplaza con la compresion externa. Tiene ecoestructura relativamente
homogénea, ecogenicidad baja o intermedia con estructuras lineales

hiperecoicas en su seno e intensa vasculizacion de discreto predominio
periférico.

a. La ecografia abdominal muestra una masa solida que ocupa hemipelvis derecha y FID,
que desplaza la vejiga contralateralmente, y gue se amolda a las estructuras vecinas. Es
predominantemente hipoecoica, con imadgenes lineales iso / hiperecogénicas en su seno.

b. En el estudio Doppler muestra moderada vascularizacion en su interior.

La tomografia computerizada (TC) y, especialmente la resonancia magnética
(RM), permitiran caracterizar el angiomixoma agresivo, evidenciando una
masa solida con origen a nivel del suelo pélvico que rechaza los organos
vecinos, incluso con pérdida del plano de clivaje, pero sin apreciarse
evidentes signos de infiltracion.

Parc Sanitari &Sant Joan de Déu



SER3

| | L. "1. lo
TAiE c‘nd ' JUAL NNl ‘lou.onh Wwpn “uo\ T

3 4 Conowao Naclonal

Por TC, es homogéneamente isodenso respecto el tejido muscular.

En la RM, es isointensa respecto el tejido muscularen Tl y
heterogéneamente hiperintensa en T2, STIR y en eco de gradiente,
destacando en su seno imagenes lineales hipointensas de aspecto
arremolinado o estratificado, caracteristicas de su arquitectura tipica. Tras la
administracion de contraste endovenoso, con ambas técnicas se objetiva un
notable realce, en relacion con el importante componente vascular.

Adquisiciones axiales de resonancia magnética (RM).
a. Enla secuencia T1 apreciamos una masa homogéneamente hipointensa que ocupa

hemipelvis derecha y que desplaza vejiga, utero y recto contralateralmente.
b. b. En gradiente, destaca la presencia de imagenes serpinginosas hipointensas, que

corresponden con estructuras vasculares.
cy d. T1 con saturacion grasa tras administracion de contraste paramagnético, gue muestra

un intenso y heterogéneo realce, destacando en el corte inferior (d) desestructuracion de
la grasa isquiorrectal derecha y solucion de continuidad del margen profundo del

musculo obturador externo.

Parc Sanitari & Sant Joan de Déu
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a y b. Adquisiciones coronales de RM en STIR y T1, destacando en la primera las
imagenes lineales arremolinadas en su seno, caracteristicas. En ambas secuencias
apreciamos liquido peritoneal supralesional, irritativo.

c. Adquision sagital en T2 que muestra la presencia de fasciculos hipointensos
intratumorales, asi como leve erosion de la cortical superior del pubis, gue no permite
descartar infiltracion incipiente.

El tratamiento es esencialmente quirurgico, mediante una escisidn con
amplios margenes de reseccion dada la caracteristica agresividad local
de este tumor, hecho que condiciona una elevada tasa de recurrencia
local, de hasta el 70% en algunas series, tanto en los primeros meses
como varios anos tras la cirugia. En algunos casos, dada la presencia de
receptores para hormonas sexuales, se ha realizado terapia hormonal;
en otras ocasiones, pacientes con margenes de reseccion incompletos
han recibido tandas de radioterapia. En ambos casos, no existe eficacia
demostrada de estos tratamientos adyuvantes.

Parc Sanitari & Sant Joan de Déu
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En la bibliografia médica, tan solo hay registrados dos casos de
diseminacion metastasica.

El estudio macroscopico del angiomixoma agresivo lo define como una
lesion no encapsulada y de bordes poco definidos, que alterna areas de
consistencia firme y gelatinosa, de coloracion blanquecina grisacea y
gue puede mostrar aspecto congestivo dada su importante
vascularizacion, incluso con areas de hemorragia.

Histologicamente presenta una baja o moderada densidad celular,
esencialmente a expensas de miofibroblastos, que son células
mesenquimatosas de aspecto fusiforme o estelar con prolongaciones
citoplasmaticas finas. Se incluyen en el seno de un estroma mixoide o
moderadamente colagenizado, con abundantes estructuras vasculares
de pequeno o mediano calibre de pared hialinizada y relativamente
gruesa.

Frecuentemente, presentan receptores de estrogenos y progestagenos,
asi como positividad inmunohistoquimica a CD34, actina musculo-

especifica, desmina, vimentina y miosina; asimismo, la negatividad para
S100 es invariable.

En estudios genéticos recientes, se describe una translocacion
cromosomica 12g13-15 (gen HMGA 2).

El diagnostico diferencial debe incluir el neurofibroma, el schwannoma,
el liposarcoma, sarcomas pélvicos (musculares o de origen ginecoldgico /
genitourinario), el tumor fibroso solitario, el paraganglioma pélvico, el
GIST extraintestinal y otras neoplasias de origen mixoide.

Parc Sanitari & Sant Joan de Déu
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NEUROFIBROMA:
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- Jovenes de 20-30 anos, ambos sexos por igual.
- Lesiones benignas no encapsuladas de lento crecimiento, efecto
masa segun localizacion y tamano, distinguiendo tres tipos:

- localizados (90%) = el mas comunmente confundido con una
lesion de origen mixoide.

- difusos =2 raros, afectacidn subcutanea.

- plexiformes > multiples, bilaterales y simétricos, siguiendo el
trayecto de las raices de los plexos nerviosos; en pacientes aun
mas jovenes casi exclusivamente en contexto de NF-1.

- TC: Isodensos, bien definidos.

- RM: relativamente homogéneos, isointensos / ligeramente
hiperintensos en T1 respecto musculatura, heterogéneos y claramente
hiperintensos en T2, en ocasiones con caracteristico patron “en diana”
(hiperintensidad periférica dado el mayor componente mixoide y
centro hipointenso fibrotico).

- +C: realce leve y heterogéneo, a veces también “en diana”.

- Tratamiento quirurgico radical mediante escision nerviosa; en
tumores irresecables y en funcion de la localizacion, control clinico vs
“debulking” para salvar el nervio afectado.

2\

N

A

Ejemplo de neurofibroma, localizado en region escapular.

a. T1 axial gue muestra lesion bien definida, isointensa respecto musculatura.

b. T2 axial, la lesion se muestra marcadamente hiperintensa, relativamente
homogénea aunque con algunas areas centrales algo menos intensas.

c. T1 FS, lesion isointensa respecto musculatura, sin grasa en su interior.

d. T1 FS + Gd. Intenso realce post-contraste de predominio periférico, con areas
centrales de menor realce de caracter fibrotico.

Parc Sanitari &Sant Joan de Déu
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Joven paciente diagnosticado de NF-1 con incontables lesiones solidas en pelvis,
isodensas respecto la musculatura y algo hipodensas tras la administracion de
contraste endovenoso, todas ellas de margenes bien definidos, no infiltrativas y con
relativo efecto masa, que siguen el trayecto de las raices nerviosas, siendo este hecho

muy notorio a nivel de plexos (lumbar y braquial).

Parc Sanitari & Sant Joan de Déu



" '.' T ' .””. !' '. i N 'x’ 'y .

S e Ra m 3 4 Conoroao Nayiqqal

TR nc.nc‘ ‘ |0.Hn‘b o ‘d uhooha.oo F-‘co\ )

- B ! " !
Ty

T ERB.FI1T 1T

o

SCHWANNOMA:

- 6% de los tumores retroperitoneales.

- Mujeres de mediana edad.

- Benignos y asintomaticos, suelen ser incidentalomas de tamano
importante al diagnostico.

- Ecografia: lesiones hipoecoicas bien definidas.

- TC: lesiones hipodensas que pueden presentar degeneracion
quistica, calcificaciones (incluso osificacion) o cambios hemorragicos.
- RM: masas bien definidas, heterogéneamente hipointensas en Tl e
hiperintensas en T2, a veces también con patron en diana.

- +C: realce post-contraste variable, dependiendo de celularidad y de
sus cambios degenerativos.

-Puede presentar proliferaciones nodulares siguiendo el trayecto
del nervio afectado, lo que sugiere su origen.

a. b.

a. T2 axial gue muestra una masa bien definida, relativamente homogénea y
marcadamente hiperintensa en hemipelvis izquierda.

b. T1 FS + Gd que muestra moderado realce de discreto predominio periférico. Debe
destacarse la extension nodular de la masa siguiendo el trayecto del nervio afecto.

RadioGraphics 2012; 32:795-817
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LIPOSARCOMA RETROPERITONEAL / PELVICO:

- Malignidad intermedia-alta.

- 30-50 anos, sin predileccion de sexo.

- Masas indoloras, normalmente de gran tamano al diagnostico (hasta
>15 cm) , efecto masa variable, solo 20% intramusculares.

- Rx: normal o muestra efecto masa de LOE de densidad partes
blandas, no densidad grasa visible pues representa poco tejido.

- Ecografia: Lesiones heterogéneas de predominio hipoecoico con
refuerzo posterior.

- TCy RM: grandes lesiones polilobuladas y bien definidas,
heterogéneas, de densidad / intensidad variable en funcién del
contenido graso preservado. Liposarcomas mixoides del alto grado son
hipodensos en TC, hipointensos en T1, muy hiperintensos en T2, con
focos de grasa intralesional de aspecto lineal, disperso, amorfo (no
son focos solidos claros, mas bien fasciculaciones / septos grasos o
micronddulos dispersos, PATOGNOMONICO, mejor en T1), que no
representan >10% del tumor.

- +C: realce total homogéneo, parcial de predominio periférico o nulo.
- M1 en tejidos blandos extrapulmonares y hueso.

- Tratamiento 1Q, RDT y QT, estas dos ultimas en caso de reseccion
incompleta o marginal.

Masa retroperitoneal bien definida con
fasciculaciones de grasa intralesional, tipicas de

liposarcoma.
\

Parc Sanitari & Sant Joan de Déu
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Liposarcoma retroperitoneal parcialmente bien definido con focos y fasciculaciones de grasa
intralesional, con laminas liquidas y leve trabeculacion de la grasa perilesional.

Parc Sanitari &Sant Joan de Déu
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PARAGANGLIOMA PELVICO:

- Origen en el paraganglio (tejido extraadrenal cromafin), localizables en
el retroperitoneo (6rgano de Zuckerkandl) o la vejiga.

- Hombres de 20-40 anos, 75% hipertensos (detectados precozmente,
los no funcionales se diagnostican como masa palpable y de mayor
tamano).

- Hasta un 40% son malignos.

- TC: masa hipervascular retroperitoneal heterogéenea que sigue el eje
illaco comun, a veces con calcificaciones focales, con realce y con lavado
precoz, que puede erosionar estructuras 0seas adyacentes y, si son
malignos, con signos de invasion local y M1.

- RM: hipointensos en T1 (apariencia en “sal y pimienta”: combinacion
de areas puntiformes hiperintensas de naturaleza hemorragica e
hipointensas en relacidon con vacio de flujo debido a las numerosas
estructuras vasculares) e hiperintensos en T2, con marcado y
heterogéneo realce post-contraste.

- Tumores >1.5 cm =2 angio-RM para estudio de vascularizacion
tumoral, a veces incluso con secuencias TOF ("time of flight").

- PET-18F S98% y E 100%, de eleccion si sospecha multiples.

- No biopsiar sin preparacion prebiopsia (bloqueo quimico).

e

Lesion paraaortica izquierda de morfologia redondeada, de margenes bien definidos,
hipervascular con captacion de predominio periferico y con areas hipodensas centrales, con
diagnostico AP de paraganglioma.

Parc Sanitari & Sant Joan de Déu
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TUMOR FIBROSO SOLITARIO PELVICO:

- Surgen del peritoneo o retroperitoneo peélvico.

- 52 década vida, tanto en hombres como mujeres.

- Normalmente profundos, asintomaticos, clinica por efecto masa.

- TC: masas solidas bien definidas con intenso realce precoz,
heterogéneo, que persiste en fases retardadas. Pueden presentar area
central hipocaptante necrotica, hemorragica o quistica. Calcificaciones
peritumorales en los mas prominentes.

- RM: lesiones de senal intermedia en T1, heterogénea en T2, con
artefacto de vacio de flujo que representan vasos intratumorales.

- Tratamiento =2 quirurgico de eleccidn, con embolizacion previa. Si
irresecable, citorreduccion con radio y quimio intraoperatoria puede
ser util.

- Raras recurrencias, que pueden darse a largo plazo.

a. T2 axial gue muestra masa heterogénea, hiperintensa, polilobulada y de
margenes bien definidos en hemipelvis izquierda, que protruye sobre fosa
isquioanal.

b. T1 axial + Gd demuestra intenso y heterogéneo realce.

RadioGraphics 2012; 32:795-817
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GIST EXTRAINTESTINAL:

- Raramente tumores extraintestinales, extremadamente infrecuente
en pelvis.

- l[dénticos histologica e inmunohistoquimicamente a los GIST
intestinales, pero de comportamiento mas agresivo.

- Mas frecuentes en mujeres, de 30-80 anos.

- TC y RM: Grandes masas hipervasculares con areas centrales
quisticas, necroticas o hemorragicas. En T2, areas de baja senal que
representan fibrosis.

- Dada su extremada rareza su diagnostico es histologico; las pruebas
de imagen no lo caracterizan patognomonicamente.

a. Gran masa en hemipelvis izquierda, presacra, marcadamente heterogénea y con
extensas areas hipointensas en el sagital T2.
b. Tras la administracion de Gd endovenoso, muestra moderado realce heterogéneo.

RadioGraphics 2012; 32:795-817
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MIXOMAS:

- Origen en la defectuosa diferenciacion de células mesenquimales
en fibroblastos andmalos que producen un exceso de
mucopolisacaridos y fibras de colageno inmaduro.

- Mdltiples localizaciones (corazon, tejidos blandos, gastrointestinal y
genitourinario), siendo infrecuentes los primarios retroperitoneales o
pélvicos.

- Mujeres en la 52 década de la vida.

- Masa indolora de lento crecimiento.

- Mdltiples = sindrome de Albright.

- Ecografia: lesiones hipoecoicas, solidas, con areas quisticas y septos
Internos.

- TC: lesiones hipodensas bien definidas con realce variable.

- RM: lesiones bien definidas homogéneas hipointensas en T1 e
hiperintensas en T2 (mucho, pueden parecer quisticas), con realce
heterogéneo variable pero presente (clave para distinguir de lesiones
quisticas).

bh. C.

Lesion ovalada hipoecoica bien definida, con multiples septos en su interior, anterior

al musculo iliaco izquierdo.

b. Sagital T2. Lesion homogéneamente hiperintensa y bien definida, con finos septos

C.

hipointensos en su interior.
T1 FS + Gd axial. Minimo realce heterogéneo de predominio periférico.

RadioGraphics 2012; 32:795-817
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SARCOMAS DE PARTES BLANDAS:

-Deben tenerse en cuenta al encontrar masas prominentesy

heterogéneas con sighos de invasion local.
-Numerosos subtipos pueden demostrar calcificaciones

intratumorales.
-Son muy poco frecuentes.

"\

TC abdominal sin contraste que muestra masa uterina / parauterina izquierda que
invade y perfora el sigma, con coleccion densa asociada con gas en su interior. El

diagnostico AP fue de carcinosarcoma de trompa de Falopio izquierda.

TC abdominal pre y post-contraste, post-quirurgico, del mismo paciente, realizado a los
pocos dias, que muestra extensa masa en lecho quirurgico de alta densidad, sobre todo

en la periferia, con tenue realce periferico tras la administracion de contraste, que es
compatible con hematoma pélvico.

Parc Sanitari &Sant Joan de Déu
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CONCLUSIONES:

El angiomixoma agresivo es un diagnostico anecdotico dentro de las
neoplasias pélvicas pero con un comportamiento caracteristico por
imagen . El conocimiento de su existencia y de la semiologia
radiologica por parte del radiologo es importante para optimizar el
manejo clinico, el tratamiento quirurgico y su monitorizacion

posterior.

Parc Sanitari & Sant Joan de Déu
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