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Olbrzymi guz sromu — uszyputowany
angiomyxoma profundum

Aggressive angiomyxoma of the vulva presenting
as a huge pedunculated tumor

Obst Michal, Suchocki Stawomir

Specijalistyczny Szpital Ginekologiczno-Potozniczy im. E. Biernackiego w Watbrzychu

Streszczenie
Termin aggressive angiomyxoma zostat po raz pierwszy uzyty w 1983 roku przez autorow Steeper i Rosai w celu
opisania rzadkiego, wolno rosngcego guza tkanki miekkiej wystepujgcego gtownie w okolicy narzgdow ptciowych,
krocza i miednicy w 90% przypadkow u kobiet.
Angiomyxoma cechuje miejscowa ztosliwosc z naciekaniem sgsiadujgcych tkanek pochwy i odbytu. Jednak guzy
te niezwykle rzadko dajg przerzuty odlegte. Cechg charakterystyczng jest ich nawrotowy charakter. Wznowy
miejscowe wystepujg w okoto 30%-72%. Angiomyxoma wykazuje obecnos¢ receptorow estrogenowych i/lub
progesteronowych. Wyciecie guza w granicach zdrowych tkanek jest postepowaniem z wyboru w pierwotnym
leczeniu aggressive angiomyxoma. Hormonoterapia z uzyciem tamoxyfenu, raloxyfenu i analogéw GnRH oraz
embolizacja naczyrn nowotworu znajdujg zastosowanie w leczeniu wznowy, jako uzupetnienie nieradykalnego
postepowania chirurgicznego oraz w terapii indukcyjnej w przypadkach guzow niekwalifikujgcych sie do pierwotnego
wyciecia.
Przedstawiamy przypadek 43-letniej pacjentki z olbrzymim, uszyputowanym angiomyxoma sromu, u ktorej
zastosowano pierwotny zabieg operacyjny z dobrym efektem.
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Abstract
In 1983, Steeper and Rosai described aggressive angiomyxoma as a rare, slow growing, locally infiltrative, soft
tissue tumor that occurs mainly in the genital, perineal and pelvic region, mostly in women.
Usually this tumor is nonmetastasing. Recurrence is frequent in about 30%-72% cases. Angiomyxoma demonstra-
tes estrogen and progesterone receptor positivity. Primary surgical resection is the treatment of choice. Hormonal
therapy with tamoxifen, raloxifene, and gonadotropin-releasing hormone analogs (GnRH agonists) and vascular
embolization are used as the treatment of recurrence and may help to make complete excision feasible in large
tumors.
We report a case of a 43-year-old woman with huge pedunculated aggressive angiomyxoma of the vulva treated
with primary excision.
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Wstep

Nowotwory sromu wystepuja stosunkowo rzadko, gtownie
migdzy 60 a 70 rokiem zycia i stanowia 2-5% wszystkich
nowotworow  zenskich narzadéow plciowych. Najczgsciej
wystgpuja w postaci drobnego guzka i bardzo rzadko osiagaja
ogromne rozmiary [1]. Pod wzgledem histologicznym tkanki
sromu sa bardzo zréznicowane. W jego obrgbie znajduja
si¢ elementy wywodzace si¢ z trzech listkow zarodkowych:
ektodermy, entodermy i mezenchymy. Warunkuje to r6znorodnos¢
zmian niezto$liwych i zlodliwych sromu. Przyktadem takiego
nowotworu bgdacego na pograniczu zmian tagodnych i zto§liwych
jest wywodzacy si¢ z mezenchymy aggresivge angiomyxoma.

Opis przypadku

43-letnia wielorodka zglosita si¢ sama, bez skierowania w li-
stopadzie 2008 r. w trakcie dyzuru na Izbg¢ Przyje¢ z olbrzymim
guzem sromu. Pierwsze objawy rosnacego guza pacjentka za-
uwazyla cztery lata wczesniej. Z biegiem czasu guz wzrastat po-
woli powodujac narastajace trudno$ci w poruszaniu, a nastgpnie
zaczat ulega¢ martwicy w dystalnej czgsci, co byto bezposrednim
powodem zgloszenia sig do szpitala.

W badaniu ginekologicznym stwierdzono: srom wielorodki,
przed sromem wyrastajacy z wargi sromowej wigkszej lewej guz
o wymiarach 28x25x23cm na szypule grubosci palca, pokryty
w czg$ciach bocznych luzng skora, w czgéci dystalnej sptaszczo-
ny, wrzodziejacy na powierzchni z saczeniem tresci ropno-suro-
wiczej. We wziernikach uwidoczniono walcowata szyjke¢ macicy
z nadzerka czgéci pochwowej i licznymi pgcherzykami Nabotha
oraz niewielkim polipem w uj$ciu zewngtrznym. Trzon macicy
przodozgigty z matym migéniakiem na $cianie przedniej, okolica
przydatkéw obustronnie bez obecnosci patologicznych oporow,
przymacicza prawidtowe. Wezly chtonne pachwinowe niebadal-
ne. Temperatura ciata 38°C.

W badaniu ultrasonograficznym stwierdzono trzon macicy
o wymiarach 67x57mm z migéniakiem o $rednicy 28mm w §cianie
przedniej, echo endometrium symetryczne, grubos$ci 6mm, jajnik
lewy 20x11mm, jajnika prawego nie uwidoczniono, w rzucie
prawych przydatkéw bez obecnosci patologicznych zmian. Guz
sromu ultrasonograficznie normoechogeniczny, mapowanie
guza kolorowym Dopplerem uwidocznito pojedyncze naczynia
centralne.

Badania laboratoryjne krwi obwodowej ujawnily znaczna
niedokrwisto§¢ mikrocytarng (poziom hemoglobiny 7,0g/dL),
podwyzszony poziom plytek (638tys./ml), prawidlowa ilos¢
leukocytow przy CRP na poziomie 109,5mg/ml.

W ramach postgpowania chirurgicznego guz usunigto
w caloéci wraz z szypula. Na przekroju guz miat strukturg lita
i wazyt okoto 5kg. Przebieg pooperacyjny byt niepowiktany.

Leczenie farmakologiczne obejmowato antybiotykoterapig
(amoksycylina z kwasem klawulanowym) leki przeciwbolowe
oraz suplementacj¢ zelaza. W trzeciej dobie po operacji
obserwowano wzrost poziomu hemoglobiny (do 8,6g/dL)
i spadek CRP (do 25,7mg/ml).

Pacjentkeg wypisano do domu w szdstej dobie pobytu. Wynik
badania histopatologicznego brzmiat: Angiomyxoma profundum.

Wykonane w trakcie pobytu w oddziale ginekologicznym
badanie cytologiczne szyjki macicy byto nieprawidlowe,
z obecnos$cia koilocytow i dysplazja matego stopnia. Z tego
powodu pacjentke¢ ponownie hospitalizowano w marcu 2009.

© Polskie Towarzystwo Ginekologiczne

Rycina 1.

Rycina 2.

W obrebie sromu nie stwierdzano zadnych nieprawidlowosci.
Usunigto polip szyjki macicy, pobrano wycinki z szyjki macicy
i wykonano abrazj¢ frakcjonowana.

W badaniu histopatologicznym: polypus benignus cervicis
uteri; cervicitis chronica, zona transitionalis sine neoplasmate;
neoplasmate; stadio
proliferationis sine neoplasmate. Morfologia krwi obwodowej
byta prawidlowa. Pacjentkg¢ wypisano do domu nastgpnego dnia
po zabiegu.

Obecnie kobieta pozostaje pod kontrola przyszpitalnej
poradni ginekologicznej. Do chwili obecnej nie zaobserwowano
objawOw wznowy miejscowej.

endocervix  sine endometrium in
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Dyskusja

Guz o typie aggressive angiomyxoma zostal po raz pierwszy
opisany w 1983 roku przez autoré6w Steeper i Rosai [2]. Termin
ten opisuje rzadki, charakterystyczny, wolno rosnacy guz tkanki
migkkiej wystgpujacy glownie w okolicy narzadéw plciowych,
krocza i miednicy dorostych pomigdzy 25 a 60 rokiem zycia [3].
Ponad 90% chorych to kobiety, jednak zdarzaja si¢ przypadki
u me¢zezyzn [4, 5]. Guzy okolicy sromu, gdzie angiomyxoma
wystgpuja najczgséciej, moga w poczatkowej fazie wzrostu przy-
pominac torbiel gruczotu Bartholina lub przepukling, lecz w od-
réznieniu od nich wykazuja agresywny wzrost z naciekaniem
sasiadujacych tkanek pochwy i odbytu. Najczgstsza lokalizacja
u me¢zezyzn jest okolica pachwinowa wzdtuz powrézka nasien-
nego, worek mosznowy i miednica [3].

Pomimo miejscowo ztosliwego charakteru, guzy te niezwy-
kle rzadko dajg przerzuty odlegle. Opisane sa co najmniej dwa
przypadki, w ktorych po leczeniu chirurgicznym stwierdzono
przerzuty do pluc oraz dodatkowo rozsiew w jamie otrzewnej
i przerzuty do weztow chtonnych $rodpiersiowych, biodrowych
i okotoaortalnych [6, 7]. Obie kobiety zmarly. Zdarza sig, ze guz
przyjmuje nietypowa morfologi¢ i wyrasta ze sromu na szypule
tak jak w opisywanym przez nas przypadku [8]. Guzy o typie
angiomyxoma osiagaja rozmiary od kilku do kilkudziesigciu cen-
tymetrow, sa migkkie, czesciowo policykliczne lub polipowate,
na przekroju maja najczesciej galaretowata konsystencje [3].

Cecha charakterystyczna jest ich nawrotowy charakter.
Wznowy miejscowe wystegpuja w okoto 30-72% i pojawiaja sig
od kilku miesigcy do nawet kilku lat po pierwotnym leczeniu
chirurgicznym [8, 9]. Wydaje sig, iz jest to zwigzane z niecal-
kowitym usunigciem tkanki nowotworu, gdyz osiagnigcie rady-
kalnosci zabiegu w przypadku aggressive angiomyxoma jest bar-
dzo trudne. Guz ze swej natury nie ma wyraznych granic, a pra-
widlowa oceng glebokosci nacieku dodatkowo utrudnia fakt,
iZ nowotwor nie rézni si¢ konsystencja od prawidtowej tkanki
tacznej [8]. Mimo tego wycigcie guza w granicach zdrowych
tkanek jest postgpowaniem z wyboru w pierwotnym leczeniu ag-
gressive angiomyxoma. Szeroko$¢ marginesu nie ma wptywu na
czgstos¢ wystgpowania wznowy miejscowej, dlatego nie nalezy
nadmiernie poszerza¢ zakresu wycigcia [10]. Kiedy zachodzi ko-
nieczno$¢ zachowania ptodnosci, lub gdy rozleglos¢ postgpowa-
nia chirurgicznego wigzataby si¢ z okaleczeniem, dopuszczalne
jest niecatkowite wycigcie nowotworu z nastgpowym leczeniem
ewentualnej wznowy [11].

Leczenie aggressive angiomyxoma obejmuje poza postg-
powaniem chirurgicznym takze hormonoterapi¢ i wybidrcza
embolizacje¢ naczyn guza. Angiomyxoma wykazuje obecnosc re-
ceptorow estrogenowych i/lub progesteronowych i zalicza si¢ do
guzow hormonozaleznych [12]. Thumaczy to do$¢ czgste wyste-
powanie tego nowotworu u ci¢zarnych oraz u kobiet w wieku re-
produkcyjnym ze szczytem zachorowalnosci przypadajacym na
31-35 rok zycia [8, 11, 13]. Hormonoterapia z uzyciem tamoxy-
fenu, raloxyfenu i analogbw GnRH znajduje zastosowanie w le-
czeniu wznowy, jako uzupehienie nieradykalnego postgpowania
chirurgicznego oraz w terapii indukcyjnej w przypadku guzdw,
ktore nie kwalifikuja si¢ do pierwotnego wycigcia [11, 13, 14].

Kolejna metoda postgpowania jest embolizacja naczyn
nowotworu. Poza leczeniem wznowy miejscowej ma ona
zastosowanie przed planowanym leczeniem chirurgicznym
zmniejszajac masg¢ guza i ulatwiajac identyfikacje nowotworu
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wsrdd otaczajacych tkanek [10, 13]. Radioterapia i chemioterapia
maja ograniczone zastosowanie z powodu niskiego indeksu
mitotycznego angiomyxoma [13].
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