CASO S CLINICOS

Rev Obstet Ginecol Venez. 2022; 82 (3): 388-392.
https://doi.org/10.51288/008203 14

Angiomiofibroblastoma pediculado de vulva

Eduardo Reyna-Villasmil,!

Duly Torres-Cepeda,?

Martha Rondon-Tapia.?

RESUMEN

El angiomiofibroblastoma es una lesion mesenquimatosa benigna, nodular, bien circunscrita, poco frecuente y localizada en el
area vulvovaginal. La aparicion como un tumor polipoide pediculado es rara. Se presenta un caso de angiomiofibroblastoma
pediculado vulvar en una paciente de 37 aiios de edad quien presento tumor pediculado e indoloro en la vulva. Se observo
tumor polipoide, pediculado, indoloro que se originaba del labio mayor derecho. Se decidio realizar la reseccion simple
de la totalidad encontrando tumor homogéneo, amarillento, liso. La tincion inmunohistoquimica demostro que las células
estromales eran inmunorreactivas para vimentina, mientras que algunas de estas células también fueron positivas para desmina,
receptores de estrogeno y progesterona. El angiomiofibroblastoma pediculado vulvar es una entidad benigna cuyo diagnostico
correcto es fundamental ya que comparte caracteristicas clinicopatologicas, inmunohistoquimicas y, probablemente, su
histogénesis con otros tumores. Esta posibilidad diagndstica debe ser considerada en pacientes con tumores vulvares para
lograr un tratamiento preciso.
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Vulvar pediculate angiomyofibroblastoma

SUMMARY
Angiomyofibroblastoma is a benign, nodular, well-circumscribed, rare, benign mesenchymal lesion located in the
vulvovaginal area. The appearance as a pedunculated polypoid tumor is rare. A case of vulvar pedunculated pedunculated
angiomyofibroblastoma is presented in a 37-year-old female patient who presented with a painless pedunculated tumor of
vulvar origin. A polypoid, pedunculated, painless tumor was observed originating from the right labium major. It was decided
to perform a simple resection of the totality, finding a homogeneous, yellowish, smooth tumor. Immunohistochemical staining
showed that the stromal cells were immunoreactive for vimentin, while some of these cells were also positive for desmin,
estrogen and progesterone receptors. Vulvar pedunculated angiomyofibroblastoma is a benign entity whose correct diagnosis
is essential since it shares clinicopathologic, immunohistochemical and histogenetic features with probably other tumors. This

diagnostic possibility should be considered in patients with vulvar tumors in order to achieve an accurate treatment.
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INTRODUCCION

tumor
benigno y relativamente raro

El  angiomiofibroblastoma es  un
mesenquimatoso,
compuesto por fibroblastos y miofibroblastos dentro
de un estroma laxo rodeado de abundantes vasos (1).
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Generalmente aparece en la region vulvovaginal como
una lesion nodular, no dolorosa, bien circunscrita, de
crecimiento lento y baja tendencia a la recurrencia en
mujeres jovenes o de mediana edad. Desde el punto de
vista histologico, los tumores estan bien delimitados y
se caracterizan por alternar areas hipo e hipercelulares
con abundantes vasos sanguineos de paredes delgadas.
Debido a su ubicacion y morfologia, es similar a otras
condiciones benignas y malignas, por lo cual es un
desafio diagnostico, ya que a menudo es confundido
con el quiste de la glandula de Bartolino (2). Existen
pocos informes de angiomiofibroblastoma vulvar en
forma de tumor pediculado. El tratamiento de eleccion
es la reseccion quirurgica completa de la lesion (3,
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4). Se presenta un caso de angiomiofibroblastoma
pediculado vulvar.

CASO CLINICO

Se trata de una paciente de 37 afios de edad quien
acudi6 a consulta por presentar un tumor pediculado e
indoloro, de crecimiento progresivo, de origen vulvar,
aproximadamente 9 afios de evolucion, que limitaba la
deambulacion y otras actividades habituales. Negaba
antecedentes personales o familiares de importancia.
Al examen clinico se observo un tumor polipoide,
pediculado, indoloro, de consistencia elastica, de
aproximadamente 17 x 9 centimetros, que estaba
cubierto de piel y que se originaba del labio mayor
derecho (figura 1). En el examen pélvico, tanto el
utero como ambos anexos y los ganglios linfaticos
inguinales estaban normales. El resto del examen
fisico estaba dentro de limites normales.

La ecografia demostré que la lesion era homogénea,
compuesta de elementos blandos con vascularizacion
normal. El ttero y ambos anexos estaban normales,
sin evidencia de lesiones neoplasicas. Los resultados
de las pruebas de hematologia, serologia, electrolitos,

Figura 1. Tumor polipoide que se origina
de la zona vulvar
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perfil de coagulacion, funcionalismo renal y hematico
estaban dentro de limites normales. Los marcadores
tumorales (CA125, CAI19-9, alfafetoproteina y
antigeno carcinoembrionario) eran normales. En vista
de los hallazgos se decidio realizar la reseccion simple
de la totalidad del tumor, incluyendo el pediculo y dos
centimetros alrededor de la base de insercion de este.

La evaluacion macroscopica de la lesion demostrd que
el tumor era homogéneo, de color blanco amarillento,
liso y brillante, con aspecto mixoide, con margenes
bien circunscritos y sin evidencia de focos de
hemorragia o necrosis. A la evaluacién microscopica
del tumor, el mismo estaba bien delimitado, con
margenes precisos de tejido fibroconectivo, con
abundantes vasos de diferentes calibres, sin capsula ni
ulceraciones. Algunas porciones estaban cubiertas por
epitelio escamoso estratificado. Las células estromales
eran largas y fusiformes, de apariencia benigna, con
nucleo alargado, cromatina dispersa, citoplasma
eosinofilo y sin actividad mitotica, dispuestas en un
patron desordenado dentro de una matriz de tejido
conectivo laxo edematoso, sin componente mixoide.
Las células estaban dispuestas en areas hipocelulares,
alternadas con otras de mayor celularidad. También
fueron evidentes fasciculos delgados de fibras
colagenas dispersas con abundantes vasos sanguineos
de paredes delgadas que, ocasionalmente, formaban
arborizacion dendritica. En ciertas areas, junto a la
concentracion perivascular de las células estromales,
fueron encontrados linfocitos aislados adyacentes.
Los margenes de la lesion estaban limpios y el
pediculo no estaba afectado por el tumor. La tincion
inmunohistoquimica demostré6 que las
estromales eran inmunorreactivas para vimentina,
mientras que algunas de estas células también fueron
positivas para desmina, receptores de estrogeno y
progesterona (figura 2). Por otra parte, estas células
fueron negativas para citoqueratina, calretinina,
podoplanina, actina musculo especifica, CD4, CD10,
proteina S-100 y antigeno de membrana epitelial. El
indice de marcaje Ki67 de los nucleos de las células

células

389



ANGIOMIOFIBROBLASTOMA PEDICULADO DE VULVA

Figura 2. Imagenes histologicas del angiomiofibroblastoma pediculado de vulva. A) Areas hipercelulares alter-
nadas con areas hipocelulares con evidencia de marcado edema estromal (coloracion hematoxilina-eosina). B)
Células fusiformes que rodean pequenos vasos formando pequenas trabéculas o cordones celulares (coloracion
hematoxilina-eosina). C) Inmunotincion positiva de las células tumorales a vimentina. D) Inmunotincion positiva
de algunas células tumorales a desmina.

tumorales fue inferior al 1 %. El diagndstico final fue
angiomiofibroblastoma pediculado de la vulva.

El posoperatorio transcurrié sin complicaciones y la
paciente fue dada de alta el mismo dia de la cirugia.
Luego de 6 meses de seguimiento, no existe evidencia
de recurrencia.

DISCUSION
El angiomiofibroblastoma es un  tumor
mesenquimatoso con proliferacion difusa de

miofibroblastos asociada a una proliferacion de
abundantes vasos sanguineos de tamafio mediano o
pequeno. Su crecimiento es bastante lento (de algunas
semanas a 13 afios) con limites bien definidos y no
infiltrativos (3). Su localizacion mas frecuente es en
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la vulva, pero existen informes de casos en vagina,
cuello uterino, region perineal y region inguinal (5, 6).
La edad promedio de aparicion es de 45 afios (7).

El angiomiofibroblastoma aparece en forma tipica
como un nodulo o tumor relativamente pequeiio,
de consistencia gomosa y bien circunscrito dentro
del tejido subcutaneo vulvar y no suele formar un
tumor pediculado, como en este caso, lo cual es un
acontecimiento excepcional (4). El marcado edema
estromal parece haber contribuido significativamente
a un aumento del volumen tumoral. Clinicamente, la
presentacion clasica puede confundirse con un quiste de
la glandula de Bartolino, también pueden simular otras
condiciones como quistes vulvares, hernia inguinal,
leiomioma y otros tumores mesenquimales (lipoma y
liposarcoma) (8). Radiologicamente, aparecen como
tumores de tejidos blandos con ecogenicidad variable (3).
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A la evaluacion histologica, el tumor esta caracterizado
por ser una lesion bien delimitada con regiones
tanto hipercelulares como hipocelulares alternas y
abundantes vasos sanguineos, con células estromales
gruesas o fusiformes agrupadas a su alrededor
formando, en ocasiones, focos compactos. Las atipias
nucleares o figuras mitoticas son raras (7). Ademas,
puede observarse una pseudocapsula delgada,
con las caracteristicas tipicas de las neoplasias
mesenquimatosas compuesta por haces de células
fusiformes con baja densidad celular, ricas en fibras
de colageno y vasos sanguineos de pared delgada.
En algunos casos, puede existir tejido adiposo que,
cuando es abundante, puede corresponder a la variante
lipomatosa (9, 10).

Los hallazgos inmunohistoquimicos de las células
del angiomiofibroblastoma son positivas para
vimentina y desmina en la mayoria de los casos.
Estas tinciones inmunohistoquimicas son utiles en el
diagnostico diferencial entre angiomiofibroblastoma
y angiomixoma agresivo. Las células tumorales
del primero no son inmunorreactivas para actina de
musculo liso (11), mientras que las células tumorales
del angiomixoma agresivo son generalmente
inmunorreactivas (12). Los receptores de estrogeno y
progesterona aparecen de manera difusa en las células
tumorales, lo que podria sugerir que derivan de células
mesenquimales especificas hormonalmente activas
o de células madre perivasculares distribuidas en el
tracto genital inferior femenino (1). Algunos tumores
también son inmunorreactivos para CD34, aunque
algunos autores cuestionan si esos tumores pudiesen
ser polipos fibroepiteliales que con frecuencia son
positivos para este marcador (5).

Los diagnosticos diferenciales del angiomiofibroblastoma
incluyen el leiomioma mixoide epitelioide, el tumor
glomico, el tumor de vaina nerviosa periférica, el
siringoma condroide, el lipoma de células fusiformes,
el angiomixoma superficial y otras lesiones con
componente mixoide (polipo fibroepitelial y tumor
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fibroso solitario) (5, 13, 14). Aunque comparte algunas
caracteristicas morfologicas con el angiofibroma
celular, el miofibroblastoma de tipo mamario y el
lipomade células fusiformes, el angiomiofibroblastoma
carece de las alteraciones cromosdmicas que se
observan comunmente en esas neoplasias, como la
pérdida monoalélica de 13q14 (1).

Entre los tumores mesenquimales que afectan a
la region vulvar, el angiomixoma agresivo es un
tumor que infiltra en la cavidad pélvica y, debido a
la dificultad para extirpar completamente la lesion,
es muy probable que se produzca su recurrencia. Por
tanto, es importante, especialmente cuando la lesion
es grande, diferenciar el angiomiofibroblastoma del
angiomixoma agresivo. El angiomiofibroblastoma
tiene bordes bien circunscritos, las células estromales
son abiertamente epitelioides con condensacion
perivascular. Sin embargo, dado que
condiciones presentan proliferacion de fibroblastos
y miofibroblastos con proliferacion marcada de
vasos sanguineos de tamafio mediano o pequefio, su
distincion no siempre es sencilla (15). Ademas, al
angiomixoma agresivo se le han descrito aberraciones
clonales que involucran al gen HMGAZ2, lo cual no ha
sido descrito en el angiomiofibroblastoma (12).

ambas

Aunque el angiomiofibroblastoma es una entidad poco
frecuente, su reconocimiento y correcto diagnostico es
importante ya que la principal opcion terapéutica es
la reseccion simple con margenes libres, la cual tiene
excelente pronostico. Aunque el riesgo de recidiva
es bajo, es necesario el seguimiento a largo plazo, ya
que la recidiva local puede ocurrir muchos afios luego
de la reseccion (16). La transformacion sarcomatosa
ocurre en forma muy rara (17).

En conclusion, el angiomiofibroblastoma pediculado
vulvar es una entidad benigna, poco frecuente y su
diagnodstico correcto es fundamental, ya que puede
ser similar a otras lesiones benignas o malignas.
Varios tumores fibroblasticos o miofibroblasticos
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del tracto genital inferior comparten caracteristicas
clinicopatologicas e inmunohistoquimicas, y su
histogénesis probablemente también sea similar.
Esta posibilidad diagnostica debe ser considerada
en pacientes con tumores vulvares para lograr un
tratamiento preciso.

Sin conflictos de interés.
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