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Angiofibroma celular pedunculado del labio mayor.
Estudio clinicopatologico e inmunohistogquimico

de un tumor poco frecuente,

caracteristico de tejidos blandos de la region perineal

Diego L Jorge-Buys,* Eleuterio Ortiz-Sanchez,** Alvaro Padilla-Rodriguez,* Carlos Ortiz-Hidalgo*

RESUMEN

El angiofibroma celular (AFC) es una neoplasia de origen mesen-
quimatoso benigna, histolégicamente caracteristica, descrita original-
mente por Nucci y colaboradores en 1997. Tiene predileccién por
afectar la region vulvar y estd compuesta por proliferacion de células
fusiformes sin atipia y presencia de abundantes vasos sanguineos en
el estroma. Los angiofibromas celulares se caracterizan por ser le-
siones pequefias (< 3 cm), generalmente bien delimitadas, que se
presentan en mujeres de edad promedio de 47 afios. Inmunohisto-
quimicamente, muestran positividad a la vimentina y al CD 34
(60%), pero son negativas a actina y desmina, lo que permite des-
cartar otros tumores mesenquimatosos de la regién vulvar como el
angiomixoma agresivo y el angiomiofibroblastoma. Con frecuencia
muestran, ademads, positividad a los receptores de estrégenos y de
progesterona, lo que sugeriria un probable origen a partir del tejido
mesenquimadtico subepitelial, positivo a receptores hormonales, del
tracto genital inferior. Presentamos un caso de angiofibroma celular
de la vulva en una mujer de 40 afios, que clinicamente sugeria quiste
de la glandula de Bartholin. El angiofibroma celular corresponde a
parte de un espectro de lesiones fibrosas fusocelulares de la vulva.
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INTRODUCCION

El angiofibroma celular (AFC) es un tumor muy
poco frecuente, presentado por primera vez en la li-
teratura por Nucci y colaboradores en 1997, quie-
nes lo describieron como una neoplasia mesenqui-
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ABSTRACT

Cellular angiofibroma (CAF) is a recently characterized histolog-
ically distinctive benign mesenchymal neoplasm originally de-
scribed by Nuci et al in 1997. CAF has a predilection for the vul-
val region, and comprised by two principal components; cellular
spindle cell and prominent stromal blood vessels. Characteristi-
cally CAF are small tumors (< 3 cm) that are generally well cir-
cumscribed, typically arising in middle-aged patients (average
age 47). By immunohistochemistry these cases are positive for vi-
mentin and CD34 (60 %) but negative for actin and desmin,
which is important in excluding many of the other vulvovaginal
mesenchymal lesions which enter into the differential diagnosis,
such as angiomyxoma and angiomyofibroblastoma. CAFs are al-
most always positive for estrogen and progesterone receptors,
suggesting that they probably arise from the hormone receptor-
positive subepithelial mesenchymal layer from the lower female
genital tract. We present herein a case of cellular angiofibroma,
in a 40 year-old woman that presented clinically as a Bartholin’s
glandular cyst. CAFs belong to the group of fibrous spindle cell
lesions that affect the vulva.

Key words: Cellular angiofibroma,
vulvar mesenchymal neoplasm, immunohistochemistry.

matosa caracteristica, conformada principalmente
por dos componentes: células fusiformes y estructu-
ras vasculares.! En el informe original se describie-
ron seis casos de esta lesion y a partir de entonces
se han descrito diversos casos aislados.>” Una le-
sién idéntica ha sido informada en la pared toracica
y lesiones de caracteristicas similares, en la region
inguinoescrotal de pacientes masculinos. 10

Por lo general, los angiofibromas celulares son
neoplasias pequefias (menores de 3 cm), que se
encuentran bien delimitadas, y se presentan ca-
racteristicamente en mujeres de entre 45 y 50
afios.! El diagnéstico diferencial incluye otras le-
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Figura 1. A: Nddulo pedunculado fijo a la parte inferior del labio
mayor derecho.

B: Aspecto al corte, con superficie lisa brillante.
C: Superficie externa cubierta por piel.
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siones mesenquimatosas vulvares entre las que se
encuentra el angiomixoma agresivo, el angiomio-
fibroblastoma, el lipoma de células fusiformes, el
tumor fibroso solitario y los tumores de musculo
liso.!12 El diagnéstico diferencial se realiza tan-
to por caracteristicas clinicas, histoldgicas, asi
como por hallazgos inmunohistoquimicos.!? In-
formamos un caso de angiofibroma celular pe-
dunculado de la vulva y comentamos la impor-
tancia de la inmunohistoquimica en el diagndsti-
co diferencial

INFORME DEL CASO

Se traté de una paciente de 40 afios de edad que
consulta al Servicio de Ginecologia por la presen-
cia de una lesién tumoral en regién vulvar, indolo-
ra, de crecimiento progresivo de aproximadamente
cinco afios de evolucién (Figura 1A). La lesion era
de redonda a oval, con pediculo que se fijaba en la
parte inferior del labio mayor derecho. Se realizo
extirpacién quirdrgica de la lesion.
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Figura 2.

A: La lesion (angiofibroma celu-
lar) se encuentra bien delimitada.
Se observa piel en la parte supe-
rior y delimitacién de la lesion,
por tejido conectivo.

B: Zona celular constituida por
células fusiformes.

C y D: Vasos sanguineos com-
puestos por paredes gruesas fi-
brosas, rodeadas por la prolife-
racion fusocelular.
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Cuadro I.

Rec.
Anticuerpo Clona Marca Dilucion antigénica Resultado
CD 34 QBEN/10 Cell Marque 1:100 Declere Positivo en citoplasma de células neoplasicas
RE RBT11 Bio SB 1:500 Trilogy Positivo en nucleos de células neoplasicas
RP PgR636 Dako 1:300 Trilogy Positivo en nucleos de células neoplasicas
Vimentina V9 Bio Genex 1:2,000 Declere Positivo en citoplasma de células neoplasicas
Desmina D8281 Dako 1:100 Declere Negativo
Actina HHF35 Cell Marque 1:100 Declere Negativo
S-100 15E2 Bio Genex 1:3,000 Sin rec. Negativo
CD 117 9HO007A Dako 1:600 Declere Positivo en mastocitos.
EMA E29 Dako 1:150 Trilogy Positivo débil en células neoplasicas

Macroscopicamente, la lesion estaba recubierta
por piel de caracteristicas normales. Al corte, la le-
sién era nodular, bien delimitada, de aspecto poli-
poide, midié 3 x 3 x 2 cm y pes6 14.1 g. La su-
perficie de corte era lisa, brillante, blanco amari-
llenta (Figuras IB y IC). Los cortes histoldgicos
mostraron proliferacion de células fusiformes dis-
puestas de manera desordenada, formando, focal-
mente, pequefios fasciculos celulares. Las células
neopldsicas presentaron nucleos redondos a ovala-
dos, pequefios, homogéneos, sin atipia, con cito-
plasma eosinéfilo. Ademds destacaba la presencia
de multiples estructuras vasculares de pequefio y
mediano calibre con congestién y microhemorra-
gia, muchas de ellas con un marcado engrosa-
miento hialino de sus paredes. El estroma estaba
compuesto por tejido conectivo denso, con haces
gruesos de fibras colagenas entre las células fusi-
formes y entremezclados, habia numerosos linfoci-
tos y abundantes células cebadas (Figura 2).

Los resultados de la inmunomarcacién se resu-
men en el cuadro I. Las células neoplésicas resulta-
ron intensamente positivas al CD34 y a la vimenti-
na, débilmente positivas al antigeno epitelial de
membrana (EMA) y fueron homogéneamente nega-
tivas a la desmina y actina, asi como para la protei-
na S-100 (Figura 3). Ademas, las células neoplasi-
cas fueron positivas, en el nicleo, para los recepto-
res de estrégenos y progesterona y con el CD117 se
destacé la poblacion de células cebadas (mastoci-
tos), entremezcladas entre las células fusiformes.

DISCUSION

Los angiofibromas celulares son neoplasias me-
senquimatosas poco frecuentes que se manifiestan
tanto en hombres como en mujeres; en mujeres
durante la quinta década de la vida, mientras que
en el hombre a lo largo de la séptima década. Al-
rededor del 70% de los angiofibromas celulares se
presentan en la vulva, asi como en la regién escro-
tal, aunque pueden afectar toda la region pélvica;
siempre involucrando tejidos blandos superficia-
les. Los casos de angiofibromas celulares en muje-
res son generalmente de menor tamafio (promedio
de 2.8 cm) que los que afectan a hombres, ya que
en ellos el promedio de tamafio es de 7.0 cm. !

El angiofibroma celular de la vulva se presenta
como una pequefla masa indolora y el diagndstico
clinico es generalmente de quiste de la glandula de
Bartholin.!"!3 Histol6gicamente, el angiofibroma
celular presenta dos componentes: 1) proliferacion
bien circunscrita de células fusiformes sin atipia,
formando pequefios fasciculos entremezcladas con
escasas fibras coldgenas, y 2) presencia de estruc-
turas vasculares de pequefio y mediano calibre, en
general de forma redondeada y con marcada hiali-
nizacioén de sus paredes (Figura 2). Se ha descrito
escaso tejido adiposo maduro hasta en 25% de las
lesiones. Los angiofibromas celulares pueden evi-
denciar actividad mitésica y puede observarse la
presencia de células aisladas con atipia leve, pero
sin necrosis. Generalmente hay mastocitos, asi
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como linfocitos entremezclados en la poblacion
celular fusiforme, los que incluso pueden llegar a
formar verdaderos foliculos linfoides de disposi-
cién predominantemente perivascular,!-!112

Por inmunohistoquimica, las células tumorales pre-
sentan positividad citoplasmatica, intensa y difusa con
la vimentina y al CD34 hasta en un 60% de los casos.
Sélo un pequefio nimero de casos muestran positivi-
dad débil y focal a marcadores musculares como des-
mina o actina musculoespecifica, esto sugiere proba-
ble origen fibroblastico/miofibroblastico.'?

Al igual que otros tumores mesenquimatosos del
aparato genital inferior femenino, como los angio-
mixomas agresivos y los angiomiofibroblastomas,
se piensa que podrian originarse de c€lulas estroma-
les subepiteliales hormono-sensibles que expresan
receptores de estrogenos y de progesterona ademds
de vimentina y/o desmina. Esto podria relacionarse,
ademads, con un posible mecanismo etiopatogénico
dependiente de la estimulacién hormonal.!3

Algunos tumores de partes blandas que pueden
originarse en la region vulvar deben ser considera-
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dos en el diagnéstico diferencial, entre los que se
encuentran aquéllos considerados relativamente es-
pecificos de este sitio, como lo son el angiomixoma
agresivo y el angiomiofibroblastoma. El primero de
ellos es una lesion infiltrante, con tendencia a la re-
currencia, que por lo general se presenta en mujeres
mas jovenes (20-40 afios). Histolégicamente, se tra-
ta de lesiones hipocelulares en un extenso estroma
mixoide. El angiomiofibroblastoma es una lesion
menos celular que el angiofibroma celular y las cé-
lulas presentan un aspecto mas epitelioide y una ca-
racteristica disposicion perivascular, alrededor de
vasos de pequefio calibre. Ambas lesiones muestran
intensa positividad para desmina y/o actina. De he-
cho, estas tres lesiones, el angiofibroma celular, el
angiomixoma agresivo y el angiomiofibroblstoma,
posiblemente formen parte de un espectro de lesio-
nes mesenquimatosas de la vulva con diferencia-
cién fibrobldstica y miofibroblastica.'!-1?

Otras lesiones de partes blandas a considerarse
en el diagnéstico diferencial son los pdlipos estro-
males fibroepiteliales que, mas comunes en vagi-

Figura 3.

Inmunohistoquimica. Las células
neoplasicas resultaron positivas para
vicentina (A) y CD34 (B).

No hubo inmunoreaccion con
desmina (C) y actina (D).

La actina muestra Gnicamente la
positividad en la pared de los vasos
sanguineos.
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na, son lesiones submucosas, mal delimitadas, de
células fusiformes-estrelladas, desmina positivas,
en un estroma laxo; los angiomixomas superficia-
les estan compuestos por células fusiformes-estre-
lladas con patrén de crecimiento lobulado con ma-
triz mixoide y vasos capilares, con presencia de
polimorfonucleares neutréfilos y son negativas
con desmina, actina y S-100; el tumor fibroso soli-
tario, que es una lesién circunscrita, donde alternan
areas hipo e hipercelulares, bandas coldgenas grue-
sas y patrén vascular tipo hemangiopericitoma, y
caracteristicamente expresan CD34. Los miofibro-
blastomas de tipo mamario pueden también entrar
en el diagnoéstico diferencial, pues estan formados
de células fusiformes y tejido adiposo separados por
bandas coldgenas gruesas, escasos vasos y coexpre-
san CD34 y desmina. Es necesarios considerar a los
tumores de musculo liso en el diagndstico diferen-
cial; sin embargo, éstos expresan desmina y actina
y las células forman fasciculos gruesos compactos,
y son raramente laxos.'!!8

El lipoma de células fusiformes, al igual que el
angiofibroma celular, presenta positividad intensa
al CD34, pero su localizacion es en general extra
pelviana y ademds del componente de células fu-
sadas, se destaca la presencia de tejido adiposo
maduro con vasos pequefios de calibre capilar, sin
hialinizacién de sus paredes.!0-12:19

Los angiofibromas celulares de la vulva son le-
siones tumorales benignas, ya que no hay infor-
mes de tumores que hayan presentado metéstasis.
No obstante el seguimiento de las pacientes infor-
madas en la literatura es, en todos los casos, de pe-
riodos cortos de tiempo. La escisién local, con
margenes libres amplios, es la medida terapéutica
actual de eleccién. 1113

En resumen, presentamos un caso de angiofibro-
ma celular de la vulva que es una neoplasia mesen-
quimatosa con caracteristicas clinicas, morfoldgicas
e inmunohistoquimicas propias. Es importante ha-
cer el diagnéstico diferencial con las demds lesiones
fibrovasculares de la region pelviana que incluyen
el angiomixoma agresivo y el angiomiofibroblasto-
ma, ya que existen diferencias prondsticas y tera-
péuticas importantes entre las mismas. No obstante,
debido a la superposicion en ciertos casos de carac-
teristicas tanto morfolégicas como inmunohistoqui-

micas entre este tipo de lesiones, es posible que és-
tas correspondan a un mismo espectro de lesiones
del estroma genital.!»!1-1?
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