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Resumen

Femenino de 31 años que acude a consulta, se realiza explora-
ción vaginal y se identifica un tumor vulvar, por lo cual se toma 
biopsia con reporte histopatológico de mioepitelioma, positivo 
para vimentina, citoqueratina y receptor de progesterona; 
posteriormente se realiza resección del tumor y se reportan 
bordes negativos. Los mioepiteliomas son tumores de tejido 
blando raros. Están relacionados a una alteración genética 
asociada a sarcomas de mal pronóstico, sin embargo, estos 
tumores son benignos en el área genital.

Palabras clave: mioepitelioma, tumor de tejidos blandos, tumor 
SMARCB1, neoplasia vulvar.

Abstract

31-year-old female comes to her annual check-up; during a 
vaginal exam, a vulvar tumor is observed, and an additional 
biopsy is taken with the report of myoepithelium. The tumor 
is positive for vimentin, cytokeratin, and progesterone 
receptors. The tumor resection was reported with free edges. 
Myoepitheliomas are rare soft tissue tumors related to a genetic 
alteration associated with sarcomas with poor prognosis. 
However, the genital area is primarily benign.

 
Keywords: myoepithelioma, SMARCB1 tumor, soft tissue 
tumor, vulvar neoplasia.

vaginal y se identifica una tumoración (Figura 1), por lo 
cual se realiza toma de biopsia con reporte histopatológico 
de mioepitelioma, se realiza inmunohistoquímica como 
tumor positivo para vimentina, citoqueratina y receptor de 
progesterona y se realiza resección del tumor reportando 
bordes negativos.

DISCUSIÓN

La mayoría de las pacientes presentan crecimiento de una 
masa no dolorosa que se puede confundir con diferentes tipos 
de tumores de tejidos blandos o tumores vaginales mixtos.3

Los tumores vaginales son principalmente de cé-
lulas fusiformes y mesenquimales; son tumores bien 

INTRODUCCIÓN

Los tumores similares a mioepiteliomas de la región vulvar 
son de presentación rara, forman parte de las neoplasias 
vulvares deficientes de SMARCB1 y fueron descritos en 
2015 por Yoshida con nueve casos de este tipo de tumores.1

Se presentan entre la segunda y cuarta década de la 
vida, originándose 60% en la dermis y 40% en subdermis 
o en planos más profundos.2

PRESENTACIÓN DEL CASO

Femenino de 31 años sin antecedentes de importancia que 
acude a consulta para revisión anual, se realiza exploración 
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circunscritos de aspecto multinodular, cuando están 
acompañados de diferenciación ductal se denominan 
mixtos o carcinoma mioepitelial si este componente es 
predominante, acompañado de necrosis focal, atipia y 
pleomorfismo nuclear.2

Para la valoración de inmunohistoquímica, la pérdida 
de marcadores miogénicos como disminución de miofila-
mentos, o la expresión de marcadores epiteliales, pueden 
encaminar hacia la sospecha de un tumor mioepitelial. Los 
marcadores epiteliales a los que se encuentran positivos 
son queratina, antígeno epitelial de membrana (EMA), 
vimentina, proteína S100 y CD34. En la región vulvar, las 
neoplasias mioepiteliales pueden encontrarse positivas a 
receptores hormonales como estrógeno y progesterona.3,4

Los marcadores a los que son negativos incluyen ci-
toqueratina, GFAP, CK7, SOX10, miogenina, actina de 
músculo liso, CD117, B-catenina MUC4; suelen presentar 
menos de 2-10 mitosis por campo con Ki67% bajo menor 
al 10%, siendo la mayoría de componente benigno.2

En 2015, se realizó la primera revisión de 14 casos en 
los que se identificaron la relación del gen SMARCB1 con 
neoplasias epitelioides o mioepiteliales en la región vulvar. 
El gen SMARCB1, también conocido como interactor de 
integrasa 1(INI1), es un gen miembro de la familia SW1/SNF 
localizado en el cromosoma 22q11.2. Se encarga de formar 
proteínas asociadas a los complejos de cromatina, al estar 
alterado se encuentra asociado a diferentes sarcomas que 
en mayor frecuencia son de presentación pediátrica o en 
adultos jóvenes.4,5 Cuando la expresión del gen SMARCB1 
se pierde por completo es más probable que se encuentre 
asociado a sarcomas epiteliales; en el caso de los mioepi-
teliomas o carcinomas mioepiteliales, la deleción del gen 
se encuentra en 50% de los casos.5

El diagnóstico definitivo de mioepitelioma se realiza 
con estudio genético identificando rearreglos de EWSR1 
y SMARCB1.5

CONCLUSIONES

Los tumores similares a los mioepiteliomas de la región 
vulvar son de presentación rara, caracterizados por células 
de componente miogénico y epitelial; están relacionados 
a una alteración genética asociada a sarcomas de mal 
pronóstico, sin embargo, en el área genital, estos tumores 

son de buen pronóstico y el tratamiento ideal se basa en 
la resección amplia con bordes libres para disminuir el 
riesgo de recurrencia.
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Figura 1: Presencia de tumoración en labios menores de 
lado izquierdo.


