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Angiofibroma celular mesenquimatoso
vulvar: reporte de un caso y revision
bibliografica

Vulvar mesenchymal cell angiofibroma: A
case report and literature review.

Aldo Francisco Rodriguez-Ruiz,! Evelina Esther Salazar-Diaz,? Juan Carlos Fierro-

Morales?

El angiofibroma celular (neoplasia mesenquitamosa) es un tumor
poco frecuente conformado por células fusiformes y estructuras vasculares. Los an-
giofibromas celulares son neoplasias pequefias, delimitadas, que pueden aparecer en
mujeres de 40 a 50 afos.

Paciente de 15 afios, sin antecedentes patolégicos de importancia para
el padecimiento actual, que acudié al servicio médico debido a la aparicién de una
masa vulvar de crecimiento rapido, de 1 afo de evolucién. En la exploracién fisica se
observé una tumoracién vulvar de 10 x 4 cm, en forma de herradura y en el contorno
de la vulva se visualiz6 otra tumoracién dependiente de la anterior, en el clitoris, de
7 x 5 cm, que simulaba un falo; ambas estaban adheridas a los planos profundos, sin
causar dolor a la palpacién, méviles, circunscritas, de consistencia blanda, con cre-
cimiento de vello corporal en posicion androgénica. Se llevé a cabo la reseccion del
tumor; el procedimiento se inicié con el acceso al labio mayor, sin afectar el meato
uretral y el clitoris; se observé aumento de la vascularidad y la tumoracién se disecé
en su totalidad. El reporte histopatolégico fue de angiofibroma celular. La evolucién
de la paciente fue favorable.

El angiofibroma celular de la vulva es una neoplasia mesenquimatosa
con caracteristicas clinicas, morfolégicas e inmunohistoquimicas propias. El caso aqui
expuesto es el primero reportado en una paciente adolescente.

Angiofibroma celular; tumor de vulva; clitoris; palpacién; ado-
lescente.

Cellular angiofibroma is a very rare tumor, it was described as a mes-
enchymal neoplasm, mainly made up of two components: spindle cells and vascular
structures. Cellular angiofibromas are small-delimited malignancies and characteristi-
cally occur in women between 40 to 50 years of age.

A 15-year-old female patient, with no pathological history of im-
portance for the current condition, went to the medical unit due to the presence of
a 1-year evolution vulvar mass, which was growing rapidly, 10 x 4 cm vulvar mass,
horseshoe-shaped bearing the contour of the vulva, another tumor dependent on the
previous in the clitoris area (7 x 5 cm), simulating a phallus, fixed to deep planes, not
painful on palpation, mobile, circumscribed, of soft consistency, with growth of body
hair in an androgenic position. In the surgical event, a tumor resection was performed,
beginning an approach by the external part of the majors labia, respecting the urethral
meatus and clitoris, an increase in vascularity was observed, dissecting the tumor in
its entirety. The histopathological report was of cellular angiofibroma. The evolution
of the patient was favorable.

The cellular angiofibroma of the vulva is a mesenchymal neoplasm
with the own clinical, morphological and immunohistochemical characteristics. The
case presented is the first identity developed in an adolescent patient.

Cellular angiofibroma; Vulvar mass; Clitoris; Palpation; Adolescent.
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ANTECEDENTES

El angiofibroma celular es un tumor poco fre-
cuente, reportado por primera vez por Nucci y
su grupo en 1997, quienes lo describieron como
una neoplasia mesenquimatosa caracteristica,
conformada por dos componentes principales:
1) células fusiformes y 2) estructuras vasculares.
En el informe original describieron seis casos
con esta lesién y, a partir de entonces, se han
reportado casos aislados. Por tratarse de casos
excepcionales, no se cuenta con la estimacion
exacta de incidencia de la enfermedad."

Algunos tumores mesenquimatosos benignos y
lesiones similares suelen aparecer en la vulva.
Estas neoplasias generalmente se dividen en dos
grupos: en el primero (las lesiones de tejidos
blandos aparecen en cualquier sitio del cuerpo,
incluida la vulva) se incluyen: lipoma, leiomioma
y hemangioma, y en el segundo: angiomiofibro-
blastoma, angiomixoma agresivo, p6lipo del
estroma fibroepitelial, miofibroblastoma cervi-
covaginal superficial y angiofibroma celular.?

Por lo general, los angiofibromas celulares son
neoplasias pequefias (menores de 3 cm), debi-
damente delimitadas y aparecen, sobre todo, en
mujeres de 40 a 50 afos.?

CASO CLiNICO

Paciente de 15 afios, sin antecedentes pato-
l6gicos de importancia para el padecimiento
actual, que acudi6 a la unidad médica debido a
la aparicién de una masa vulvar de crecimiento
rapido, de 1 afio de evolucién; se establecio el
diagndstico inicial de trastorno de diferenciacion
sexual. Figura 1

Entre sus antecedentes ginecoobstétricos refirio:
menarquia a los 14 afios, ciclos regulares de 28
x 4 dias, nubil, fecha de dltima menstruacién 20
de junio de 2019, sin métodos de planificacion
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Angiofibroma celular.

familiar. A la exploracién fisica se observé una
masa vulvar de aproximadamente 10 x 4 cm, en
forma de herradura, y otra tumoracion depen-
diente de la anterior, en el clitoris, de 7 x 5 cm
que simulaba un falo; ambas se encontraban fijas
a los planos profundos, sin dolor a la palpacién,
moviles, circunscritas, de consistencia blanda,
con crecimiento de vello corporal en posicién
androgénica (Figura 2). El estudio de cariotipo
report6 46XX, con 100% de las metafases ana-
lizadas y patrén de bandeo normal.

Por el diagnéstico diferencial de trastorno sexual
primario se solicité la valoracién del psicélogo
para descartar alguna enfermedad mental mas-
culina quien reporté se trataba de una IC 100,
ubicada en el limite promedio normal, prueba
visomotora con adecuada capacidad de pla-
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Angiofibroma celular previo a la intervencién
quirdrgica.

neacion y organizacién, retencién inmediata
sin alteraciones. Adecuada representacion en
su esquema corporal, identificada con género
femenino.

La resonancia magnética report6: cuerpos
cavernosos insertados en las ramas isquiopu-
bicas de mayor calibre, que abarcaban el area
del clitoris y se unian con el plano medio por
debajo de la sinfisis pibica, formando asi un
falo rudimentario, sin apreciacién de la uretra
esponjosa. También se visualizaron probables
remanentes de testiculos en la topografia de los
labios mayores: el derecho de 28 x 20 mm vy el
izquierdo de 28 x 15 mm. Las estructuras éseas
mostraron sefiales normales.

Los estudios paraclinicos complementarios in-
formaron: 17-hidroxiprogesterona 4.07 ng/mL,

testosterona 10 ng/mL, progesterona 0.20 ng/mL,
estradiol 91 pg/mL, prolactina 10.98 ng/mL, hor-
mona luteinizante 0.53 mUi/L, alfa-fetoproteina
1.36 ng/mL y antigeno carcinoembrionario 1.21
ng/mL.

Se llevé a cabo la reseccion de la neoplasia; se
inicio por la parte externa del labio mayor, sin
afectar el meato uretral y el clitoris. Durante el
procedimiento se observé aumento de la vascu-
latura. La tumoracion se disecé por completo;
mostraba un aspecto multiquistico, lobulado,
de consistencia fibrosa en el tercio proximal,
con escaso tejido graso (Figura 3). Se remodel6
la base del clitoris, de acuerdo con la edad de
la paciente y el desarrollo sexual funcional a
futuro. El procedimiento quirdrgico transcurrié
sin complicaciones. Figura 4

El reporte anatomopatolégico de la pieza
quirdrgica fue: tumor dependiente de cuerpos
cavernosos, espécimen de 11 x 6.5 x 4 cm, con
bordes lobulados y pseudoencapsulado. Se es-
tableci6 el diagnéstico de angiofibroma celular,
de 11 cm en su eje mayor. Figura 5

El seguimiento posquirdrgico fue satisfactorio,
se prescribieron antiinflamatorios no esteroideos

Procedimiento quirdrgico.
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Figura 4. Apariencia posquirdrgica.

Figura 5. Tumoracién, pieza quirdrgica.

y cefalosporinas de tercera generacion; se retird
la sonda Foley a las 12 horas del procedimiento
quirdrgico y el drenaje Penrose al segundo dia
del posoperatorio. Se dio de alta del hospital tres
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dias después y se citd a los 15 dias para el retiro
de los puntos de sutura.

A ocho meses de seguimiento se evidencié la
ausencia de la tumoracién, adecuada cicatri-
zacion, remodelacion de tejido vulvar y clitoris
funcional. La paciente continda en seguimiento,
en el servicio de consulta externa.

DISCUSION

Los angiofibromas celulares son neoplasias
pequenas (menores de 3 cm) debidamente de-
limitadas, que se manifiestan en mujeres de 40
a 50 anos.?

En cuanto a su origen, se piensa que proceden
de células estromales subepiteliales hormono-
sensibles que expresan receptores de estrégenos
y progesterona, ademds de vimentina y des-
mina, lo que supone un posible mecanismo
etiopatogénico dependiente de la estimulacion
hormonal.? El caso aqui expuesto quiza se re-
lacioné con factores hormonales debido a la
edad a la manifestacion y rapido crecimiento
de la tumoracion.

El 70% de los angiofibromas celulares aparecen
en la vulva y el escroto, incluso pueden afectar
toda la region pélvica, con dafio de los tejidos
blandos superficiales.?

Desde el punto de vista clinico, el angiofibro-
ma celular de la vulva se manifiesta con una
pequena masa indolora, circunscrita, mévil y
no dolorosa a la manipulacién. Desde el punto
de vista histolégico comprende dos componen-
tes: 1) proliferacién debidamente circunscrita
de células fusiformes, sin atipia y formacién
de pequefios fasciculos entremezclados, con
escasas fibras de coldgeno y 2) coexistencia de
estructuras vasculares de pequefio y mediano
calibre, casi siempre de forma redondeada, vy
marcada hialinizacién en sus paredes. Incluso
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se ha descrito escaso tejido adiposo maduro en
25% de las lesiones.?

El angiofibroma puede ser celular o vasculary su
comportamiento es el de un tumor benigno. Los
vasos sanguineos suelen tener paredes gruesas o,
en algunos casos, incluso hialinizacion.

El angiofibroma celular de la vulva al parecer es
benigno, pues hasta la fecha no existen informes
de tumores que evolucionen a metastasis; no
obstante, en la mayoria de los casos el segui-
miento es corto.’

McCluggage y sus colaboradores® informaron
la recidiva a seis meses en pacientes con lesion
extirpada adecuadamente, con bordes de tejido
libres; la lesion de novo tenia focos de celulari-
dad, pero carecia de caracteristicas histologicas
que sugirieran malignidad.® Diversos estudios
sefialan lesiones concomitantes en la axila y la
mama.?*®

El estudio de Iwasa y su grupo,” en el que eva-
luaron los desenlaces de inmunohistoquimica
de 51 casos, sefialé que 60% de los tumores
eran positivos a CD34 y en menor frecuencia
a actina de mdsculo liso y desmina, lo que
sugiere una diferenciacion fibroblastica-mio-
fibroblastica.”® De los casos analizados por el
autor, todos mostraron positividad para recep-
tores de estrégeno y progesterona en mujeres
y hombres, lo que aumenta la especulacién
del papel de la estimulacién hormonal en
la patogénesis de estas lesiones.® Garijo y su
grupo® sefialan que el marcador CD34 puede
resultar negativo, por lo que no debe determi-
narse de manera confiable para diferenciar el
angiofibroma celular.’

Algunos tumores de tejidos blandos, originados
en la regién vulvar, que deben considerarse en
el diagndstico diferencial son el angiomixoma
agresivo y el angiomiofibroblastoma. Otras lesio-

nes que deben tomarse en cuenta son los pélipos
estromales fibroepiteliales, el angiofibroma
celular, leiomioma epitelioide mixoide, tumor
glémico, angiomixoma superficial, tumor de la
vaina nerviosa, histiocitoma fibroso maligno y
liposarcoma mixoide.> 1

El tratamiento definitivo es la escisién local con
margenes libres.>'? El tiempo promedio entre la
aparicion del tumor y el tratamiento quirdrgico
es de 16.6 meses.” Por lo que se refiere a la
paciente del caso, el tiempo transcurrido fue de
11 meses, incluido el cariotipo y los estudios de
gabinete complementarios.

El seguimiento se informa en 60.7% de los casos
(Ifmites de 3 a 240 meses) y los datos muestran
que el angiofibroma celular no genera recidiva
local, metastasis ni transformacion sarcomato-
sa.”

Khmou y sus coautores' sefialan que hasta
la fecha (2020) se han publicado 6 casos de
angiofibroma celular con localizacién y edad
similares.’>?° Cuadro 1

La paciente de este estudio representa el primer
caso de angiofibroma celular en una adolescente
(15 afos), lo que supone un reporte peculiar.'>%°

Es importante establecer el diagnéstico diferen-
cial con el resto de las lesiones de tejidos blandos
de laregidn pélvica, pues existen diferencias pro-
nosticas y terapéuticas. El angiofibroma celular
no debe descartarse en pacientes adolescentes
(supondrd un caso extraordinario); por tanto,
debe atenderse de manera multidisciplinaria
para establecer el diagnédstico certero, pues de
ello depende el tratamiento médico-quirdrgico.
La paciente del caso representa el primero de
angiofibroma celular en una adolescente (15
anos de edad).
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Cuadro 1. Casos publicados de angiofibroma celular (continta en la siguiente pagina)

Autor Edad (e 1E2 0 B Tratamiento Seguimiento
(anos) lesion

Nucci MR, et al.!

Colombat M, et al.™
Lane JE, et al.*
Curry JL, et al.”™
Dufau JP, et al.’®
Dargent JL, et al."”

McCluggage WG,
etal.’

Iwasay, et al”

McCluggage WG,
etal.’®

1997

2001
2001
2001
2002
2003

2002

2004

2004

46
39
49
37
77
37
53
46
49

49

49
39
46
50
42
42

75

41
68
59
49

37

38
46
47
47
48
24
58
50
58
50

20

25

Vulva
Labio mayor izquierdo
Labio derecho
Labio
Labio mayor izquierdo
Labio izquierdo
Clitoris
Labio mayor
Labio mayor derecho

A un lado del clitoris
Labio mayor derecho

Labio mayor
Vulva
Labio mayor
Vulva
Vulva

Periné
Vulva

Vulva
Vulva
Labio mayor

Vulva
Himen local

Vagina
Vulva
Labio mayor
Vulva
Labio mayor
Vagina
Vagina
Vulva
Vulva

Vulva
No especificado

Pared posterior de la
vagina

Escisién completa
Escisién completa
Escisién completa
Escisién completa
Escisién completa
Escision completa

NA

NA

Escisién completa

Escisién completa
NA
Escisién completa
Escisién completa
Escisiéon completa
NA

Escision completa

Escisiéon completa

Escision completa

Escision completa
NA

Escision y margenes
positivos

NA
Escision completa
Escisién completa

NA
Escision completa

NA
Escisién completa
Escisién completa
Escisién completa

Escisién completa

Escisién completa

Escisién completa

2020; 88 (10)

NR, 19 meses
NR, 12 meses
NA
NA
NR, 12 meses
NR, 15 meses
NA
NR, 19 meses
NR, 7 meses

Recidiva a
6 meses

NA
NA
NR, 16 meses
Pérdida
NR, 75 meses
NA

Defuncién por
cdncer de mama

NR, 54 meses

NR, 17 meses

NR, 41 meses
NA

NR, 24 meses

NA
NR, 35 meses
NR, 44 meses
NA
NR, 44 meses
NR, 6 meses
NA
NR, 6 meses
NR, 9 meses

NA

NR, 20 meses

NR, 3 meses
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Cuadro 1. Casos publicados de angiofibroma celular (contintia en la siguiente pagina)

Autor £dad (2 GG DL Tratamiento Seguimiento
(afios) lesion

Labio mayor izquierdo ~ Escisién completa NR,12 meses
41 Labio mayor izquierdo  Escisién completa NR, 4 meses
59 B Escisién completa NR, 18 meses
vulva
32 Labio derecho Escision completa NA
fevt\iz;:ll?iletti-Rua AM, 2005 51 Vulva Escisién completa NR, 4 meses
Kerkuta R, et al.? 2005 31 Labio menor izquierdo  Escision completa NR, 10 meses
Chen E, et al .2’ 2010 58 Vulva Escision completa NR, 75 meses
52 Vulva Escisién completa Defuncién, carcinoma
34 Vulva Escision completa NA
32 Vulva Escision completa NA
25 Vulva Escision completa NR, 42 meses
43 Vulva Escisién completa NR, 2 meses
59 Vulva Escisién completa NR, 14 meses
46 Vulva Escisién completa NR, 4 meses
71 Vulva Escisién completa NA
39 Vulva Escisiéon completa NR, 7 meses
46 Vulva Escisién completa NA
Flucke U, et al.?? 2011 41 Periné Escision completa NA
39 Vagina Escision completa NR, 75 meses
50 Vulva Escisiéon completa NR,55 meses
51 Labio mayor Escision completa NR, 66 meses
44 Labio mayor Escision completa NA
50 Vulva Escision completa NA
48 Vulva Escision completa NA
42 Vulva Escisiéon completa NA
63 Clitoris Escision completa NR, 38 meses
27 Labio mayor Escision completa NA
42 Vulva Escisién completa NR, 30 meses
46 Labio mayor Escisién completa NA
55 Vulva Escisién completa NR, 12 meses
57 Vulva Escisién completa NR, 6 meses
47 Vulva Escisién completa NA
39 Vagina Escisién completa NA
Ahmadnia H, et al.? 2014 20 Vulva Escisién completa NR, 12 meses
Priyadarshi V, et al.?* 2014 35 Vulva Escisién completa NR, 32 meses
57 Labio mayor derecho Escisién completa NR, 24 meses
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Casos publicados de angiofibroma celular (continuacién)

Autor Edad (e 1E2 0 B Tratamiento Seguimiento
(afos) lesion

2020; 88 (10)

Khmou M, et al.” 2015 Labio mayor izquierdo ~ Escisién completa NR, 20 meses
EE}:F:IngaI—Rodrlguez M, 2015 49 Labio mayor izquierdo  Escisién completa NA
Mandato VD, et al."? 2015 46 Vulva Escisién completa NR, 16 meses
Campohermoso- . oy

Rodriguez OF et al.* 2016 32 Vagina Escisién completa NA
Aydin U, et al.?s 2016 59 Vulva Escision completa NR, 6 meses
Brandao A, et al.?® 2017 44 Retroperitoneal Escisién completa NR, 10 meses
Santiago D, et al.? 2017 60 Vulvar Escisién completa NA
Kumar P, et al.?® 2018 38 Vulvar-periureteral Escisién completa NA
Areaga C, et al.** 2019 17 Fondo de saco, pared Escisién completa NA

NA: sin control; NR: sin recidiva.
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