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Angiomiofibroblastoma de vulva.
Informe de un caso y revision delaliteratura

Alvaro L Padilla-Rodriguez,*
Mercedes Hernandez-Gonzalez,* Avissai Alcantara-Vazquez*

RESUMEN

Se presenta el caso de una mujer de 45 afos, quien presenté un tumor vulvar en el labio mayor izquierdo que fue
resecado completamente. La pieza media 4 x 4 x 3.5 cm, estaba recubierta por piel de la regién, al corte era bien
delimitada, homogénea, de color blanco amarillo y aspecto mixoide. Al estudio histopatologico, el tumor estaba bien
delimitado, formado por tejido conectivo laxo edematoso con areas hipocelulares e hipercelulares de células estro-
males fusiformes a plasmocitoides de caracteristicas benignas y dispersas al azar entre fibras onduladas de cola-
gena, con abundantes vasos sanguineos irregulares de paredes delgadas, algunos de los cuales mostraban
concentracién perivascular de las células estromales; mediante inmunohistoquimica, las células estromales fueron
positivas para vimentina. Estos hallazgos anatomopatoldgicos son congruentes con el diagnéstico de angiomiofibro-
blastoma. El angiomiofibroblastoma es un tumor poco frecuente de curso benigno que se localiza principalmente en
la vulva, no recurre ni metastatiza después de la reseccion quirtrgica simple, pero es importante establecer el diag-
nostico diferencial con otras neoplasias como el angiomixoma agresivo, el cual tiene alta capacidad de recurrencia
y requiere reseccion con margenes amplios; por lo tanto su reconocimiento es trascendente para establecer el pro-
nostico y un adecuado tratamiento.
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ABSTRACT

We present the case of a 45 year-old woman with a tumor completely removed from the left major lip of the vulva.
The tumor was 4 x 4 x 3.5 cm., with very well defined edges. It was covered by surrounding skin and showed a white
to yellow color with a myxoid appearance. The histopathological study showed a very well defined tumor composed
of edematous loose connective tissue with hipo-and hipercellular areas of fusiform to plasmacitoid stromal cells;
these cells showed benign characteristics. They were randomly distributed between wavy collagen fibers with abun-
dant thin walled blood vessels; some of them showing perivascular irregular stromal cells. Immunohistochemistry
showing the stromal cells to be positive for vimentin. All these findings are consistent with the diagnosis of angiomy-
ofibroblastoma. The angiomyofibroblastoma is a low frequency with a benign course. It is mainly located in the vul-
va, and does not recur nor metastatize after resection. Among others the aggressive angiomyxoma is the main dif-
ferential diagnosis; the latter has the capability to recur and requires wide border resections therefore the correct dif-
ferentiation is important to establish a prognosis and the correct treatment.

Key words: Angiomyofibroblastoma, fibroblast, myofibroblast, vulva.

INTRODUCCION cas de fibroblastos y miofibroblastos en un estroma

laxo con abundantes vasos. Fue descrito por prime-

El angiomiofibroblastoma es un tumor mesenquima- ra ocasion por Fletcher como una entidad distinta en
toso benigno compuesto por células con caracteristi- 1992.1 Se presenta como una masa de crecimiento

lento en region vulvar,? aunque también se han des-
crito a lo largo del canal cervicovaginal; es de curso
* Unidad de Patologia del Hospital General de México. Facultad benlgn_o sin recurrencia despues (_:Ie la reseccion sim-

de Medicina de la Universidad Nacional Auténoma de México. ple y sin capacidad de metastasis.® Esta neoplasia,
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poco frecuente, debe ser reconocida ya que comun-
mente se confunde con otras entidades como el an-
giomixoma agresivo, cuyo curso, tratamiento y evolu-
cion son totalmente diferentes.

PRESENTACION DEL CASO

Se traté de una mujer de 45 afios de edad, sin an-
tecedentes gineco-obstétricos de importancia, que
acudi6 a consulta por presentar una masa en re-
gion vulvar. A la exploracion fisica se encontrd un
tumor colgante en el labio izquierdo, se efectud re-
seccion simple y fue enviada para su estudio histo-
patoldgico con el diagnéstico clinico de quiste del
canal de Nuck.

Caracteristicas macroscopicas. La pieza remi-
tida era irregularmente esférica, midié 4 x 4 x 3.5
cm; estaba cubierta por completo por piel de la re-
gién vulvar de color café grisaceo, con una cicatriz
retractil central ulcerada de color blanco grisacea y
de consistencia blanda. La superficie de corte era
homogénea, de margenes bien circunscritos, color
blanco amarillenta, lisa y brillante con aspecto
mixoide (Figura 1).

Caracteristicas microscopicas. Los cortes histo-
I6gicos, tefiidos con tincion de hematoxilina-eosina,
mostraron una lesidn bien delimitada y de margenes
precisos, compuesta por areas hipocelulares que al-
ternaban con otras de mayor celularidad; las células

Figura 1. Angiomiofibroblastoma de vulva, superficie de corte.
El tumor esté bien delimitado y cubierto por piel de la region,
es homogéneo, liso brillante y de aspecto mixoide.
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Figura 2. Microfotografia en donde se observan gran cantidad
de vasos sanguineos de diverso calibre sobre una matriz de te-
jido conectivo laxo, con células estromales sin un patron espe-
cifico. (HE, 100x).

Figura 3. Microfotografia a mayor aumento. Se observa con-
centracion perivascular de las células estromales, €l tejido co-
nectivo es laxo edematoso. (HE, 400x).

gue conformaban el estroma eran alargadas y fusi-
formes, de caracteristicas benignas, con un nucleo
alargado, cromatina finamente dispersa, citoplasma
eosindfilo, sin actividad mitdsica, las cuales se dispo-
nian al azar sin un patrén ordenado, en una matriz de
tejido conectivo laxo edematoso, sin componente
mixoide con la tincién de PAS/azul alciano, y con del-
gados fasciculos de fibras colagenas dispersas entre
las areas hipocelulares, que resaltaban con la tincion
de Masson. Destacaban ademés abundantes vasos
sanguineos de diverso calibre, de paredes delgadas,
dispuestas al azar; en ciertas areas con concentra-
cion perivascular de las células estromales (Figuras
2y 3), en donde algunas de éstas presentaron cito-
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plasma abundante y niicleo excéntrico, dando una
apariencia plasmocitoide. No se observaron areas de
necrosis ni hemorragia. La piel que la recubria pre-
sentaba un area de ulceracion con fibrosis e infiltrado
inflamatorio crénico; asi mismo se observaron linfoci-
tos aislados entre las células estromales.

Mediante inmunohistoquimica, las células estro-
males fueron positivas para vimentina y negativas
para actina musculo especifica, desmina, CD 34,
PS-100, y antigeno de membrana epitelial.

DISCUSION

A partir de la descripcion inicial del angiomixoma
agresivo (AA), caracterizado por Steeper y Rosai en
1983,* muchas de las lesiones correspondientes a
angiomiofibroblastoma fueron diagnosticadas erro-
neamente como AA ya que estos tumores presen-
tan también una prominente vasculatura en un es-
troma altamente mixoide que, sin embargo, difieren
del angiomiofibroblastoma porque son de caracter
infiltrativo, de limites mal definidos y con alta ten-
dencia a la recurrencia;*® asi mismo el tratamiento
difiere entre ambas lesiones ya que mientras el an-
giomiofibroblastoma requiere tan sélo de reseccion
simple, el AA requiere una reseccion con margenes
amplios. Es por eso que analizando mas profunda-
mente, se separaron a lesiones con caracteristicas
de angiomiofibroblastoma como una entidad aisla-
da, considerada en 1989 como “tumor mesenqui-
matoso benigno inclasificado”, con la posibilidad de
gue se traten de variantes peculiares de angiomio-
mas, schwannoma epitelioide, rabdomioma fetal y
tumor de triton benigno.*

No es hasta 1992 que Fletcher acufia el término
de angiomiofibroblastoma para las lesiones de vulva
con caracteristicas similares a las del caso en cues-
tién, en una serie de 10 casos donde se definen cla-
ramente las caracteristicas morfoldgicas, por inmu-
nohistoquimica y ultraestructurales, que la separan
como una entidad diferente al AA.

A partir de entonces se considera al angiomiofi-
broblastoma como un tumor de localizacion vulvar
de crecimiento lento, de limites bien definidos, no
infiltrativos. Histolégicamente compuesto por célu-
las estromales con areas hipo e hipercelulares que
varian de forma desde células alargadas, fusifor-
mes, ovales, hinchadas, plasmocitoides y, ocasio-
nalmente, células multinucleadas con nucleos de
disposicion lineal, dentro de un estroma laxo ede-
matoso con abundantes vasos de tamafio variable y
de finas paredes, algunos caracteristicamente con

agrupamiento perivascular de las células estroma-
les. Por inmunohistoquimica con reactividad de las
células estromales para la vimentina y para la des-
mina (esto Gltimo que también ayuda a su diferen-
ciacion con el AA) y negativas para la alfa actina de
musculo liso, actina masculo especifica, PS-100,
citoqueratinas y mioglobina. Los hallazgos ultraes-
tructurales revelan células con caracteristicas de fi-
broblastos y miofibroblastos.

Desde entonces se fueron reportando varios casos
de angiomiofibroblastoma en diferentes instituciones,
de los cuales vale la pena mencionar, por los aportes
a esta entidad, los trabajos de Nielsen, Scully y cola-
boradores quienes reportan 12 casos de angiomiofi-
broblastoma, de los cuales tres tenian localizacién en
vagina y nueve en vulva,® en los cuales, ademas de
las caracteristicas convencionales, ellos describen
una forma epitelioide de las células estromales y en-
cuentran con inmunohistoquimica, al igual que en
otros reportes,’ reactividad en algunos casos para
alfa actina musculo liso, actina musculo especifica,
asi como para el CD34; ademas sugieren un probable
origen de este tumor (hasta entonces no identificado
con certeza) de células mesenquimatosas del estro-
ma mixoide inmediatamente por debajo del epitelio de
revestimiento (estroma subepitelial) que se extiende
desde el endocérvix hasta la vulva. Asi mismo resalta
el trabajo de Laskin, Fetsch y Tavassoli, en un analisis
de 17 casos de angiomiofibroblastoma, donde descri-
ben una variante lipomatosa en dos de ellos,® en los
cuales el tejido adiposo maduro como parte constitu-
yente del tumor (hallazgo ya encontrado por Fletcher)
fue lo suficientemente abundante como para recibir
esta denominacion; ademas, con base en pruebas de
inmunohistoquimica, ellos encuentran una muy impor-
tante reactividad en casi todos los casos para recepto-
res de estrdgenos y progesterona; finalmente sugie-
ren el origen de este tumor en células estaminales pe-
rivasculares sensibles a estimulos hormonales y con
capacidad de diferenciacion hacia fibroblastos, miofi-
broblastos y células adiposas.

Nuestro caso se presentd, como en la mayoria
de los reportes, como una lesion de vulva. Tanto
macroscépicamente como microscopicamente bien
delimitada y compuesta por una proliferacion de cé-
lulas estromales y vasos sanguineos de tamafio va-
riable y de paredes delgadas dispuestas al azar en
areas hiper e hipocelulares; la gran mayoria de las
células estromales eran alargadas y fusiformes,
so6lo en algunas areas donde se disponian concén-
tricamente alrededor de algunos vasos adoptaban
un aspecto plasmocitoide, no encontramos formas
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epitelioides ni células multinucleadas, asi como
tampoco tejido adiposo entre la lesiébn extensamen-
te muestreada; la matriz de tejido conectivo era laxa
y edematosa sin componente mixoide. Las células
fueron reactivas por inmunohistoquimica para vi-
mentina y negativas para marcadores musculares,
epiteliales y neurogénicos. Por todos estos hallaz-
gos macro y microscopicos hicimos el diagndstico
de angiomiofibroblastoma de vulva. Cinco meses
después de la reseccion quirdrgica la paciente no
presenta datos de recurrencia.

Aunque el angiomiofibroblastoma es una entidad
poco frecuente, su reconocimiento y correcto diag-
nostico es importante ya que el tratamiento estriba
en una reseccién simple, con excelente prondstico y
sin recurrencia, por lo que debe ser considerado
como parte del repertorio de diagndsticos clinicos
cuando una mujer consulta por una lesion vulvar;
siendo los diagnésticos clinicos mas comunes los de
quiste de la glandula de Bartholin, quistes de reten-
cion, lipoma, hernia inguinal, pélipo.

Su localizacion més frecuente es en la vulva, aun-
gue hay casos reportados en vagina, cérvix, region
perineal, region inguinal, e incluso en varones en re-
gion escrotal 21011

Los diagnosticos diferenciales incluyen al leiomio-
ma mixoide epitelioide, tumor glémico, tumor de vai-
na nerviosa periférica, siringoma condroide, lipoma
de células fusiformes, angiomixoma superficial y
otras lesiones con componente mixoide, pélipo fi-
broepitelial, tumor fibroso solitario, todos ellos de cur-
so benigno.»21%-13 También se debe diferenciar del
angiomixoma agresivo ya que, si bien no es un tumor
maligno, su presentacion infiltrativa y alta tendencia
a la recurrencia, lo convierten en el mas importante
diagnéstico diferencial con fines pronosticos. Aunque
en un estudio reciente el propio Fletcher y colabora-
dores reevaltan la relacion entre el AA y el angiomio-
fibroblastoma al haber encontrado reactividad para la
desmina en algunos casos de AA,* sugiriendo que
se traten de dos extremos de una misma entidad; sin
embargo, hasta la fecha se considera al AA una en-
tidad, tanto clinicamente como macroscépica y mi-
croscOpicamente, distinta al angiomiofibroblastoma.

Consideramos que los criterios morfolégicos del
angiomiofibroblastoma se encuentran suficientemente
definidos para poder emitir un diagnéstico de certeza,
para lo cual es importante muestrear ampliamente
toda lesion vulvar con caracteristicas similares.
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