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Angiomiofibroblastoma vulvar. Un tumor vulvar poco comun. A
proposito de un caso

Vulvar angiomyofibroblastoma. A rare vulvar tumor. A case report
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Maria Darnely Samaniego Balseca!; Andrea Stephania Salazar Chiribogal;
Paola Elizabeth Barbecho Chuisaca?

RESUMEN

El Angiomiofibroblastoma es un tumor benigno de origen mesenquimatoso de baja incidencia, descrito por primera vez
en 1992. Su localizacién mas comun es en el tracto genital inferior femenino, especialmente en la vulva, aunque puede
presentarse en distintas localizaciones tanto en hombres como mujeres. Entre los diagnosticos diferenciales se encuentran
varios tumores vulvares dentro de los cuales se puede destacar el Angiomixoma agresivo el cual es de especial importancia
descartarlo a la hora de planificar el tratamiento. Para esto se puede realizar estudios inmunohistoquimicos, los cuales de
ser sugestivos del diagndstico evidencian receptores positivos para Estrogenos y Progesterona, para Desmina, o —~SMA,
Vimentin, Bcl-2 y ausencia de receptores para S-100. El tratamiento definitivo se basa en la escision quirtrgica de la lesion
el cual no requiere bordes ampliados, a diferencia de cuando se trata del Angiofibroma agresivo que requiere una ampliacion
de la incisién debido a su alta capacidad de invasion local de este tumor.
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ABSTRACT

Angiomyofibroblastoma is a low-incidence benign tumor of mesenchymal origin, first described in 1992. Its most common
location is in the lower female genital tract, especially the vulva, although it can occur in different locations in both men
and women. The differential diagnosis is made with several vulvar tumors, among which Aggressive Angiomyxoma can be
highlighted, which is especially important to rule out when planning treatment. For this, immunohistochemical studies can
be carried out, which, if suggestive of the diagnosis, show positive receptors for Estrogens and Progesterone, for Desmin,
a-SMA, Vimentin, Bcl-2 and the absence of receptors for S-100. The definitive treatment is based on the surgical excision of
the lesion, which does not require extended borders, unlike when it comes to Aggressive Angiofibroma, which requires an
extension of the incision due to its high capacity for local invasion of this tumor.
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INTRODUCCION

El Angiomiofibroblastoma es un tumor de
origen mesenquimatoso de inicio insidioso,
de consistencia blanda, elastico y bien de-
limitado, cuya velocidad de crecimiento es
lenta, de color blanco a marrén amarillen-
to, sin recurrencia reportada después de la
reseccion simple y sin capacidad de me-
tastasis, descrito por primera vez en 1992
por C.D. Fletcher y sus colaboradores’.

Epidemiologia

Su frecuencia de aparicion es raray se des-
cribe tipicamente como un tumor del tracto
genital inferior femenino (vulva, la vagina)
aungue pueden presentare en otras locali-
zaciones femeninas como uretra, trompas
de Falopio y fosa isquiorrectal, simulando
asi a tumores pélvicos y abdominales?®.
Ademas de que se han descrito localiza-
ciones también en el sexo masculino (Es-
croto y paratesticulares)®.

Su presentacion etaria se da en mujeres en
edad reproductiva en su mayoria de casos,
aunque se han reportado casos en pacien-
tes postmenopausicas’.

Diagnéstico histopatolégico

Histologicamente se caracteriza por pre-
sentar células estromales abundantes
ahusadas, agregadas de manera perivas-
cular y pobre actividad mitética, ademas
contiene abundantes vasos de paredes
delgadas, en su mayoria capilares, Pobre
en mucina, que contiene fibra de colageno
delicada y ondulada. De manera inmuno-
histoquimica los Angiomiofibroblastomas
se caracterizan por presentar Recepto-
res para Estrégenos y Progesterona, para
Desmina (50-60%), o -SMA (15%), Vi-
mentin, Bcl-2 expresado en la mayoria de
los casos, ademas de ser negativos para
S-1008°,

Estudios de Imagen

Debido al hecho de que estos tumores
mesenquimatosos son clinicamente pare-
cidos, los estudios de imagen pueden ayu-
dar a la descripcion de la lesion con el fin
de adicionar datos para determinar la pro-
babilidad de invasion local o malignidad,
para poder asi planificar el tratamiento,
aunque el valor diagndstico de las image-
nes preoperatorias es controvertido hasta
el momento™.

En la ecografia se muestran como masas
bien delimitadas de ecogenicidad media
generalmente homogénea que puede pre-
sentar tabiques o quistes hipoecoicos vy
flujo doppler escaso.

En las imagenes por Resonancia Magnéti-
caen T1: se presenta como imagen hipoin-
tensa y capsula hiperintensa, mientras que
en T2: imagen hipointensa/hiperintensa
moderada y capsula hipointensa'®'2,

Diagnéstico Diferencial

El diagndstico diferencial del Angiomiofi-
broblastoma se debe hacer, pero no se li-
mita a: Quiste de la glandula de Bartolino,
quistes de inclusion, Quiste de Gartner, fi-
broma, lipoma, hemangioma, leiomioma vy
tumores mesenquimales dentro de los que
se incluyen el Angiomixoma superficial,
Angiomixoma agresivo, Angiomiofibroblas-
toma y Angiomiofibroblastoma-like (Tabla
1).

Estudios recientes muestran que un con-
junto de aberraciones presentes en el An-
giofibroma y el Miofibroblastoma (pérdida
de la region 13g14) no estan compartidas
por el Angiomiofibroblastoma, sugiriendo
que dicho tumor no esta genéticamente re-
lacionado con el Angiofibroma y Miofibro-
blastoma'.
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Tabla 1. Principales caracteristicas de los diagnoésticos diferenciales del Angiomiofibro-

blastoma.

Localizacion y

Tumor Imagenologia Inmunohistoquimica
Demografia g g 9
Tejido celular
de RM: Homogéneamente hi-
. RP (-)
S cabezay cuello pointensoen Tl e
Angiomixoma - s RE (-)
.. | Relacion hipointenso en T2. .
superficial . , Desmina (-)
Hombre: Captacion heterogénea de . .
) o Vimentina (+)
Mujer similar contraste
Ecografia: Masa
Reqion hipoecoica.
éﬁ o orinea TGt Masa péivica RP (+)
Angiomixoma P . b hipodensa respecto al RE (+)
. de mujeres , . .
agresivo musculo. Desmina (Variable)
(Raro en . .
RM: Imagen de Actina (Variable)
hombres) .
remolinos / capas en T2 y
en T1 con contraste
Eco: Lesion
subcutanea de
ecogenicidad
homogénea.
TC: Lesion con RP (+)
Vulva y densidad de partes blandas RE (+)
region con focos Desmina
L inguinal de hipodensos. (Frecuente +)
Angiomiofibroblastoma . o ) . .
muijeres. RM: Hipointensos y capsula Vimentina
Rara vez en hiperintensaen T1 e (Frecuente +)
escroto hipointensa/hiperintensa Bcl-2
moderada y capsula (Mayormente +)
hipointensa en T2.
Captacion
heterogénea en el
estudio dinamico.
Eco: Lesion bien
delimitada de
ecogenicidad
Region heterogénea. RP (-)
Angiomiofibroblastoma-like inguinal. TC: Densioad de RE ()
Mas raro en partes blandas. Desmina (+)
hombres RM: Predominio Vimentina (+)

hipointensoen T1 e
hiperintenso en T2. Intensa
captacion de contraste

Principales diagnosticos diferenciales de Angiomiofibroblastoma. Adaptado de Angiomiofibroblastoma-like,
un tumor excepcional: Presentacion de un caso clinico y diagnostico diferencial™. RM: Resonancia Magné-
tica, TC: Tomografia Computarizada, RP: Receptor de Progesterona, RE: Receptor de Estrogenos.
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Tratamiento

El tratamiento de esta patologia es estric-
tamente quirdrgico y aunque no es una en-
tidad con alta morbilidad cuando se tiene
una sospecha de un Angiomiofibroblasto-
ma se debe considerar el diagnostico dife-
rencial de otras masas vulvares sobre todo
para distinguirlo del Angiomixoma agre-
sivo, un tumor de naturaleza localmente
invasiva y capacidad de atrapamiento de
glandulas y nervios, pero sin capacidad
metastasica, el cual tiene un manejo to-
talmente diferente y requiere un manejo
quirdrgico mas agresivo con una escision
local amplia™.

Se trata de una paciente femenina de 42
anos de edad con antecedentes de obe-
sidad, hipotiroidismo posquirdrgico secun-
dario a cancer de tiroides en tratamiento
con levotiroxina e hipertension en trata-
miento con losartan, que acude a la con-
sulta de Ginecologia por presentar cuadro
de varios meses de evolucion caracteri-
zado por una sensacion de masa vulvar
ademas de presentar una lesion nodular
en labio derecho de crecimiento rapido e
indoloro la cual no recibi6 atencion ni trata-
miento hasta el momento de su valoracion
inicial en la consulta. Al examen fisico se
evidencia un nodulo vulvar en labio mayor
derecho de aproximadamente 10 cm de
diametro circunscrito aparentemente no
adherido a planos profundos a la cual se
toma una Biopsia Core (Figura 1).

Se obtuvieron los siguientes resultados
histolégicos: (Figura 2) e inmunohistoqui-
micos: Receptores de Estrogenos: inmuno-
reaccion positiva de fuerte intensidad nu-
clear en el 100% de las células tumorales
(Figura 3) y Blc-2: inmunoreaccion negati-
va (Figura 4) en células tumorales con un
diagnostico compatible de Angiomiofibro-
blastoma.

L

Figura 1. Vista anatdmica: Lesién circuns-
crita de aproximadamente 10 centimetros
de diametro dependiente de labio derecho.

Figura 2. Tincién Hematoxilina/Eosina
(10x) Las zonas hipercelulares se distribu-
yen alrededor de pequenos vasos. Las hi-
pocelulares son edematosas, con haces de
colageno distribuidos aleatoriamente (A).
Tincion Hematoxilina/Eosina (40x) Las célu-
las presentan morfologia ahusada a epite-
lioide con nucleos de cromatina fina, homo-
génea, nucléolo inconspicuo y ausencia de
actividad mitética.

61

MetroCiencia VVOL. 30 N° 3 (2022)



Nicolalde Castillo GA; Nicolalde Castillo MV, Samaniego Balseca MD; Salazar Chiriboga AS; Barbecho

Chuisaca PE.

Figura 3. Inmunomarcaciéon para recep-
tores de estrégeno (RE) muestra reaccion
intensa difusa nuclear en el 100% de las cé-
lulas tumorales.

Figura 4. Inmunomarcacion para BCL-2
muestra ausencia de reaccion en el 100%
de las células tumorales.

Se realiz6, ademas, una Resonancia Mag-
nética Nuclear en donde en lo relevante
indica masa expansiva encapsulada de-
pendiente de labio mayor derecho de 7 cm,
solida con focos grasos.

Posterior a conversar con la paciente so-
bre las opciones terapéuticas y obtener la
aceptacion y firma del consentimiento in-
formado, se realizd la exéresis completa no
ampliada del tumor (Figura 5) obteniéndose
una formacién nodular de 153 gramos y 9.5
X 7.5 x5 cm de diametros, parcialmente cu-
bierta por un segmento circular de piel de
8 x 6 cm que exhibe apariencia en piel de
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naranja con escasos tallos pilosos para su
posterior estudio en el laboratorio histopato-
l6gico posterior a los cuales se confirma el
diagnostico.

Después de un seguimiento trimestral por
1 ano la paciente no presenta recidiva de
la masa ni sintomas posterior a su interven-
cion quirdrgica, por lo cual se decide el alta
para controles ginecoldgicos de rutina.

Figura 5. Pieza anatdmica. La superficie
de corte se muestra edematosa, parda-
blanguecina con micronddulos dispersos.

Los tumores mesenquimales del tracto ge-
nital femenino incluyen tantos tumores be-
nignos y malignos variados. Los tumores
mesenqguimales pueden originarse del es-
troma o pueden estar asociados a elemen-
tos del 6rgano de origen teniendo un origen
vascular, muscular, neural o fibroblastico
dentro de los cuales podemos mencionar al
Angiomiofibroblastoma’™.

Se cree que existe una baja prevalencia,
aunque dicha afirmacion puede estar ses-
gada debido a que el numero de casos pu-
blicados en el mundo es limitado. Segun un
estudio reportado en el 2015 se analizaron
125 casos de Angiomiofibroblastoma en el
cual se determind que la localizacion méas
frecuente de presentacion fue en vulva
seguido de vagina, fosa isquiorrectal, pe-
ritoneo, cérvix, entre otros, con una edad
promedio de 45 afios, una relacion mujer
hombre de 10:1 y un tiempo de evolucion
del cuadro de 1 aho'™.
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La etiologia exacta de esta patologia no esta
clara sin embargo la expresion de receptores
de Estrogenos y Progesterona sugiere que
dichas hormonas juegan un papel importan-
te y aunque la mayoria de estos tumores se
producen en mujeres en edad reproductiva
se han reportado casos en mujeres postme-
nopausicas que recibieron tamoxifeno™”.

En este caso se presenta un cuadro de va-
rios meses de evolucion caracterizado por
una masa que al examen fisico no parece
tener signos de infiltracion lo cual se confir-
mo mediante estudios de imagen. Se reali-
z6 ademas una biopsia previa al tratamiento
definitivo de la paciente en donde se evi-
denci® una inmunoreaccion positiva para
receptores estrogénicos en el 100% de las
células tumorales y Blc-2: inmunoreaccion
negativa, sin evidencia de infiltracion a es-
tructuras adyacentes con un diagnostico
compatible de Angiomiofibroblastoma.

Tanto los Angiomiofibroblastomas como los
Angiomixomas agresivos tienen una inmu-
nohistoquimica parecida y su diagnoéstico
diferencial radica tanto en una historia clini-
ca detallada, en un examen fisico minucio-
SO y en un estudio histopatolégico e inmu-
nohistoquimico que descarten infiltraciones
en tejidos adyacentes. La ausencia de ex-
presion de receptores Bcl-2 no descarta el
diagnostico ya mencionado ya que dichos
tumores si bien lo expresan en su mayoria
de casos, no lo hacen en el 100%de las ve-
ces'®

La importancia del estudio del Angiomiofi-
broblastoma radica no en la dificultad téc-
nica del tratamiento sino en el conocimiento
del diagndstico diferencial prequirdrgico de
la lesion hecho de manera principal con el
Angiomixoma agresivo, el cual tiene una in-
cidencia parecida, ya que de esto depende
una escision simple si se trata de un Angio-
miofibroblastoma vs una incision ampliada
con bordes limpios si se considera el diag-

nostico de Angiomixoma agresivo la cual
Si no se realiza de manera adecuada tiene
una tasa de recidiva del 9-72 %190,
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