Rev Med Hosp Gen Méx 2012;75(1):32-36 Recibido: 18 de agosto 2011, Aceptado: 20 de diciembre 2011

HOSPITAL GENERAL

REVISTA MEDICA DEL

HOSPITAL GENERAL

T o DE MEXICO
ELSEVIER www.elsevier.es

CASO CLINICO

T @ *

Angiomiofibroblastoma en tracto genital
femenino. Presentacion de siete casos

Angiomyofibroblastoma of the female genital tract. Review of seven
cases
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Resumen

El angiomiofibroblastoma es una lesién mesenquimatosa benigna, nodular, bien circunscrita,
poco frecuente, localizada principalmente en la vulva. Histologicamente constituida por dos
componente uno estromal y otro vascular. En este estudio, se realizé una revisiéon de 976
lesiones de la region vulvo vaginal encontradas en el material quirargico del Servicio de Pato-
logfa quirtrgica, del Hospital General de México, en un periodo de 10 afios. De este total, se
encontraron siete casos con diagndstico de angiomiofibroblastoma, a los cuales se les realizé

inmunomarcaciéon, con el propésito de contar con un apoyo mds en el diagndstico diferencial
con el angiomixoma agresivo.

Palabras clave: Angiomiofibroblastoma, vulva, inmunohistoquimica, México.

Abstract

The angiomyofibroblastoma is a benign mesenchymal lesion, infrequent and localized mainly in the vulva.
It is described as a nodular, well circumscribed lesion. Histologically they are formed by stromal and vascular
components. A review of 976 cases of lesions in the vulvo vaginal area was carried out _from the surgical
material seen in the pathological service of Mexico City’s General Hospital, in a nine year period. Seven
cases with a histopthological diagnosis of angiomyofibroblastoma were obtained. The immunohistochemical
studies revealed that these are helpful in the differential diagnosis with the aggressive angiofibroma.
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Introduccion

El Angiomiofibroblastoma es un tumor mesenqui-
matoso benigno localizado primordialmente en el
tracto genital femenino, en mujeres de edad media.'?
Se localiza en uretra, vagina, trompas uterinas y vulva
especialmente en esta Gltima.>* En hombres, se han
informado tumores similares a angiomiofibroblas-
tomds en regiones inguinoescrotal, perineal y en el
corddn espermatico.>®

El tumor fue descrito en 1992 por Fletcher, como
un tumor vulvovaginal, subcutineo, morfoldgica-
mente distinto al angiomixoma agresivo, caracteri-
zado por un curso indolente.”

Clinicamente son tumores bien circunscritos, de
crecimiento lento, acompanados de dolor, por lo que
frecuentemente se diagnostican como quistes de la
glindula de Bartholin,? hidroceles del canal de Nuck
y angiomixoma agresivo.'

Macroscopicamente son lesiones nodulares, bien
delimitadas pero usualmente no encapsuladas, de uno
a 10 cm (promedio 4 cm), de consistencia blanda, al
corte la lesion es gris rosada, con apariencia brillante.

Histologicamente estd constituida por vasos pe-
quenios o de tamano mediano, rodeados de miofi-
broblastos y un estroma laxo, edematoso en cantidad
variable. El tumor tiene células de citoplasma eosino-
filas, puede tener células epiteliodes, plasmocitoides,
asi como binucleadas o multinucleadas y focalmente
se puede encontrar patron de crecimiento de tipo es-
teriforme. Las figuras de mitosis son escasas y no hay
necrosis. Alrededor del 10% de los casos contienen
tejido adiposo. La fibrosis y hialinizacién vascular son
frecuentes, en lesiones antiguas. Algunos casos mues-
tran superposicion con el angiofibroma celular, por
eso es mejor considerar a éste, como una variante de
la misma lesion.®

El perfil inmunohistoquimico del angiomiofi-
broblastomds muestra: fuerte positividad para des-
mina, positividad focal para actina musculo liso y
CD34, la tincién para desmina se reduce o desaparece
en las pacientes posmenopdusicas. La positividad para
receptores de estrogenos y progesterona es la regla. La
proteina S-100, la queratina y el antigeno epitelial de
membrana no se expresan. En el angiofibroma celular
la actina musculo liso, la desmina y el CD34, tienen
expresion variable.®

El objetivo de este trabajo es divulgar las caracte-
risticas clinicas, histologicas e inmunohistoquimicas
de estas lesiones, asi como establecer el diagnostico di-
ferencial con lesiones mds agresivas, que se presentan
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en esta regidén y que implican un comportamiento
mis agresivo y por lo tanto una terapéutica diferente.

Presentacion de casos

Se revisaron los archivos de patologia quirtrgica,
en un periodo de 10 afios comprendidos del 2000
al 2009. Se recabaron 976 biopsias de lesiones de la
region de vulvo vaginal, de las cuales 744 correspon-
dicron a lesiones vulvares y 232 a lesiones en vagina.

En los casos con diagnoéstico de angiomiofibro-
blastoma, se obtuvieron los datos clinicos con los que
fueron enviados y las laminillas fueron revisadas por
dos de los autores. Se corrobord el diagndstico y se
realizaron los siguientes marcadores de inmunohisto-
quimica: antiactina musculo especifico, CD34, des-
mina, receptores de estrogeno, receptores de progeste-
ronay vimentina, para verificar la utilidad de este panel
de inmunomarcadores en este tipo de lesiones.

De todas las biopsias de vulva y vagina, siete co-
rresponden a angiomiofibroblastomas (0.7%). La
edad de presentacién oscila entre los 27 y 54 afios
con mayor frecuencia en la sexta década de la vi-
da, con una media de 51 afios (Tabla 1). Seis de ellos
con la localizacién tipica en vulva, mientras que solo
uno en vagina.

Clinicamente, tres de los siete casos se diagnosti-
caron como lesiones quisticas. Uno como quiste de la
glindula de Bartholin, otro como quiste parauretral
y el dltimo unicamente como quiste. El diagnéstico
presuntivo del resto de las lesiones fue de neurofibro-
ma, tumor en tejidos blandos, lipoma y endometriosis
(Tabla 2).

Macroscopicamente la lesion de mayor tamafio
mide 9.5x 7 x 4 cm y la de menor de 1 x0.7 x0.3
cm. En general, estas lesiones son bien delimitadas,
parcialmente encapsuladas, homogéneas (Figura 1),
al corte de aspecto carnoso, color café rosa y de con-
sistencia blanda (Figura 2).

Tabla 1. Caracteristicas clinico-patoldgicas de los angiomiofibroblas-
tomas.

Casos Edad Localizacién
Caso 1 51 Labio mayor izquierdo
Caso 2 38 Vagina

Caso 3 54 Vulva

Caso 4 53 Vulva

Caso 5 29 Vulva

Caso 6 27 Vulva

Caso7 54 Vulva
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} Tabla 2. Caracteristicas clinico-patologicas de los angiomiofibroblastomas.

Casos Tamafio
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Diagnostico clinico

Caracteristicas macroscopicas

Caso 1 Lipoma

29x2.1x0.5cm

Nodulo
Superficie homogenea blanco aperlado

Caso 2 Endometriosis

1.0x0.7x0.3 cm

Nodulo
Blanco grisiceo

Caso 3 Quiste de la glindula bartholin

5.0x4.0x3.0cm

Multilobulado
Sélido
Amarillo claro

Caso 4 Quiste

9.5x7.0x4.0cm

Noédulo
Bien delimitado

Aspecto carnoso

Caso 5 Tumor de tejidos blandos

12.0x6.0 cm

Noédulo
Bien delimitado

Caso 6 Neurofibroma

29x2.1x0.5cm

Nodular
Parcialmente encapsulada
Blanco amarilla

Caso7 Quiste parauretral

1.8x1.8x0.5cm

Noédulo
Sélido

Blanco grisiceo

} Figura 1. Lesion nodular parcialmente encapsulada.

Histologicamente, en los siete casos las lesiones
se caracterizaron por ser lesiones bien circunscritas,
no encapsuladas con dreas hipercelulares que alternen
con otras menos celulares (Figuras 3 y 4). Las c¢lu-
las son fusiformes, se disponen formando un patrén
esteriforme alrededor de vasos de pequeno a media-
no calibre, no presentan mitosis ni atipia. El estroma
es edematoso con fibras de coldgeno dispersas y un

) Figura 2. Al corte superficie lisa, fasciculada, color café amarillo.

numero variable de linfocitos y células cebadas (Fi-
gura ).

Se realizaron reacciones de inmunohistoquimica
en todos los casos con el siguiente resultado: el 100%
de los casos fue positivo para vimentina, el 0% a an-
tiactina musculo liso, 28.5% a la desmina, 57.1% al
CD34, a los receptores de estrogenos 85.7% vy a los
progesterona 57.196 (Tabla 3).



) Figura 3. Areas hipercelulares con patrén estoriforme (H&E 10 au-

mentos).

) Discusion

El angiomiofibroblastoma es una lesion poco fre-
cuente, benigna no recurrente, originada de miofi-
broblastos especializados, la mayoria de los casos se
presentan en la vulva de mujeres de edad media, es
menos frecuente en la vagina, 109 a 15% de los casos
se presentan en perineo o regiéon inguinal. Clinica-
mente, se presenta como un tumor indoloro de lento
crecimiento y usualmente diagnosticado, como quis-
te de la glindula de Bartholin.® Se ha sugerido una
relacién entre este tumor y el uso de tomoxifen,'? en
nuestra casuistica el 43% se diagndstico como quiste
(Tabla 2) y en los antecedentes no se consigno, tera-
pia con tomoxifen.

La edad en la que se presenta el tumor varia de 23
a 86 anos.” En nuestros casos, la edad se encontrd en-
tre los 27 y 54 anos con una media de 51 anos (Tabla
1). La localizacién mds frecuente es la vulva como en
este reporte en que seis de los siete casos tuvieron esta
localizacion.

Macroscopicamente, el angiomiofibroblastoma
esta bien circunscrito, no encapsulado, mide de uno
a 10 cm con un promedio de 4 cm. Nuestros casos
mostraros caracteristicas semejantes y las dimensiones
variaron de uno a 12 ¢cm, con un promedio de 5 cm.

Histologicamente, el angiomiofibroblastoma se
caracteriza por alternar dreas hipocelulares e hiper-
celulares, mezcladas con vasos pequenios o medianos.
Las células estromales gruesas o fusiformes se locali-
zan alrededor de vasos. Puede haber un componente
de tejido adiposo, cuando este es abundante, la lesion
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) Figura 4. Arcas menos celulares, con estroma mixoide (H&E 10 au-

mentos).

corresponde a la variante lipomatosa. Si los vasos no
son prominentes se elimina en “angio” y el tumor se
denomina solo miofibroblastoma.

En los siete casos aqui descritos, las lesiones mos-
traron vasos rodeados por miofibroblastos fusiformes
y epiteiodes, en un estroma laxo sin necrosis o acti-
vidad mitosica. Los hallazgos morfologicos estin en
concordancia con lo publicado.

El perfil inmunoldgico de nuestros casos, difiere
de lo descrito en la literatura médica, ya que se encon-
tr6 positividad variable para desmina, CD34 y recep-
tores de estrogenos y progesterona, asi como positivi-
dad en todos los casos para vimentina. Este perfil se
orienta mas al del angiofibroma celular, sin embargo
se considera que ambas lesiones representan fases de la
misma neoplasia,® por lo que estarfamos hablando de
la misma entidad (Tabla 3)

El diagnéstico diferencial principal es entre an-
giofibroblastoma y angiomixoma agresivo, el pri-
mero es una lesion pequena, celular, superficial con
numerosos vasos rodeados por miofibroblastos epite-
liodes o fusiformes, los cambios mixoides son ocasio-
nales. En cambio el angiomixoma es grande, de loca-
lizacién profunda, hipocelular con cambios mixoides
manifiestos, con células estromales fusiformes o este-
lares y vasos sanguincos de paredes gruesas. Asimis-
mo citogenéticamente, el angiomixoma agresivo se le
han descrito aberraciones clonales que involucran al
gen HMGAZ2, localizado en 12q13-15,% lo cual no
han sido descritos en el angiomiofibroblastoma.

El perfil inmunohistoquimica del angiomiofi-
broblastoma y del angiomixoma agresivo, es muy
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) Figura 5. C¢lulas fusiformes alrededor de los vasos (H&E 10 aumen-

tos).

similar, puesto que el primero es fuertemente positi-
vo a desmina y focalmente positivo a actina musculo
liso y CD34. En concordancia, el angiomixoma agre-
sivo es positivo a desmina y actina musculo liso y en
algunos casos también expresa CD34.78

El diagndstico correcto del angiomiofibroblasto-
ma, evitard que se confunda con otras lesiones de ma-
yor riesgo y que se realice por tanto, un tratamiento
excesivo e inadecuado, ya que este tumor se cura con
la excisién simple, lo cual es el tratamiento habitual
del angiomiofibroblastoma. Sin embargo, hay que ser
cuidadoso ya que existe un reporte en la literatura de
un angiomiofibroblastoma con trasformacion sarco-
matosa.”” En nuestros casos, no se encontré micros-
copicamente dicha trasformacion.
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