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Introduccion

Resumen El angiofibroma celular de vulva es una tumoracion bien circunscrita que aparece
tanto en hombres como en mujeres. Posee unas caracteristicas histoldgicas e inmunohistoqui-
micas que permiten diferenciarlo del resto de tumoraciones vulvares. Su prondstico es bueno
aunque existe cierto riesgo de recidiva. Presentamos el caso clinico de una mujer con dicho
diagnostico.

© 2012 Elsevier Espana, S.L. Todos los derechos reservados.

Cellular angiofibroma of the vulva. An entity to be investigated

Abstract Cellular angiofibroma of the vulva is a well-circumscribed tumor that occurs in men
and women. This tumor has histological and immunohistochemical features that distinguish it
from other vulvar tumors. The prognosis is good, although there is a risk of recurrence. We
report the case of a woman with this diagnosis.
© 2012 Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

De acuerdo con la clasificacion propuesta por la Organiza-
cion Mundial de la Salud, el término angiofibroma celular se

El angiofibroma celular de vulva fue descrito por pri-
mera vez por Nucci et al. en 1997. Lo defini6 como
una neoplasia, benigna, de origen mesenquimal formada
principalmente por 2 componentes: células fusiformes y
una importante vascularizacion'=3, compuesta de vasos de
pequeno y mediano tamafo con hialinizacién intramural.

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: mguzmanm1@gmail.com
(M. Guzman Muiioz).

aplica para aquellas lesiones, que aparecen tanto en hom-
bres como en mujeres, formadas por células fusiformes y
una prominente vascularizacion'.

Aparece igualmente en hombres y mujeres; en mujeres
durante la quinta década de la vida y en hombres a lo largo
de la séptima*.

En la mayoria de los casos se localiza en la region inguino-
escrotal o vulvovaginal, aunque se han descrito otros casos
de localizacion extragenital, como en la pared toracica o el
retroperitoneo’3.

Suele presentarse como una lesion, solida, bien circuns-
crita, en la region vulvar, de consistencia elastica y son
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menores de 3 centimetros (cm) de tamafo, aunque en los
hombres el promedio del tamafio es de 7 cm3*.

El diagnostico diferencial de esta lesion incluye el angio-
mixoma, el angiomiofibroblastoma, el lipoma de células
fusiformes, tumores fibrosos, el perineuroma y el leio-
mioma. Se realiza en base a las caracteristicas histologicas
e inmunohistoquimicas de cada tumor®.

El tratamiento del mismo es la escision de la tumoracion
con margenes amplios para evitar la recidiva de la lesion,
ya que Mc Cluggage et al. publicaron un caso de una mujer,
en la que la tumoracion recidivdo en menos de 6 meses tras
la cirugia®’.

Caso clinico

Presentamos a una mujer de 42 anos, de raza blanca, que
consulta por la presencia de un bulto en genitales exter-
nos. Como antecedentes personales presentaba enfermedad
desmielinizante en seguimiento por el Servicio de Neuro-
logia, sindrome del tunel del carpo y un parto eutécico.
A la exploracion se objetivaba una tumoracion pediculada
de 3 cm dependiente del labio mayor derecho. Con el diag-
noéstico de tumoracion genital, se realiza exéresis de la
misma. El estudio anatomopatoldgico revelé el diagnds-
tico de tumor bien definido, no encapsulado, constituido
por células fusiformes, eosindfilas, dispuestas en haces y
fasciculos, entremezcladas con otras mas pequefas, de cito-
plasma mas palido, las cuales tienden a formar nodulos y
remolinos. Los vasos eran abundantes, de calibre variable y
no se observaron signos de malignidad. El analisis inmuno-
histoquimico mostro6 que era positivo para vimentina, CD-10,
estrogenos y progesterona. También presentaba positividad
irregular para actina, desmina y CD-34 y era negativo para
S-100. Ante tales hallazgos se diagnostico de angiofibroma
celular de vulva. Debido a que el tumor alcanzaba focal-
mente el borde quirlrgico, se decidié ampliacion del borde
del labio menor derecho y estudio de la cavidad endome-
trial mediante histeroscopia diagnodstica asociado a biopsia
endometrial. Ambos procedimientos resultaron satisfacto-
rios, concluyendo el analisis anatomopatolégico de los 2,
sin alteraciones relevantes. Actualmente, la paciente se
encuentra asintomatica, con revisiones anuales.

Discusion

Existe un amplio espectro de tumores estromales que pue-
den localizarse en la vulva. Algunos de estos tumores,
pueden aparecer en otras localizaciones y otros son mas
especificos de la region vulvar.

Las caracteristicas clinicas de estas neoplasias son: que
ocurren principalmente en mujeres de edad media, se pre-
sentan como una masa vulvar, asemejandose a una glandula
de Bartholino o a un quiste de los labios, y generalmente
miden menos de 3 cm.

Las caracteristicas histologicas son la presencia de una
tumoracion bien circunscrita, compuesta de células fusifor-
mes en un estroma uniforme en el que existe una prominente
vascularizacion formada por vasos con las paredes engro-
sadas e hialinizadas. Pueden aparecer agrupaciones de
adipocitos hasta en el 25% de los casos*2. El pleomorfismo y

la presencia de necrosis tumoral celular son raras y algunas
figuras mitéticas se pueden identificar®.

La técnicas inmunohistoquimicas en el angiofibroma celu-
lar de vulva muestra que es positivo para vimentina,
que determina la diferenciacién fibroblastica del tumor?®,
y puede expresar reactividad para CD34 y CD 10, como
ocurre en nuestro caso. Para desmina, actina, proteina 5100,
queratina y el antigeno de membrana epitelial suele ser
negativo’. En el caso que exponemos, el tumor presen-
taba positividad irregular para desmina, actina, y queratina;
este hecho puede poner de manifiesto cierta diferencia-
cion miofibroblastica del tumor, aunque se ha descrito algln
caso con caracteristicas similares. Para proteina S100 la
reactividad fue negativa. La lesion descrita presenta recep-
tores de estrogeno y progesterona. Pero el significado de
estos receptores en el angiofibroma es desconocido, ya
que estos son normales en las células mesenquimales del
aparato genital femenino. Este hecho puede sugerir la
influencia hormonal necesaria para el desarrollo de estas
tumoraciones® 0,

El angiofibroma celular puede presentar atipia celular
o caracteristicas morfoldgicas de transformacion sarco-
matosa. Esto ocurre principalmente en el tejido celular
subcutaneo de la vulva y parece que no predispone a la
recurrencia de la lesion. El componente sarcomatoso puede
estar formado por componente atipico lipomatoso, liposar-
coma o sarcoma NOS. La sobreexpresion de p16 en las células
atipicas y en el componente sarcomatoso sugiere un posible
mecanismo molecular en la diferenciacion sarcomatosa del
tumor?.

Como hemos mencionado anteriormente, el diagnos-
tico diferencial debe ser realizado con el perineuroma, el
lipoma de células fusiformes, el angiomixoma, el angio-
miofibroblastoma, el tumor fibroso solitario, el leiomioma,
el polipo fibroepitelial estromal y el miofibroblastoma
extramamario'8.

El angiofibroma celular puede mostrar algunas similitu-
des con el perineuroma como la presencia de células con
nucleos alargados y finos pero el angiofibroma presenta un
patron estromal mas laminar que el del perineuroma. La hia-
linizacion de los vasos existente en el angiofibroma es otra
distincion que no aparece en el perineuromad.

El angiomixoma agresivo es un tumor no metastatizante,
pobremente circunscrito, que suele infiltrar los tejidos adya-
centes. Tiende a recurrir si la exéresis incompleta (50% de
los casos). Suele presentarse en la vulva o regiones cerca-
nas de mujeres en edad reproductiva’#. Histoloégicamente
el tumor es escasamente celular, formado por células con
forma fusiforme o estrellada incluidas en una matriz mixoide
de colageno. El componente vascular esta caracterizado
por la presencia de de vasos de pequeno-mediano tamano,
muchos de los cuales pueden tener las paredes engrosadas
e hialinizadas. El estroma celular es reactivo para desmina,
actina y CD34. Suelen ser de mayor tamano, midiendo algu-
nos mas de 10 cm>810,

El angiomiofibroblastoma es otra lesion vulvar benigna,
bien circunscrita por una fina capsula fibrosa. Aparece pre-
ferentemente en mujeres peri y posmenopausicas y tiene
mayor tendencia a la recurrencia’®. Estd constituido por
células fusiformes, distribuidas desigualmente por la lesion.
Se encuentran formando parte de una matriz colagena o
mixoide. El componente vascular, aunque importante, esta
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formado por capilares. Presenta positividad inmunohisto-
quimica para desmina y ocasionalmente para actina, a
diferencia del angiofibroma celular. Puede ser diferenciado
del angiomixoma por ser una lesion bien circunscrita, con
una celularidad mas rica, mas vasos sanguineos, presencia
de células tumorales plasmocitoides y epitelioides que tien-
den a agruparse alrededor de los vasos sanguineos"®1°,

El tumor solitario fibroso ha sido descrito en mdltiples
localizaciones, siendo la mas frecuente en la cavidad pleu-
ral, pero se han observado casos en la vulva y el periné’.
Se trata de una lesion bien circunscrita y muestra zonas
de proliferacion de células fusiformes alternando con areas
hiper e hipocelulares. También presenta areas densas de
colageno hialino, hialinizacion del estroma y vasos tipo
hemangiopericitoma’®. Estos tumores son intensamente
positivos para CD34, a diferencia del angiofibroma celular®.

El leiomioma es bastante diferente al angiofibroma celu-
lar ya que esta formado por grandes cantidades de fasciculos
formados por células con un citoplasma intensamente eosi-
nofilo. Es negativo para la proteina S100 pero positivo para
actina y desmina®2.

El lipoma de células fusiformes esta formado por adipoci-
tos maduros, células fusiformes, y haces cortos de colageno
intensamente eosindfilo’®. Las células fusiformes de este
tipo de lipoma y del angiofibroma celular pueden ser CD34
positivas y son dificiles de distinguir morfolégicamente,
aunque el lipoma es frecuentemente mas CD34 positivo y
celular que el angiofibroma®®. Como hemos mencionado
anteriormente, el angiofibroma celular no suele presentar
adipocitos. La vascularizacion del lipoma esta formada por
escasos capilares con paredes finas sin hialinizar, mientras
que en el angiofibroma celular existen numerosos vasos de
pequefio-mediano tamafio con las paredes engrosadas’*.

El miofibroblastoma extramamario es un tumor benigno,
mas frecuente en varones, cuyas caracteristicas hacen que
actualmente se considere relacionado con el lipoma de célu-
las fusiformes y el angiofibroma celular. La localizacion
extramamaria es rara pero hay ya varios casos publicados en
la literatura. Esta compuesto por células fusiformes y tejido
adiposo separados por haces de colageno. Los vasos son esca-
sos y las células se disponen en fasciculos y son desmina y
CD 34 positivas'*.

Recientemente se ha sugerido que el lipoma de células
fusiformes, el miofibroblastoma y el angiofibroma celular
puedan ser variantes de una misma entidad ya que com-
parten caracteristicas bioldgicas. Los 3 tumores pueden ser
CD34 y CD 10 positivos; en el caso del miofibroblastoma y el
lipoma de células fusiformes este hecho ocurre con mucha
frecuencia aunque en el caso del angiofibroma celular es
variable. Dichos tumores podrian tener un origen comin
en una célula estromal primitiva con capacidad para dife-
renciarse en un fenotipo u otro''. Por lo que, aunque el
CD 10ha sido investigado como marcador de las neopla-
sias del estroma endometrial, también puede ser positivo
en otro tipo de tumores mesenquimales; asi pues este mar-
cador no es del todo especifico para los tumores del estroma
endometrial’.

Otra lesion benigna que puede aparecer en la vulva es
el polipo fibroepitelial estromal, que aparece en la vagina
en mujeres en edad reproductiva. Se trata de una lesion
pobremente circunscrita compuesta de células con forma
fusiforme o estrellada incluidas en un estroma colageno con

vasos de grueso calibre. El estroma de esta lesion es reactivo
para desmina®1°,

El tratamiento de eleccion es la escision local con marge-
nes amplios de reseccion, pero no existe mucha informacion
en cuanto al riesgo de recidiva del tumor, aunque ya se
han publicado casos de recurrencia tras la exéresis®®. No se
han observado casos de metastasis en la literatura®.

Como hemos mencionado anteriormente el tratamiento
mediante exéresis del angiofibroma celular de vulva, es el
adecuado. Siendo necesario la reintervencion si la lesion
alcanza los bordes quirurgicos, ya que, aunque infrecuente,
es posible la recidiva de la tumoracion.

En conclusion, el angiofibroma celular de vulva es una
lesion benigna, bien circunscrita, con caracteristicas histo-
logicas e inmunohistoquimicas que permiten diferenciarla
de otras posibles lesiones que aparecen en la misma localiza-
cion. Pero hemos de tener en cuenta las posibles variedades
inmunohistoquimicas e histologicas que pueden presentarse,
como el caso que describimos.
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