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Caracteristicas clinico patoldgicas del angiomiofibroblastoma vulvar,
un tumor inusual del tracto genital femenino
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RESUMEN

PALABRAS CLAVE:

El angiomiofibroblastoma es un tumor poco comun de la region pélvica y vulvar; a menudo se
diagnostica en mujeres de mediana edad. Aunque es benigno por su localizacion y morfologia,
tiene algunos imitadores benignos y malignos, por lo que su diagndstico histopatoldgico es
complejo. A continuacion, un caso de este tipo, que se present6 en una mujer de 40 afnos, con
una masa vulvar que fue resecada quirdrgicamente en forma exitosa y cuyo diagnostico final se
baso en sus caracteristicas histopatologicas e inmunohistoquimicas.

ABSTRACT

Angiomyofibroblastoma is a rare tumor of the pelvic and vulvar region. It is often diagnosed
in middle-aged women. Although it is benign due to its location and morphology, it has some
benign and malignant imitators, so its histopathological diagnosis is complex. Here, we present
a case of this type, which occurred in a 40-year-old woman with a vulvar mass that was
successfully resected surgically and whose final diagnosis was based on its histopathological and
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INTRODUCCION

El angiomiofibroblastoma (AMFB) es un tumor mesen-
quimatoso poco frecuente e indolente que se presenta
con mayor frecuencia en el tracto genital femenino, en
mujeres premenopausicas, con mayor frecuencia en la
vulva y la vagina. Fue descrito por primera vez por Flet-
cher en 1992. (1)

Estos tumores generalmente son menores de 5 cm, sin
embargo, pueden alcanzar tamanos grandes de hasta
25 cm. Desde el punto de vista clinico, sus principales
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diagnésticos diferenciales incluyen quiste de la glandu-
la de Bartholin, quiste de inclusion epidérmica, quiste
del conducto de Gartner, fibroma, lipoma, hemangioma,
leiomioma, entre otros tumores estromales.(2) A nivel
microscopico, el AMFB tiene un espectro morfoldgico
amplio, por lo tanto, existen algunas entidades tumora-
les que pueden simularlo y deben tenerse en cuenta el
momento de realizar su diagnostico.

A continuacion, ilustramos un caso de AMFB de vulva
destacando sus caracteristicas de imagen, manejo qui-
rargico, ademas de las caracteristicas histopatologicas
e inmunohistoquimicos que nos llevaron a diagnosticar
este raro tumor de partes blandas.
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PRESENTACION DE CASO

Mujer de 40 anos acude a consulta ginecoldgica con tu-
mor localizado en el labio mayor izquierdo, de cuatro
anos de evolucion, de crecimiento lento e indoloro. Por
su localizacion anatomica, la paciente fue puncionada
en dos ocasiones con diagndstico de “quiste de glandula
de Bartholino”, para lo cual se intent6 drenar su conte-
nido mediante dos punciones sin resultados satisfacto-

rios. Al examen fisico se identifico masa subcutanea bien
circunscrita, de consistencia elastica, media 7 x 4 cm y
sobresalia del labio mayor izquierdo. Al eco la masa tu-
moral se mostro en su mayoria homogéneas, con peque-
fas areas quisticas hipoecoicas (3,0 MHz) y que con doo-
pler color se observé moderada vascularizacion. (imagen
1) La masa tumoral fue extirpada quirtrgicamente en su
totalidad. (imagen 2).

Imagen 1.- Masa de ecogenicidad mixta con pequefas areas quisticas hipoecoicas (3,0 MHz), que con
doopler color muestra moderada vascularizacion.

Imagen 2.- Pieza de reseccion quirdrgica, aspecto macroscopico del tumor.
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En laboratorio se recibi6 una pieza de reseccion quirirgica que midié 6.9 cm por un es-
pesor que oscila entre 4.2 y 3.7 cm, de bordes bien definidos, superficie externa de co-
lor rosado blanquecino, vascularizada, al corte la consistencia fue blanda la superficie
interna brillante, heterogénea de color rosado con un area de color café amarillento
con areas hemorragicas (imagen 3).

Imagen 3.- Estudio macroscopico, muestra el tumor en sus cortes seriados muestra superficie interna lisa
brillante, de color café amarillento con areas hemorragicas.

A la microscopia se observo neoplasia mesenquimal rodeada por una pseudocapsu-
la fibrosa delgada, que exhibid areas hipercelulares e hipocelulares alternantes, con
presencia de vasos ectasicos de paredes delgadas prominentes en el estroma edema-
toso que mostré espacios quisticos alternantes (imagen 4). Las células tumorales se
mostraron redondas o fusiformes con citoplasma eosinoéfilico amplio y, a menudo, bi o
multinucleacion, otras presentaron morfologia plasmocitoide o epitelioide, o rara vez
muestra cambios degenerativos.

Imagen 4.- Imagen histoldgica
panoramica del tumor, en donde
se observa areas hipocelulares
limitadas por una fina capsula
de tejido conectivo laxo.
Ademas, se puede observar
nUMerosos vasos sanguineos,
algunos dilatados.
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Las células tumorales se distribuyen alrededor de los
vasos, ademas, se pudo observar células adiposas inter-
puestas en el estroma (imagen 5). Las figuras mitoticas,
la extravasacion de globulos rojos o atipia significativa
fueron hallazgos raros o inexistentes. Mediante inmu-
nohistoquimica, se demostro positividad de las células
tumorales para la actina de musculo liso y receptores de

Imagen 5.- Células fusiformes

o epitelioides distribuidas
alrededor de vasos sanguineos.
Focalmente se identifica atipica
nuclear, y presencia de las
células estromales fusiformes y
epitelioides.

Imagen 6.- Tincion de
inmunohistoquimica, actina

de musculo liso positivo en
células estromales fusiformes y
epitelioides.

Imagen 7.- Tincion de
inmunohistoquimica, receptores
de estrogeno muestran
positividad nuclear en células
estromales fusiformes y
epitelioides.

6

estrogeno (imagen 6 y 7) y fueron negativas para CD34
(imagen 8). Basados en los hallazgos clinicos, histologi-
cos y de inmunohistoquimica, el diagndstico final fue de
AMFB. En cuanto a la evolucion clinica, la paciente no
ha presentado recurrencia tumoral luego de 6 meses del
procedimiento quirudrgico.
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Imagen 8.- Tincion de inmunohistoquimica, CD34 es positivo en endotelios vasculares, y negativo en células

tumorales fusiformes y epitelioides.

DISCUSION

EL AMFB es un tumor mesenquimatoso benigno muy raro,
con poco mas de 100 casos descritos previamente en la
literatura (1-7). Se ha informado un rango de edad de
17 a 86 anos con una edad media de presentacion de 45
anos. Es un tumor bien circunscrito, que afecta usual-
mente el aparato genital femenino y, con menor frecuen-
cia, se ha reportado en otras localizaciones, tales como
periné, area inguinal, trompa de Falopio, mientras que
en hombres se ha reportado en escroto, cordén esper-
matico y la region para-rectal (8). Es una lesion tumoral
de crecimiento lento, usualmente indolora, que luego
de la escision del tumor, raramente se han reportado
recurrencias y, hasta la actualidad, no se han reportado
metastasis. El tumor puede estar presente durante se-
manas o anos antes del diagnostico. Existen casos raros
de tumores multifocales. Clinicamente se asemeja a un
quiste de Bartholino, absceso (45%) o lipoma (15%). (2)

Dentro de los estudios de imagen, la ecografia es una
herramienta muy util para el diagnostico, observando-
se una tumoracion bien demarcada con ecogenicidad no
homogénea y multiples areas hipoecoicas dentro de un
estroma ecogénico (9). Wang y colaboradores evaluaron
72 tumores perineales, dos de los cuales representaban
AMFB y se caracterizaron como masas quisticas solidas
sobre la base de la ecografia (10). En nuestra paciente,
el tumor mostré ecogenicidad media homogénea con ca-
racteristicas quisticas y solidas (imagen 1).

Se ha propuesto que el AMFB puede originarse de una
célula precursora estromal, que responde al estimulo
hormonal del estroma, siendo capaz de tener una di-
ferenciacion mesenquimal multidireccional, que incluye
diferenciacion fibroblastica, miofibroblastica o lipoma-
tosa, lo que explicaria su amplio espectro morfologico.
(11,12)

Desde el punto de vista microscopico, el AMFB se
caracteriza por ser un tumor bien circunscrito, no

infiltrativo rodeado de pseudocapsula fibrosa, y que,
con poco aumento, muestra zonas hipo e hipercelulares
alternantes, que son muy caracteristicas. En el AMFB
las areas de mayor celularidad contienen gran niumero
de células miofibroblasticas, las cuales pueden ser de
tipo fusiforme, epitelioide o de aspecto plasmocitoide.
Tipicamente estas células tumorales presentan
nucleos de cromatina blanda con nucléolos discretos;
ocasionalmente pueden estar presentes células
levemente atipicas, pero representan una minoria.
Son comunes las células multinucleadas de nuUcleos
blandos(1). Las figuras de mitosis son raras o ausentes,
sin presencia de mitosis atipicas. El estroma tumoral
carece de mucina, y los focos hipocelulares muestran
estroma edematoso, quistico, con bandas finas o gruesas
dispersas de colageno estromal. En focos hipocelulares,
las células tumorales aparecen distribuidas al azar en
forma difusa. En los focos hipercelulares, las células
tumorales se congregan alrededor de vasos pequenos de
paredes delgadas y se distribuyen en forma irregular. Los
mastocitos suelen estar presentes en un gran niUmero. Al
ser un tumor benigno, carece de invasidn angiolinfatica

Q).

El principal diagnostico diferencial del AMFB es el an-
giomixoma agresivo (AA), que es un tumor mesenquimal
mixedematoso infiltrante profundo, con potencial de re-
cidiva local y que, desde el punto de visto histologico,
comparte ciertas caracteristicas celulares con el AMFB.
Sin embargo, el angiomixoma agresivo es una neoplasia
que carece de capsula y que es hipocelular con abun-
dante matriz mixoide Alcian blue positiva en donde se
encuentran inmersas células fusiformes o estrelladas pe-
quenas, de nlcleos normocromaticos y nucléolos discre-
tos, con procesos citoplasmaticos finos. Las mitosis son
escasas o ausentes. Ademas, el estroma contiene nume-
rosos vasos sanguineos, algunos capilares finos de media-
no calibre, otros prominentes de mayor tamano (13-15).



= INDEXIA revista mépico - cienTiFica

El AMFB puede mostrar diferenciacion adipocitica que
esta presente en un 25 a un 50% de las veces (1,2,5). Este
componente adiposo del tumor puede simular el lipoma
de células fusiformes, sin embargo, este tumor carece
de componente celular epitelioide. Adicionalmente, la
ausencia de CD34 mediante inmunohistoquimica en las
células tumorales esta en contra del diagnostico de li-
poma de células fusiformes. En el caso actual, el tumor
mostré células adiposas maduras dispersas sin llegar a
ser el componente predominante y mediante inmunohis-
toquimica, el CD34 fue negativo en las células tumorales
estromales.

Existen casos raros con diferenciacion adipocitica pre-
dominante denominada “angiomiofibroblastoma lipo-
matoso” (3), siendo su diagnostico diferencial el lipo-
sarcoma bien diferenciado lipoma-like, el cual contiene
adipocitos de nlcleos hipercromaticos atipicos, células
estromales atipicas en los septos estromales fibrosos que
separan el componente adiposo. Ademas, la presencia
de lipoblastos esta en contra del diagnoéstico de AMFB
lipomatoso.

Existen entidades tumorales benignas que pueden si-
mular al AMFB desde el punto de visto microscopico,
tales como el miofibroblastoma de tipo mamario, el
angiofibroma celular, y el recientemente descrito tu-
mor “tumor lipomatoso de células fusiformes atipico”
(11,12,16,17). El miofibroblastoma de tipo mamario es
una neoplasia benigna de bordes bien definidos, aunque
carece de capsula presenta una interfase entre tumor y
dermis bien definida. El tumor contiene fasciculos orien-
tados en forma desordenada, constituidos por células
fusiformes gruesas de nucleos regulares, de cromatina
blanda. También se ha descrito algunas variantes histo-
logicas de este tumor, dentro de las cuales se incluye la
variante epitelioide de miofibroblastoma (6). El estroma
tumoral esta compuesto por bandas de colageno hiali-
nizado y contiene variable cantidad de células adiposas
dispersas. Desde el punto de vista inmunohistoquimico,
el miofibroblastoma de tipo mamario expresa positividad
para los receptores de estrogeno y progestageno en un
95%, para desmina en un 90% y para CD34 en un 68% (17).

El angiofibroma celular es un tumor benigno bien cir-
cunscrito, compuesto por numerosas células fusiformes
regulares, de nlcleos ovalados o fusados, y de citoplas-
ma escaso eosindfilo claro de bordes poco definidos.
Algunas células tumorales estromales pueden ser epite-
lioides. El estroma tumoral muestra vasos sanguineos de
pequeio y mediano tamaio, que tipicamente muestran
hialinizacion mural prominente, la cual es una caracte-
ristica histologica importante. Desde el punto de vista
inmunohistoquimico, las células estromales son negati-
vas para receptores hormonales (11,12,18).

Ademas de las similitudes histoldgicas que existen en-
tre estos tumores benignos, se ha enfatizado en que el
miofibroblastoma tipo mamario comparte con el angio-
fibroma celular, el lipoma de células fusiformes y el tu-
mor lipomatoso fusiforme atipico, la delecion de la re-
gion 13q14 con la consecuente pérdida monoalélica del
gen FOX1, produciéndose una pérdida de expresion de
la proteina retinoblastoma, apoyando la teoria de que
estos tumores son parte de un espectro continuo de una
misma entidad con presentaciones morfologicas diferen-
tes, probablemente originadas de un precursor de célula
mesenquimal que reside en un estroma estimulado hor-
monalmente en el tracto genital femenino. (5,19,20)

Debido a que, en algunas ocasiones, las caracteristicas
histoldgicas y de IHQ que no permiten separa estas enti-
dades por lo que autores como Magro y Michal Michal han
propuesto el término global “tumores estromales benig-
nos del tracto genial femenino inferior” para referirse a
estos tumores. (11,12)

En nuestro caso, el tumor mostroé areas hipo e hipercelu-
lares, con estroma vascularizado edematoso carente de
mucina, rodeado de una capsula fibrosa. En las areas hi-
percelulares se identificaron células fusiformes, plasmo-
citoides y epitelioides que se distribuian predominante-
mente alrededor de los vasos sanguineos, lo cual es una
caracteristica que no se observa en tumores estromales
como el miofibroblastoma de tipo mamario o el angiofi-
broma celular. Se identificaron ocasionales células ati-
picas, pero no se identificaron mitosis atipicas, invasion
angiolinfatica o necrosis tumoral. Mediante inmunohis-
toquimica se pudo observar que las células estromales
fueron positivas para los receptores hormonales de es-
trogeno, la actina de musculo liso y fueron negativas
para el CD34, confirmandose el diagndstico de AMFB.

En cuanto al tratamiento, esta ampliamente aceptado
que el AMFB se puede tratar con una escision local am-
plia con margenes libres. Solo se ha informado de un
caso de recurrencia local benigna. Se trataba de una
masa pediculada de 5 x 3 cm que surgia de la clpula
vaginal y que se resecé con margenes libres. En el segui-
miento 14 meses después, se encontraron 3 crecimien-
tos nodulares pequenos cerca del sitio de escision en las
paredes vaginales anterior y posterior que, cuando se
extirparon, mostraron las mismas caracteristicas que el
tumor anterior sin transformacion maligna (7).

También se ha informado de un caso de AMFB previamente
diagnosticado que experimentd un cambio sarcomatoso
(4). Se resecé una masa vulvar de 13 cm que mostro
muchas caracteristicas aceptadas de un AMFB, sin
embargo, mostré6 un cambio sarcomatoso focal en el
margen resecado. A los 2 aiios, la masa habia reaparecido
en el mismo sitio y la reseccion demostré una masa
de 14 cm compuesta Unicamente por el componente
sarcomatoso de alto grado, con invasion vascular que no
estaba presente previamente.
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Otro caso notificado de recidiva localmente invasiva de AMFB a los 2 anos de la reseccion se debié a una AA mal diag-
nosticado en la muestra inicial (15).

CONCLUSIONES
- ELAMFB es un tumor raro de tipo estromal que afecta el area genital, princi-
palmente la region vulvar.

- La presencia de células estromales epitelioides y plasmocitoides de distribu-
cion perivascular, asi como la presencia de areas alternantes de hipo e hiper-
celularidad ayudan al diagnostico.

- Lainmunohistoquimica es de limitada ayuda para el diagndstico en estos casos.

- El principal diagnoéstico diferencial es el angiomixoma agresivo. B
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