CASO CLINICO

ANGIOMIOFIBROBLASTOMA VULVAR.
REPORTE DE UN CASO

Angiomyofibroblastoma of the Vulva. A case report.

José Manuel Espinal- Rodriguez,* José Manuel Espinal-Madrid,? Jessica Erlinda Sabillén-Vallejo,?
Mercy Bustillo-Fiallos,* Seidy Fonseca.

*Médico especialista del servicio de ginecologia y obstetricia del H.E.U.
?Médico general egresado de U.N.A.H
3Médico en servicio social de U.N.A.H.
“Estudiante de medicina en internado rotatorio de U.N.A.H

RESUMEN. Introduccién: El angiomiofibroblastoma es una lesién mesenquimatosa benigna, nodular, bien circunscrita, poco frecuen-
te, localizada principalmente en la vulva, se presenta casi exclusivamente en mujeres de mediana edad. Clinicamente son tumores
de crecimiento lento, acompafiados de dolor, que con frecuencia tiende a diagnosticarse como un quiste de Bartolino, hidroceles del
canal de Nuck y angiomixoma agresivo. El tratamiento de eleccion es la exéresis quirirgica. Caso clinico: Se presenta el caso de
una mujer de 49 afios de edad quien acudi6 a consulta por presentar una masa de 3 afios de evolucién con crecimiento progresivo
en region vulvar, que se acompafiaba de intenso dolor y ardor limitando sus actividades diarias. A la evaluacion clinica se encuentra
masa de gran tamafio que abarca labio mayor y menor izquierdo de la vulva. El diagnéstico tras la exéresis quirirgica y estudio
patoldgico fue angiomiofibroblastoma. Discusion: Aunque esta patologia es una entidad poco frecuente, el diagnéstico correcto del
angiomiofibroblastoma, evitard que se confunda con otras lesiones de mayor riesgo y que se realice por tanto, un tratamiento exce-
sivo e inadecuado, ya que este tumor se cura con la excision simple.Conclusién: Aunque el angiomiofibroblastoma es una entidad
poco frecuente, su reconocimiento y correcto diagndstico es importante ya que el tratamiento estriba en una reseccién simple, con
excelente pronostico y sin recurrencia, por lo que debe ser considerado como parte del repertorio de diagndsticos clinicos cuando una

mujer consulta por una lesion vulvar.
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INTRODUCCION

El angiomiofibroblastoma es un tumor mesenquimatoso
benigno, frecuente en mujeres de mediana edad!. Se localiza
en uretra, vagina, trompas uterinas y vulva especialmente en
esta Ultima.2 En hombres, se han informado tumores similares a
angiomiofibroblastomas en regiones inguinoescrotal, perineal y
en el cordén espermatico.®

Fue descrito por primera ocasion por Fletcher en 1922 como
una entidad distinta, un tumor vulvovaginal, subcutaneo, mor-
folégicamente distinto al angiomixoma agresivo, caracterizado
por un curso indolente.* Son menores de 5 cm y circunscriptos
y estan compuestos por miofibroblastos y algunas células mul-
tinucleadas que rodean vasos de pequefio y mediano calibre.®
Clinicamente se presenta como una masa de crecimiento lento
en region vulvar, aunque también se han descrito a lo largo del
canal cervicovaginal; de curso benigno sin recurrencia después
de la reseccién simple, indoloro y sin capacidad de metasta-
sis.5 Esta neoplasia, poco frecuente, debe ser reconocida ya
que comUnmente se confunde con otras entidades como el an-
giomixoma agresivo, cuyo curso, tratamiento y evolucion son
totalmente diferentes.” El angiomiofibroblastoma se caracteriza
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por ser bien delimitado, generalmente menor de 5 cm; sélido,
superficie de corte firme, blanco-grisacea. Histolégicamente, no
encapsulado, constituida por células fusiformes y numerosos
vasos de pequefio a mediano tamafio con hialinizacion mural.®
Hay colagena dispersa, ocasional estroma mixoide, variable
componente adipocitico. Raros casos reportan transformacion
sarcomatoide®. Este tumor puede diagnosticarse erréneamente
como quistes de la glandula de Bartholin, hemangioma, lipoma,
neurofibroma e hidrocele del canal de Nuck. El tratamiento es la
extirpacién completa.l® El objetivo de este trabajo es divulgar las
caracteristicas clinicas de esta lesion, asi como establecer el
diagnostico diferencial con lesiones mas agresivas, que se pre-
sentan en esta region y que implican un comportamiento mas
agresivo y por lo tanto un abordaje terapeutico diferete.

CASO CLIiNICO

Paciente femenina de 49 afios, para 3, se presenta a la
consulta externa de ginecologia del Hospital Escuela Universi-
tario, refiriendo que hace 3 afios notd una masa de un tamafio
aproximado de 1cm en area vulvar sin ninguna molestia en
ese momento pero que fue creciendo paulatinamente has-
ta hace 1 afio que alcanza un tamafio aproximado de 8cm,
acompafiado de intenso dolor y ardor que se exacerbaba a
la deambulacidn, segun lo que la paciente refiere (Figura 1).
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Figura.1 Masa tumoral encontrada en labio mayor izquierdo de la vulva.

Sin antecedentes de cambios de temperatura, coloracion u
otro. Paciente con antecedente patoldgico de ser hipertensa
desde hace 6 afios. Sin antecedentes ginecoobstétricos de re-
levancia. El examen fisico se reporta normal, no se palparon
ganglios linfaticos. Al examen local se encuentra una masa de
12x10cm dura, bordes regulares, sin cambios inflamatorios y
que presentaba traslucidez. El examen pélvico bimanual era
normal. La paciente se ingreso en la sala de ginecologia con
diagnostico de Probable Quiste de Nuck. Los valores de labo-
ratorio muestran Hg 12 g/dl Htc 37% BUN 7mg/dl, creatinina
0.9. Bajo anestesia regional, la paciente cubierta en posicion
de litotomia, con previa antisepsia se procedié a extraer tumor.
Se realiza incision vertical a lo largo de la unién mucocutanea
del labio mayor derecho extrayendo el tumor dejando 2 cm de
bordes libres de tumor. El tejido escindido fué enviado para
estudio anatomopatoldgico.

El examen anatomopatolégico mostré 2 fragmentos de
tejido uno que corresponde a piel y otro que mide 8x6x3.5cms,
superficie grisacea con area color marrén, al corte capsula fi-
brética, grisacea, que mide de 1-2cms de grosor, que contiene
lesion de consistencia ahulada color gris pardo y areas punti-
formes amarillentas, ademas hay espacios quisticos. El diag-
nostico patolégico se describié como Angiomiofibroblastoma.

La paciente fue dada de alta del hospital, el dia siguiente a
su cirugia, sin evidencia de complicaciones. Se dio seguimiento
ala paciente, la cual fue encontrada asintomatica y con mejoria
clinica (Figura 2 Ay B).

DISCUSION

El angiomiofibroblastoma es una lesion poco frecuente
de los tejidos blandos vulvovaginales de mujeres de media-
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Figura 2 Ay B. Cortes histolégicos que muestran capsula fibrética, grisacea que contiene
lesion de consistencia ahulada color gris pardo y areas puntiformes amarillentas, ademéas
de espacios quisticos.

na edad, con interval entre los 23 a 86 afios.* La mayoria
de los casos se presentan en la vulva, y menos frecuente
en la vagina, 10% a 15% de los casos se presentan en pe-
rineo o regién inguinal*2. Se ha sugerido una relacion entre
este tumor y el uso de tomoxifen, un medicamento que se
emplea como terapia complementaria para el tratamiento de
cancer de mama.*

Clinicamente se presenta como una tumoracion subcuta-
nea bien delimitada en la vulva y periné de crecimiento lento y
doloroso.>2% Nuestro caso se presentd, como en la mayoria
de los reportes, como una lesion de vulva, la paciente se en-
contraba en la quinta década de la vida, refiriendo una masa de
crecimiento progresivo de 3 afios de evolucién, como sintoma
prinicipal acusaba dolor en la region vulvar, y en los anteceden-
tes no se consigna terapia con tamoxifen.

Macroscépicamente esta bien circunscrito, no encapsula-
do, mide de 1 a 10 cm con un promedio de 4 cm*. Histoldgi-
camente se caracteriza por ser una lesion bien delimitada en
la que alternan zonas hipercelulares con zonas de hipocelulari-
dad, formada por una proliferacion de células fusiformes y epi-
telioides sin atipia, rodeadas de vasos sanguineos de mediano
y pequefio calibre, con un estroma fibroso, entremezcladas con
fibras de musculo liso.*** En ocasiones se suele recurrir a téc-
nicas inmunohistoquimicas, microscopia electronica y genética
molecular, sin embargo el angiomiofibroblastoma posee carac-
teristicas histologicas bien definidas que facilitan el diagndsti-
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0.1 Nuestro caso mostro caracteristicas semejantes y con
variacion en la dimension macroscopica.

El diagnéstico diferencial se debe realizar con angiomixo-
ma agresivo, angiofibroma celular, leiomioma epitelioide mixoi-
de, tumor glémico, angiomixoma superficial, tumor de la vaina
nerviosa, histiocitoma fibroso maligno y liposarcoma mixoide.*
En contraste con el angiomiofibroblastoma, el angiomixoma es
de crecimiento rapido, con tendencia a la recidiva y en su pro-
gresién puede afectar drganos vecinos como la vagina, el peri-
né y los tejidos blandos de la pelvis; la tasa de recurrencia del
angiomixoma es de 70% en los dos primeros afios posteriores
ala cirugia, por lo tanto, es importante establecer el diagndstico
diferencial, ya que su evolucion difiere con la de otras lesiones
en la misma localizacion.’**? E| tratamiento de eleccion es la
exéresis quirlrgica sin terapia adyuvante.

CONCLUSION

Aunque el angiomiofibroblastoma es una entidad poco fre-
cuente, su reconocimiento y correcto diagndstico es importante
ya que el tratamiento estriba en una reseccion simple, con exce-
lente prondstico y sin recurrencia, por lo que debe ser conside-
rado como parte del repertorio de diagnésticos clinicos cuando
una mujer consulta por una lesion vulvar. La mayoria de los tu-
mores benignos no requieren tratamiento, siempre y cuando no
causen sintomas de ardor, prurito o la presencia de ulceracion y
sangrado. Muy pocos tumores benignos pueden ser recidivan-
tes, por lo cual las resecciones deben ser amplias. Si bien todos
los tumores de piel y mucosas pueden afectar la vulva, deben
ser diferenciados de lesiones infecciosas y tumorales para su
correspondiente tratamiento.
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ABSTRACT. Introduction: Angiomyofibroblastoma is a benign, nodular, well circumscribed, rare mesenchymal lesion located mainly
in the vulva, occurs almost exclusively in middle-aged women. Clinically are slow growing tumors, accompanied by pain, which often
tends to be diagnosed as a Bartholin’s cyst, hydroceles of the canal of Nuck and angiomyxoma aggressive. The treatment of choice is
surgical excision. Case: We present the case of a woman of 49 years who consulted for a mass of 3 years of evolution with progressive
growth in vulvar region, which was accompanied by intense pain and burning limiting their daily activities. A clinical evaluation shows a
large mass that covers the left labia majora and minora of the vulva. The diagnosis following surgical resection and pathological study
was angiomyofibroblastoma. Discussion: Although this disease is a rare entity, the correct diagnosis of angiomyofibroblastoma will
avoid confusion with other injuries riskier and is made therefore excessive and inappropriate treatment, since this tumor is cured by

simple excision.

Keywords: Vulva, benign tumors, angiomyofibroblastoma, genital tract.
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