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RESUMEN:

Los tumores mesenquimaticos benignos de vulva, denominados genéricamente como “ Tumores benignos del estro-
ma genital”, son lesiones raras, siendo los mas frecuentes el pélipo fibroepitelial estromal, angiofibroma celular, an-
giomiofibroblastoma, angiomixoma superficial y leiomioma, los cuales comparten caracteristicas morfolégicas que
dificultan su diagnéstico clinico y anatomopatol6gico, teniendo importancia su distincién, debido a las diferentes
conductas terapéuticas a tomar en cada situacion. Se presentan tres casos de pacientes que consultan por tumoracién
en labio mayor de vulva, con diagndstico clinico de quiste de glindula de Bartholino, a quienes se les extirpa la lesi6n
y realiza estudio anatomopatoldgico, resultando en diferentes tipos de lesiones sélidas de estirpe mesenquimitica,
por lo que se realiza revisién bibliografica y anlisis de diagnésticos diferenciales.
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INTRODUCCION:

Entre las neoplasias mesenquimaticas del tracto geni-
tal inferior femenino, las de vulva son poco frecuentes (en
ciertas series de aproximadamente 2,91% ) Algunas de
ellas son especificas de la regién vulvo-vaginal (angiomixo-
ma agresivo, angiomiofibroblastoma, angiofibroma celular
vy el polipo fibroepitelial estromal) y otras se presentan mds
frecuentemente en otros sitios anatémicos (angioquerato-
ma, leiomioma, leiomiosarcoma, tumor fibroso solitario,
tumor lipomatoso y tumor de células granulares®)

Estas lesiones poseen caracteristicas histologicas que
dificultan su diferenciacién y por ende su diagnéstico, un
hecho critico ya que presentan un comportamiento clinico
diferente y requieren un tratamiento especifico. Para ello se
debera tener en cuenta la edad de presentacion, sitio anat6-
mico y configuracién macroscopica, caracteristicas de los
madrgenes, cantidad y tipo de células, vasos, matriz, indice
mitético y perfil inmunohistoquimico.

El objetivo de este trabajo es presentar tres pacientes
con tumor en la vulva que en el estudio histopatolégico
compartian caracteristicas morfolégicas que dificultaron
el diagnoéstico y ofrecer una revisién de la literatura sobre
este tema.
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MATERIAL Y METODO.

Las tres pacientes de 54, 38 y 28 aios respectivamente,
consultaron por tumoracién en labio mayor de vulva. Con
diagnostico clinico de quiste de gldndula Bartholino, se
procedié a extirpacién completa. El estudio anatomopa-
tologico se efectud con técnicas histologicas de rutina de
inclusion en parafina, cortes seriados, coloracién con H-E
y técnicas de inmunohistoquimica.

Caso 1: nédulo encapsulado, de consistencia firme, de 6
x 4 cm. Al corte aspecto arremolinado, blanco amarillento,
homogéneo (Fig. 1). Los cortes histolégicos mostraron una
proliferacién circunscripta con patrén verticilado y dreas
de estroma mixoide (Fig. 2), compuesto por células fusifor-
mes de nucleo pleomérfico con hipercromasia y multinu-
cleacion, presentando 1-2 mitosis/ 10 CGA. (Fig. 3). Inmu-
nofenotipicamente las células resultaron ser positivas para
Vimentina, Desmina y HHF-35; CD34 mostré positividad
en endotelio de los vasos (Fig. 4).

Diagnostico: Leiomioma atipico.

Caso 2: tumor de 4cm de didmetro, circunscripto, de
consistencia dura, renitente y coloracién blanquecina ho-
mogénea. En la microscopia se observé éreas hiper e hi-
pocelulares (Fig. 5), prominente patrén vascular (Fig. 6) y
proliferacién de células fusiformes y redondeadas, algunas
de aspecto plasmocitoide bi y multinucleadas (Fig. 7). La
inmunotincién revelé células positivas para Vimentina,
HHE 35, RE/ RP y Desmina; CD34 resulté positivo en el
endotelio de los vasos (Fig. 8).
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Diagnostico: Angiomiofibroblastoma.

Caso 3 nodulo de 2,5cm de diametro, firme, al corte
coloracion amarillenta y de bordes bien delimitados. Las
secciones histoldgicas mostraron proliferacion vascular
compuesta por vasos de mediano y pequefio tamafio, de
paredes engrosadas, hialinas, rodeados por células fusifor-
mes entremezcladas con tejido adiposo maduro (Fig. 9 a 11).
Las células resultaron positivas para Vimentinay RE / RP;
CD34 fue positivo en endotelio de los vasos (Fig 12).

Diagnostico: Angiofibroma celular.

DISCUSION.

Las neoplasias mesenquimaticas de vulva son lesiones
inusuales, pudiendo ser malignas o benignas, siendo estas
Gltimas las més frecuentes. Entre estas se destacan: pdlipo
fibroepitelial estromal, angiofibroma celular, angioquera-
toma, angiomiofibroblastoma y angiomixoma superficial.
Entre las neoplasias benignas compuestas por musculo liso
encontramos el leiomioma.

A continuacion analizaremos las caracteristicas de
nuestros casos con la bibliografia consultada:

- Neoplasias del masculo liso; son poco frecuentes en la
localizacion vulvar, con una incidencia de 0,07 y 4,2%(). La
edad de presentacion oscila entre la adolescencia y novena
década de la vida, con un pico de mayor incidencia en la
cuarta década de la vida.

Fig 1 Leiomioma Atipico: nodulo
encapsulado, firme.

Fig. 4: Leiomioma atipico. Inmunohistoguimica.

Fig 2. Leiomioma Atipico: prolifera-
cién fusocelular circunscripta.

Su etiologia no esté clara y postulandose su origen a par-
tir de células mioepiteliales, células del masculo liso de las
vénulas, células de musculo liso de la pared vaginal o de los
miofibroblastos.

No tienen predileccién por la localizacién y usualmente
se ubican en la submucosa.

El tamafio al momento de la consulta es uno de los cri-
terios de importancia para predecir el comportamiento
biolégico. En general, las lesiones benignas miden hasta
5 cm mientras, las que suelen presentar recidivas o com-
portamientos mas agresivos superan estas medidas. La
apariencia macroscopica varia, de acuerdo con el grado de
celularidad, presencia de hialinizacién, necrosis, edema y
cambios mixoides.

La mayoria son lesiones nodulares Unicas, de consisten-
cia firme, margenes bien delimitados y color blanco- ama-
rillento.

Al examen histoldgico se observan fasciculos de células
de musculo liso entrelazadas y dispuestas en empalizada,
sin atipias citoldgicas y escasa actividad mitotica.@ Las
variantes histolgicas mas frecuentemente citadas son la
variedad epiteioide y mixoide, siendo esta Ultima mas fre-
cuente en los leiomiomas de la vulva(®).

La presencia de 3 de 4 de los siguientes criterios, deben
ser considerados para denominarlos como sarcomas (134,6).

1- Tamafio tumoral >5 cm.

Fig 3: Leiomioma Atipico: Nucleos
pleomorfos, polilobulados.



2- Margenes infiltrativos.

3- Mas de 5 mitosis/ 10 CGA

4- Atipla citologica moderada o severa.

Los que exhiben solo dos de estos criterios deben ser
considerados como leiomiomas atipicos como ocurri
en nuestro caso donde el tumor media 6 cm de didmetro
mayor e histolégicamente tenia algunas células de nucleos
bizarros y polilobulados, entremezcladas con células fusi-
formes musculares, una actividad mitética inferiora 3/ 10
CGA y margenes bien delimitados, no infiltrativos. En es-
tos casos no se han reportado metastasis pero si la posible
recidiva local por lo que se aconseja el estrecho seguimien-
to clinico y un margen de seguridad en la cirugia de por lo
menos 10 mm (4.

El Angiomiofibroblastoma es una neoplasia exclusiva
del sexo femenino, que se localiza preferentemente en vul-
va. Originalmente descrita por Fletcher en 1992 (10), este au-
tor definié claramente las caracteristicas morfologicas, in-
munohistoquimicas y ultraestructurales que la diferencié
definitivamente de una entidad muy similar denominada
Angiomixoma Agresivo (7). Se presenta como una masa de
crecimiento lento, de curso benigno, sin recurrencia des-
pués de su reseccion simple y sin capacidad de dar metasta-
sis (8, mientras que el Angiomixoma Agresivo tiene limites
imprecisos, la reseccion suele ser incompleta, y presenta

Fig 5: Angiomiofibroblastoma: Areas
hipo e hipercelulareres.

y estroma negativo

Fig. 8 Angiomiofibroblastoma: Des-
mina

Fig 6: Angiomiofibroblastoma Promi-
nente patrdn vascular.

Fig. 9: Angiomiofibroblastoma CD34

tendencia a la recurrencia e infiltracion de tejidos blandos
perivaginales y perirectales.

El angiomiofibroblastoma se presenta como una masa
solida, homogénea, blanco-amarillenta de margenes bien
circunscriptos, no infiltrativos. Histol6gicamente se puede
apreciar una lesién bien delimitada, compuesta por areas
hipocelulares que alternan con otras de mayor celularidad.
El estroma esta compuesto por fibroblastos y miofibroblas-
tos alargados, fusiformes, nucleos elongado de cromatina
finamente dispersa y citoplasma eosindéfilo; dispuestos al
azar sin un patréon ordenado. No se observan atipias ni
mitosis. La matriz estd formada por tejido conectivo laxo
edematoso, PAS positivo y delgados haces de colégeno. Se
destaca la presencia de abundantes vasos sanguineos de
diferente calibre y paredes delgadas, algunos rodeados por
células estromales. (789

En nuestro caso, como en la mayoria de los reportes, se
trataba de una lesion bien delimitada de 4 cm de diametro
que presentaba en la histologia las tipicas areas hiper e hi-
pocelulares con prominente patrén vascular

Con técnicas de inmunohistoquimica las células estro-
males son positivas para Vimentinay Desmina, dado que las
diferencia de las del Angiomixoma Agresivo y negativas para
Actina Especifica de Musculo Liso, CD34, proteina S100, ci-
toqueratinas, mioglobinay Ag de membrana epitelial (0.

Fig 7: Angiomiofibroblastoma Células
plasmocitoides.
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Fig. 10: Angiomiofibroblastoma Vi-
mentina.



En contraste el Angiomixoma Agresivo afecta a mujeres
en edad fértil con una incidencia méxima en el tercer de-
cenio de lavida. Se presenta generalmente como un tumor
solido, gelatinoso de bordes poco claros(l).

El diagnostico histoldgico se basa en la observacién de
una lesion hipocelular, con células de apariencia fibroblas-
tica, fusiformes con nuicleos ovoides, dispersas en un estro-
ma laxo de aspecto mixomatoso con moderado aumento
de la celularidad alrededor de las estructuras vasculares
de paredes hialinizadas. No hay pleomorfismo celular ni
mitosis atipicas. En el exdmen inmunchistoquimico las
células son positivas para Vimentina, Desmina, Actina de
musculo liso y Receptores de Estrogeno y Progesterona y
negativas para proteina S100, Ki 67, CD34, Actina Especifi-
ca de Masculo Liso y Ag de Membrana Basal.(213>1)

En estos casos el tratamiento es la reseccién amplia y
la presencia de compromiso en margenes quirdrgicos se
requiere seguimiento a largo plazo por el alto indice de re-
currencia.

El Angiofibroma Celular es una lesion mesenquimati-
ca benigna, poco frecuente, que afecta a ambos sexos por
igual. En el hombre se lo ha descrito en region inguinoes-
crotal, con prevalencia entre la tercera y sexta década de
la vida (12> Clinicamente la consulta es por quiste de la
glandula Bartholino que al extirparse resulta ser un no-
dulo, bien delimitado, de consistencia solida, blanquecino,
de algunos centimetros de diametro. En el caso presenta-
do la lesibn mostraba un aspecto nodular, de 2,5 cm, de

Fig. 11: Angiofibroma celular: Prolif-
eracion de vasos

Fig. 14: Angiofibroma celular: 1A4

Fig. 122 Angiofibroma celular Paredes
engrosadas, hialinizadas.

color amarillento. A la microscopia se observd una lesion
solida, hipercelular, uniforme, constituida por fibroblastos
dispersos de manera aleatoria, dispuestos en fasciculos cor-
tos, con vasos sanguineos que presentan paredes gruesas
hialinizadas. EIl conteo mit6tico no super6 las 5 mitosis/ 10
CGA. En la periferia habia tejido adiposo maduro. Dichas
caracteristicas son similares a las diferentes series consul-
tadas. (39

Con técnica de inmunohistoquimica las células son po-
sitivas para Vimentina y negativas para Actina Especifica
de Msculo Liso, marcando la diferencia con el angiomixo-
ma profundo y el angiomiofibroblastoma. También son ne-
gativas para proteina S100, Desmina, CD34 y queratinas
AE1/AE3. (115 En nuestro caso se observd positividad di-
fusa para Vimentina, receptores de estrogeno y progeste-
rona, CD34 en estructuras vasculares y negatividad para
los restantes.

El pdlipo fibroepitelial fue descripto por primera vez
por Norris y Taylor en 1966 (315, como una lesion benigna,
aunque ya hicieron notar que pueden presentar células es-
tromales atipicas que no habria que interpretar como ma-
lignas sino como lesiones reactivas originadas del estroma
mixoide subepitelial del tracto genital inferior. Se presenta
en pacientes jovenes de edad media de 34,5 afios muchas
veces relacionado a embarazo o terapia de reemplazo hor-
monal. Generalmente son pequefios, oscilan entre 0,8 y 0,5
cm, de aspecto polipoide sésil o pediculado. Histoldgica-
mente se componen de un revestimiento de epitelio esca-

Fig 13: Angiofibroma celular: vasos
rodeados por células fusiformes.

Fig. 15: Angiofibroma celular: CD34



TABLA 1 Diagnostico diferencial morfolégico entre angiomiofibroblastoma (AMFB), Angiomixoma agresivo (AA), An-
giofibroma celular (AFC), Pdlipo fibroepitelial estromal (PFE) y Tumor de Musculo liso (TML).

AMFB AA
Macro Circunscripto Infiltrante
blando
. Fusiformes alrededor Fusiformes y
Células del vaso estrelladas
. s Mixoide, Mioide y
Estroma Colageno y mixoide coldgeno
~ ... Pequefios de Pared
Vasos Pequefios con fibrosis hilinizada

TABLA 2. Diagnéstico diferencial inmunohistoquimico
entre angiomiofibroblastoma (AMFB), Angiomixoma
agresivo (AA), Angiofibroma celular (AFC), Pdlipo fibroe-
pitelial estromal (PFE) y Tumor de Musculo liso (TML).

AMFB AA AFC PFE TLM
Vimentina + + + + mayoria
Desmina + variable - + +
Actina variable variable - - +
ER/PR + + + + +
CD34 variable variable variable + variable

moso que puede variar desde atrofico a hiperqueratésico
y un eje de tejido conectivo fibrovascular con vasos de pa-
redes gruesas, sin limites netos entre la lesion y el resto del
tejido adyacente. El estroma puede ser hipo o hipercelular
compuesto por células fusiformes o estrelladas con nucleos
sin alteraciones notables o por células de citoplasma am-
plio, eosindfilo, nucleos grandes, hipercromaticos, con nu-
cléolo. La presencia de células estrelladas multinucleadas
cerca de la interfase epitelio-estroma es muy caracteristico
de esta entidad (U6).

A la inmunomarcacion se observa positividad para Vi-
mentinay Desminay a veces para Receptores de Estrogeno
y Progesterona. La positividad para Actina Especifica de
Musculo Liso es variable.(§

Con lo anteriormente revisado se evidencia que las ca-
racteristicas anatomopatologicas difieren ligeramente en
cada caso y que la inmunohistogquimica contribuye a esta-
blecer el diagnéstico de la lesion.

(tablas 1y 2).

Circunscripto

Mixoide y colageno

Dilatados de pared

AFC PFE TML

Circunscripto Circunscripto

Fusiformes y

pleomoérficas Muscular

Fusiformes

Edematoso Hialino o mixoide

Dilatados de Pared

gruesa Variable tamafio

delgada

CONCLUSION:

Las neoplasias mesenquimaticas benignas de vulva son
entidades relativamente nuevas que deben considerarse en
la préactica cotidiana, ya que comparten caracteristicas cli-
nicas y morfologicas que dificultan su diagnostico anato-
mopatoldgico.

La inmunohistoquimica juega un rol preponderante
para lograr su diagnoéstico diferencial y posterior trata-
miento especifico en cada caso.
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