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Angiomiofibroblastoma. Un tumor
poco comun. Estudio clinicopatologico
de cuatro casos

Angiomyofibroblastoma. A rare tumor.
Clinicopathological study of four cases.

Rosalia Sarabia Ochoa,* Juan Pablo Garcia de la Torre,* Antonio Amezcua Recover?

Analizar las caracteristicas clinicas, histopatoldgicas y el tratamiento de
las pacientes con angiomiofibroblastoma.

Analisis retrospectivo y descriptivo de pacientes con diag-
néstico histopatolégico de angiomiofibroblastoma atendidas en el Hospital General
de Albacete entre los anos 2006 a 2023. Se analizaron las caracteristicas clinicas,
histopatolégicas, el tratamiento y la evolucién.

Se analizaron 1919 biopsias vulvares y 824 vaginales. El 67.07% de las
muestras correspondieron a lesiones benignas, el 19.68% a lesiones displasicas y un
13.23% a neoplasias malignas. Se identificaron cuatro casos de pacientes con diagnés-
tico de angiomiofibroblastoma, que representaron el 0.14% de todas las lesiones. La
edad media de las pacientes fue de 41 afos, con limites de 31 y 55 afios. El tratamiento
fue completamente quirtrgico y no se identificaron recurrencias.

El angiomiofibroblastoma es una neoplasia benigna de tejidos
blandos, poco comdn. El diagnéstico diferencial es decisivo debido a que sus mani-
festaciones clinicas y sus caracteristicas histol6gicas pueden parecerse a otros tumores
mesenquimatosos vulvares, pero con comportamiento biolégico y pronéstico diferentes.

Angiomiofibroblastoma; biopsias vulvares; biopsias vaginales;
neoplasia benigna de partes blandas; diagnéstico diferencial.

To analyze the clinical and histopathologic characteristics and treatment
of patients with angiomyofibroblastoma.
Retrospective and descriptive analysis of patients with
a histopathologic diagnosis of angiomyofibroblastoma treated at the General Hospital
of Albacete between 2006 and 2023. Clinical and histopathologic characteristics,
treatment, and follow-up were analyzed.
A total of 1,919 vulvar biopsies and 824 vaginal biopsies were analyzed.
Benign lesions accounted for 67.07%, dysplastic lesions for 19.68%, and malignant
neoplasms for 13.23% of the specimens. Four cases of patients diagnosed with angio-
myofibroblastoma were identified, representing 0.14% of all lesions. The mean age of
the patients was 41 years with a range of 31 to 55 years. Treatment was entirely surgical
and no recurrences were observed.
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Angiomyofibroblastoma is a rare benign soft tissue neoplasm. Dif-
ferential diagnosis is crucial because its clinical manifestations and histologic features
may resemble other vulvar mesenchymal tumors, but with different biological behavior

and prognosis.

Angiomyofibroblastoma; Vulvar biopsies; Vaginal biopsies; benign soft

tissue neoplasm; Differential diagnosis.

ANTECEDENTES

El angiomiofibroblastoma es una neoplasia mesen-
quimatosa benigna, relativamente infrecuente de
crecimiento lento y de causa desconocida. Suele
afectar, con mayor frecuencia, al aparato genital
inferior de mujeres j6venes y de mediana edad."
Si bien el angiomiofibroblastoma suele surgir en
la vulva, también puede aparecer en el periné, la
vagina y el retroperitoneo. En el hombre puede
encontrarse en el escroto y cordén espermatico
y, ocasionalmente, en la regién inguinoescrotal,
el escroto y el cordén espermatico en hombres.?
El diagndstico preoperatorio de esta neoplasia
es complejo debido a que sus manifestaciones
clinicas y caracteristicas histopatolégicas pueden
parecerse a las de otros tumores vulvares, pero
con un comportamiento biolégico y pronéstico
diferentes. Por ende, su diagnéstico diferencial es
fundamental. Por lo anterior, el objetivo del estudio
fue: describir las caracteristicas clinicopatoldgicas
de cuatro casos de angiomiofibroblastomas diag-
nosticados en el Hospital General Universitario de
Albacete, Espaia.

MATERIALES Y METODOS

Analisis descriptivo y retrospectivo de pa-
cientes con diagndstico histopatoldgico de
angiomiofibroblastoma atendidas en el servicio

de anatomia patolégica del Hospital General
Universitario de Albacete entre los meses de
enero de 2006 a junio de 2023. Se analizaron
las caracteristicas clinicas, histopatoldgicas, el
tratamiento y el seguimiento.

Con base en los protocolos de la institucion,
referentes a la publicacién de los datos de los
pacientes, se recabé el consentimiento escrito
de las pacientes para permitir su publicacion.

RESULTADOS

Se analizaron 1919 biopsias vulvares y 824
biopsias vaginales de angiomiofibroblastomas
notificados en un periodo de 17 afnos. Los de-
talles clinicos mas relevantes de los casos se
destacan en el Cuadro 1. Del total de muestras
vulvares, 271 (14.12%) correspondieron a neo-
plasias malignas, 1323 (68.94%) a neoplasias
benignas y 325 (16.93%) a lesiones displasicas
(Figura 1). En las muestras vaginales se identi-
ficaron 92 neoplasias malignas (11.16%), 517
(62.74%) neoplasias benignas y 215 (26.09%)
lesiones displasicas (Figura 2). En el grupo de
lesiones benignas vulvares se identificaron dos
casos de angiomiofibroblastoma que represen-
taron el 0.15% (n = 2), y el 0.10% de todas las
neoplasias vulvares. Asi mismo, en el grupo
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Cuadro 1. Resumen de las caracteristicas clinicopatolégicas

S IR N R R
31 55 33

Edad (anos) 47

Organo Labio mayor izquierdo Labio mayor izquierdo Vagina Vagina
Tamano (cm) 2.5 1 3 5
Pediculo No No No Si
Manifestacion clinica Asintomatico Asintomatico Asintomdtico Sangrado vaginal
Método de diagndstico Histoldgico Histoldgico Histoldgico Histoldgico
Mitosis No No No No
Necrosis No No No No

Tratamiento quirdrgico

Seguimiento (meses)

14.12%

Exéresis completa
28

16.93%

68.94%

M Neoplasias malignas

[ Neoplasias benignas

[ Lesiones displasicas

|
Figura 1. Distribucion de las neoplasias vulvares.

Exéresis completa
24

Exéresis completa
36

Exéresis completa
40

[H Neoplasias malignas

I Neoplasias benignas

M Lesiones displdsicas

|
Figura 2. Distribucion de las neoplasias vaginales.
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de lesiones benignas vaginales se identifica-
ron dos casos de angiomiofibroblastoma, que
representaron el 0.38% (n = 2), y el 0. 24% de
todas las neoplasias vaginales. La edad media a
la aparicion del angiomiofibroblastoma fue de
41 afos, con limites de 31 y 55 afos. El tamano
medio de los angiomiofibroblastomas fue de
2.87 cm (minimo: 1 cm, maximo: 5 cm). Dos de
los cuatro angiomiofibroblastomas se localizaron
en la vagina (uno adherido a la pared derecha
y otro a la pared posterior). Los otros dos se
localizaron en la vulva (uno en el labio mayor
izquierdo y el otro en el labio mayor derecho),
no hubo lateralidad predominante. Tres de cuatro
casos angiomiofibroblastomas fueron asintoma-
ticos. Solo un caso vaginal fue sintomatico y se
manifesté con sensacién de cuerpo extrano en
los genitales y coitorragia sin dolor. Se advirtié
que los tumores localizados en la vagina eran
de mayor tamafio (maximo 5 cm) que los ubica-
dos en la vulva (maximo 2.5 cm). El tiempo de
evolucién fue de pocos meses para las lesiones
vulvares (6 y 9 meses) y de varios afios para las
lesiones vaginales (2 y 15 afios).

En el estudio ecogréfico, las lesiones se descri-
bieron como lesion de tejidos blandos, de bordes
precisos no infiltrativos, sin signos sospechosos
de malignidad.

En la exploracién ginecolégica, los cuatro angio-
miofibroblastomas se definieron como lesiones
blandas de contorno regular. En una de las
lesiones vaginales se identificé un pediculo (1
de 4). Las dos lesiones vulvares se intervinieron
quirdrgicamente debido a la sospecha clinica de
quiste y fibroma vulvar, respectivamente, mientras
que en las dos lesiones vaginales el diagndstico
preoperatorio fue de pdlipo endocervical y quis-
te vaginal. En ninguno de los casos se envi6 la
muestra para estudio histolégico intraoperatorio,
porque la sospecha clinica fue de lesion benigna.

Desde el punto de vista macroscépico, todas las
neoplasias correspondieron a lesiones debida-

2025; 93 (5)

mente delimitadas, que al corte mostraban una
superficie homogénea de consistencia eldastica
y coloracion variable entre grisacea-violacea. El
estudio histolégico mostré que todas las lesiones
tumorales estaban bien delimitadas, de contorno
regular (Figura 3) y se caracterizaban por mostrar
un estroma con areas hipercelulares e hipocelu-
lares, abundantes vasos sanguineos de tamafo
capilar (Figura 4) distribuidos irregularmente en
el estroma hialinizado-edematoso. Las células
tumorales tenfan un nucleo fusiforme u ovoide,
con citoplasma eosindfilo, dispuestas en forma
de pequefios grupos-nidos, a veces concentrados
alrededor de los vasos sanguineos (Figura 5). La
cantidad de mitosis fue muy baja (1 mitosis por
10 CGA) y no se identificaron necrosis tumoral,

Figura 2. Neoplasia vaginal de aspecto polipoide bien
delimitada de contorno regular (HE 1X).

Figura 4. Aspecto microscépico de la neoplasia
constituida por frecuentes areas hipercelulares e
hipocelulares con haces de colageno distribuidos
aleatoriamente (HE 10X).

https://doi.org/10.24245/gom.v93i5.9364
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Figura 5. Las células tumorales muestran un ndcleo
fusiforme u ovoide con citoplasma eosinéfilo en forma
de pequenos grupos o nidos dispuestos alrededor de
los vasos sanguineos (HE 20X).

hemorragia, ni cambios quisticos. En el estudio
inmunohistoquimico se observé positividad para
los marcadores: vimentina (Figura 6), receptores
de estrogeno (Figura 7) y progesterona en todos
los casos (4 de 4).

En 1 de 4 casos se identificé positividad focal
para CD34 en células alrededor de los vasos
sanguineos (Figura 8) y positividad para desmina
en 2 de 4 casos. Las células tumorales fueron
negativas para: EMA, HMB45, p63, caldesmon,
actina 1A4, actina HHF35, beta-catenina,
CD117, p53, inhibina, factor XIII-A, S100 y
CDKA4. El indice proliferativo con Ki67 fue muy

Figura 6. Las células tumorales expresan positividad
para vimentina.

Figura 7. Inmunorreactividad nuclear para receptor
de estrégeno en el 100% de las células tumorales.

Figura 8. Inmunorreactividad en las células endo-
teliales vasculares y expresion focal en las células
tumorales.

bajo (menos del 5%). Las muestras vulvares mos-
traron un revestimiento epitelial escamoso, sin
displasia. El tratamiento de todas las pacientes
fue, exclusivamente, quirdrgico con exéresis to-
tal del angiomiofibroblastoma. En la actualidad,
las cuatro pacientes se encuentran vivas y no se
han informado recurrencias en ninguno de los
casos. La media de seguimiento de las pacientes
fue de 32 meses, posterior al diagnostico.

DISCUSION
El angiomiofibroblastoma es un tumor mesen-

quimatoso, benigno, infrecuente, compuesto
por fibroblastos y miofibroblastos dentro de
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un estroma laxo, rodeado de abundantes va-
sos.> Por lo general, el angiomiofibroblastoma
aparece en la region vulvovaginal de mujeres
jovenes o de mediana edad, como una lesion
nodular, no dolorosa, debidamente circunscrita,
de crecimiento lento, con limites bien definidos
y no infiltrativos.* Su tendencia a la recurrencia
es baja, como se comprueba en esta serie. El
angiomiofibroblastoma suele medir menos de 5
cm de didmetro® aunque puede alcanzar hasta
12 cm.® La edad promedio a la aparicion es de
45 afos.” En el estudio de imagen, mediante
ecografia, el angiomiofibroblastoma se muestra
como una tumoracion sélida, de limites claros,
con flujo Doppler escaso y con ecogenicidad
variable.* Los hallazgos ecograficos del estudio
de los casos fueron similares a los reportados en
la bibliografia.

Desde el punto de vista clinico, el angiomiofibro-
blastoma suele ser asintomdtico. En la serie que
aqui se publica se observo que una de las pa-
cientes consulté por sangrado vaginal poscoito,
quiza debido a que su tumor era de un tamafo
considerable (5 cm), pediculado y se encontraba
muy cerca del introito vaginal. El diagnéstico del
angiomiofibroblastoma es un verdadero desafio
porque, por su ubicacion y aspecto similar a otras
neoplasias benignas y malignas, a menudo se
diagnostica erréneamente como absceso, lipoma
o quiste de la glandula de Bartolino.® En general,
los tumores mesenquimales pueden originarse
del estroma o estar asociados con elementos
del 6rgano sobre el que se asienta la neoplasia,
con un origen vascular, muscular, neural o fibro-
blastico, entre ellos el angiomiofibroblastoma.’
La mayoria de expertos cree que el angiomio-
fibroblastoma puede originarse a partir de las
células madre pluripotenciales alrededor de los
vasos sanguineos, aunque su origen histolégico
sigue sin estar claro.’® Algunos especialistas su-
gieren que el angiomiofibroblastoma puede ser
consecuencia de un dano local, inflamacién, hi-
perplasia del tejido de granulacion, estrégenos y
otros factores que conducen a una proliferacion

2025; 93 (5)

anormal de células madre en la fibra muscular,
que forman un tumor benigno relativamente
independiente y con una forma especifica.'" Con
frecuencia, las neoplasias mesenquimales de
células fusiformes vulvovaginales plantean difi-
cultades diagnésticas para los patélogos debido
a sus caracteristicas histolégicas superpuestas.
Por lo tanto, el diagndstico diferencial de esta
neoplasia es fundamental.

Desde la perspectiva macroscopica, el angio-
miofibroblastoma se manifiesta como un nédulo
tumoral de consistencia gomosa, debidamente
circunscrito al tejido subcutaneo de la vulva, no
suele formar un tumor pediculado, como ocurrié
en uno de los casos aqui analizados, lo que es un
acontecimiento excepcional;'? en pocos casos
se ha descrito como una gran masa polipoide.?

Ahora bien, desde el punto de vista microsco-
pico, el angiomiofibroblastoma se caracteriza
por ser un tumor bien delimitado, con una
pseudocédpsula delgada, constituido por una
proliferacién difusa de miofibroblastos, aso-
ciada a una proliferacion de abundantes vasos
sanguineos de paredes delgadas, de mediano
a pequeno tamano, distribuidos en grupos. De
manera alternativa se evidencian areas hiper-
celulares e hipocelulares. En las primeras, las
células estromales son gruesas o fusiformes,
dispuestas alrededor de los vasos sanguineos.
En las zonas laxas hipocelulares se observan
pocas células tumorales, que se distribuyen en
un estroma del mixedematoso. No tienen ati-
pias nucleares ni figuras mitéticas. Los cuatro
casos aqui reportados correspondieron con las
caracteristicas histopatoldgicas descritas. En
algunos casos el angiomiofibroblastoma puede
tener tejido adiposo que, cuando es abundante,
puede corresponder a la variante lipomatosa.'

El diagnostico diferencial del angiomiofibroblas-
toma incluye: el quiste del conducto de Gartner,
el quiste de inclusién epidérmica, el leiomioma
y los pélipos fibroepiteliales, entre las causas
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mas comunes. El diagnéstico definitivo del an-
giomiofibroblastoma se establece con base en el
reporte histolégico de la pieza quirdrgica. Desde
el punto de vista histolégico es muy importante
distinguir entre el angiomiofibroblastoma del
angiomixoma agresivo, porque con frecuencia
pueden diagnosticarse errbneamente en virtud
de que comparten similitudes clinicas y mi-
croscopicas.” El borde circunscrito, las areas
hipocelulares e hipercelulares alternas y los va-
sos sanguineos de mediano tamano y de paredes
gruesas son elementos que ayudan a distinguir
el angiomiofibroblastoma del angiomixoma
agresivo. Puesto que ambas neoplasias tienen
proliferacién de fibroblastos y miofibroblastos
con proliferacion marcada de vasos sanguineos
de tamano mediano o pequeo, su distincién no
siempre es sencilla. En el angiomixoma agresivo
se han descrito aberraciones clonales que invo-
lucran al gen HMGAZ2, lo que no se ha descrito
en el angiomiofibroblastoma.’

Luego de la exéresis completa, el angiomio-
fibroblastoma tiene una baja tendencia a la
recurrencia local. En cambio, el angiomixoma
agresivo tiene una alta probabilidad de recu-
rrencia local debida a la dificultad para extirpar
por completo la lesiéon. Hay recurrencia en 33
al 72% de los casos y es localmente invasivo,
con infiltracion a la cavidad pélvica, donde a
menudo atrapa nervios y glandulas mucosas.™
El procedimiento quirtrgico del angiomixoma
agresivo implica la escisiéon local amplia, en
virtud de la naturaleza infiltrativa de la lesién en
comparacion con la escision simple, con mar-
genes libres del angiomiofibroblastoma. Por lo
tanto, antes de decidir la intervencién quirdrgica
es importante intentar diferenciar entre estas dos
neoplasias. En casos realmente excepcionales,
el angiomiofibroblastoma puede mostrar células
atipicas y alta actividad mitética (angiomiofibro-
blastoma malignos) o mostrar areas realmente
sarcomatosas muy parecidas al leiomiosarcoma
o al sarcoma pleomdrfico indiferenciado (angio-
miofibroblastomas desdiferenciados).™

Desde la perspectiva inmunohistoquimica, las
células del angiomiofibroblastoma expresan
positividad para los receptores de estrégenos y
de progesterona junto con un perfil fibroblastico-
miofibroblastico con expresion variable de
desminay actina del musculo liso (hasta un 40%
de los casos) y, a veces, para CD34, como se
comprobd en la serie aqui reportada. A diferen-
cia del angiomixoma agresivo, que es negativo
para desmina y mucho mdas frecuentemente
positivo para CD34 y actina.’ En el angiomio-
fibroblastoma, los receptores de estrégeno y
progesterona se expresan de manera difusa en
las células tumorales, lo que podria sugerir que
derivan de células mesenquimales especificas,
hormonalmente activas o de células madre peri-
vasculares distribuidas en aparato genital inferior.
A pesar de que morfolégicamente comparte al-
gunas caracteristicas con el angiofibroma celular,
el miofibroblastoma de tipo mamario y el lipoma
de células fusiformes, el angiomiofibroblastoma
carece de las alteraciones cromosémicas que se
observan cominmente en esas neoplasias, como
la pérdida monoalélica de 13q14.3

CONCLUSIONES

El angiomiofibroblastoma es una neoplasia
poco frecuente; por ello es necesario el diag-
nostico histopatolégico para diferenciarlo del
angiomixoma agresivo, que es una neoplasia
localmente invasiva de margenes infiltrativos
y que requiere una exéresis mas amplia. La re-
seccién quirdrgica es el tratamiento de eleccién
para conseguir la extirpacién completa de la
lesion. En general, esta neoplasia prondstico,
aun cuando el riesgo de recidiva existe, pero es
bajo. Al igual que para otros tumores, el segui-
miento debe ser a largo plazo pues la recidiva
local, si bien excepcional, puede convertirse en
transformacién sarcomatosa.
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