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RESUMO

O angiomiofibroblastoma é tumor benigno raro que se localiza com maior
freqUéncia na vulva e vagina, e apresenta positividade imuno-histoquimica para
desmina, vimentina, receptores de estrogénio e CD34. Descrevemos o caso de
uma primigesta, no terceiro trimestre gestacional, apresentando lesao vulvar
pedunculada indolor em labio maior esquerdo, tratada por exérese com laser de
CO,. Anélises anatomopatolégicas e imuno-histoquimica diagnosticaram
angiomiofibroblastoma vulvar. Por ser comum a confusao diagnéstica com outros
tumores benignos e com o angiomixoma agressivo, o diagnostico diferencial das
neoplasias vulvares representa importante desafio e se torna essencial para a
aplicacao do tratamento adequado a cada entidade.

Termos de indexacdo: angiomiofibroblastoma; mixoma; neoplasias vulvares; vulva.

ABSTRACT

Angiomyofibroblastoma is a rare benign tumor most frequently located in the
vulva and vagina, and it is immunoreactive for desmin, vimentin, estrogen receptors
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and CD34. We report the case of a primigravida in the third gestational trimester,
who presented with a painless polypoid vulvar lesion in the left labia majora,
which was treated by CO, laser excision. Histopathological and
immunohistochemical analysis diagnosed angiomyofibroblastoma of the vulva.
Since it is common to misdiagnose angiomyofibroblastoma with other benign
tumors and with the aggressive angiomyxoma, the differential diagnosis of vulvar
neoplasms represents an important challenge and becomes essential for the
establishment of the appropriate treatment for the specific entity.

Indexing terms: angiomyofibroblastoma, myxoma, vulva neoplasms, vulva.

INTRODUCAO

Os angiomixomas sao neoplasias que
acometem preferencialmente a regido perineal de
mulheres de meia idade e, como os demais tumores
vulvares de origem mesenquimal, sdo pouco
freqlentes'. Sdo descritos trés tipos histoldgicos:
angiomixoma superficial, angiomixoma agressivo
(AMA) e angiomiofibroblastoma (AMFB)?. Sao
reportados na literatura aproximadamente 70 casos
em pessoas na faixa etaria entre 23 e 88 anos.

O angiomiofibroblastoma é tumor benigno de
tecidos moles superficiais, localizado com maior
freqUéncia em vulva e vagina, acometendo mulheres
No menacme e nos primeiros anos da pos-meno-
pausa'?®. Usualmente, apresenta-se como lesao de
bordos bem definidos, mével, indolor, de crescimento
lento®”.

Evidencia-se, na andlise microscopica do
AMFB, alternancia de &reas hipocelulares, edema-
tosas e hipercelulares, com intensa vascularizacao,
de distribuicdo irregular. As células estromais sdo
fusiformes e/ou arredondadas, ndo apresentam
atipias e podem estar agrupadas® ou situadas ao
redor dos estreitos capilares sangliineos'°1".

A andlise imuno-histoquimica das células do
estroma mostra positividade para desmina e
vimentina'®, e, com menor freqUéncia, para
receptores de estrogénio’ e CD34812,

Esse relato se propde a registrar caso de
angiomiofibroblastoma vulvar, ndo pelo gosto do raro,
mas com o intuito de auxiliar o colega obstetra no
diagndstico diferencial das lesdes neoplasicas genitais
de ocorréncia rara, por isso pouco lembradas.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 19 anos, primi-
gesta, com idade gestacional de 30 semanas e 6
dias, portadora cronica do virus da hepatite B,
encaminhada para acompanhamento pré-natal no
Setor de Moléstias Infecciosas em Ginecologia e
Obstetricia do Hospital das Clinicas da Faculdade de
Medicina de Ribeirdo Preto da Universidade de Sao
Paulo.

Ao exame fisico, apresentava lesao vulvar
pedunculada, com base em labio maior esquerdo,
multinodular, revestida de pele réseo-acastanhada,
enrugada, brilhante, recoberta focalmente por
crosta amarelo-acastanhada, indolor, medindo
5,5x 5,0 x 2,3cm (Figura 1).

O perfil sorolégico, no primeiro atendimento,
mostrava os seguintes resultados: HBsAg positivo,
HBeAg positivo, Anti-HBc positivo, Anti-HBeAg
negativo, Anti-HIV negativo, VDRL nao reagente. A
colpocitologia evidenciava vaginose bacteriana e foi

Figura 1. Aspecto multinodular do AMFB vulvar, evidenciando-se
leséo ulcerada de fundo limpo na extremidade.
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classificada como classe Il de Papanicolau. A ultra-
sonografia obstétrica ndo evidenciou nenhuma
anormalidade.

Optou-se por tratar a paciente com exérese
do tumor vulvar pela base, utilizando-se o laser de
CO,, seguindo-se ao isolamento e a ligadura do
pediculo. A paciente evoluiu sem sinais de recidiva
local, com adequada cicatrizacao, tendo sido subme-
tida a operacdo cesariana com 38 semanas e 6 dias
de gestacao por amniorrexe prematura prolongada.
O seguimento pos-operatorio da paciente foi perdido
apos a alta puerperal.

Ao exame macroscopico, a lesao apresentava
aspecto fibroepitelial e superficie compacta e

Figura 2. Aspecto microscépico do AMFB vulvar (coloragcdo por
hematoxilina e eosina), evidenciando intensa vasculari-
zacao e estroma discretamente celular, sem atipias.

Figura 3. Andlise imuno-histoquimica, evidenciando positividade
para: (A) desmina; (B) vimentina; (C) receptor de
estrogénio; e (D) receptor de progestagénio.

uniforme, de cor réseo-esbranquicada. A microscopia
Optica com coloracdo por hematoxilina e eosina
evidenciou intensa vascularizacdo, com estroma
discretamente celular, sem atipias. O padrao vascular
do estroma era levemente celular e ndo se observava
aspecto mixoide franco (Figura 2). A avaliacéo
imuno-histoquimica resultou em imunorreatividade
positiva para receptores de estrogénio e progesterona,
desmina, vimentina (Figura 3) e CD34, e negativa
para actina, sendo o quadro consistente com
angiomiofibroblastoma da vulva.

DISCUSSAO

O AMFB é neoplasia de localizacdo preferen-
cialmente vulvar, mas ja foi identificado nas tubas
uterinas'® e na uretra feminina®. A maior incidéncia
em mulheres tem explicacdo sugerida por Sasano
et al.?, que identificaram ndo apenas receptores
estrogénicos, questionando a possivel estrogénio-
-dependéncia do tumor, mas também receptores
progestagénicos nas células tumorais. Nao foram
encontrados casos descritos na literatura associando
o tumor a gestacao.

Por pertencer a um grupo de tumores de
origem miofibroblastica com inimeras semelhancas,
mas de comportamentos distintos, o diagnostico
diferencial entre AMFB e outras neoplasias merece
destaque, principalmente ao se tratar do AMA. Para
tanto, devem ser considerados aspectos histomor-
foldgicos e imuno-histoquimicos. Clinicamente, é
também comum a confusdo com quadros benignos,
como cisto de Bartholin, herniacdo do processo
vaginal (canal de Nuck)'?71%.13 e fibroma'.

Tentativas varias foram realizadas para a
identificacdo de marcadores imuno-histoquimicos
para o AMFB. Além de desmina e vimentina,
receptores estrogénicos e progestagénicos, CD34 e
actina musculo-especifica sao expressos com
freqUéncia'36°121521 (Tabela 1), mas a imunorreati-
vidade positiva observada também em tumores de
musculatura lisa e no AMA implica a baixa especifi-
cidade desses marcadores na diferenciacdo> 3.
Estudos mostram baixa ocorréncia de positividade
para alfa-actina de musculo liso, HHF35, mioglobina,
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colageno tipo IV, CD68™6721213 A literatura menciona,
ainda, ensaios com testes para citoqueratina, proteina
S-100, miosina, fator de Von Willebrand, Leu-7, CD31
e neurofilamento, mas sem referéncias de
positividade®*912.17.18,

O angiomixoma agressivo é a principal
neoplasia a ser diferenciada do AMFB. A distincdo
pode ser feita por apresentar o AMFB bordos bem
definidos, maior celularidade e vascularizacao abun-
dante, com raro extravasamento eritrocitario,
caracteristicas distintas das observadas no AMA%*,
Para Fletcher et al.®, os mastocitos estao presentes
em 80% dos casos estudados, existindo referéncia
acerca do aparecimento de células de aparéncia
epitelivide’, informacdes auxiliares no diagndéstico de
AMEFB.

Bigotti et al.", publicaram caso em que houve
positividade do AMFB para laminina, nao eviden-
ciada na andlise do AMA. Os mesmos autores
mencionam, ainda, a positividade do AMA para
CD44 como fator diferenciador e explicador do seu
comportamento agressivo em relacao ao AMFB.

Sdo descritas variantes do AMFB, também
de comportamento benigno. A identificacao de
componente adiposo na intimidade do tumor é

referida com freqiéncia e configura a variante
lipomatosa'®'2'82° Os casos em que se encontraram
30% de mitoses em campo de maior aumento foram
denominados variantes mitdticas ativas por
Takeshima et al., 1998, sendo essas incomuns uma
vez que a avaliacdo microscépica do AMFB néo
contempla o encontro de figuras mitoticas freqlentes
ou atipias nucleares*”??,

O AMEFB, assim, nao estd associado a
reincidéncias ou metastases*>°2? em seguimentos de
até 25 anos apoés resseccao’?2. Apenas um caso de
malignizacdo do AMFB é relatado, com desenvol-
vimento sarcomatoso de alto grau, lembrando
histiocitoma mixoide fibroso maligno. A forma
maligna referida é denominada angiomiofi-
brossarcoma?®.

A importancia da confirmacao diagnostica é
clara uma vez que outros tumores desse grupo, como
o AMA, estdo associados a altas taxas de recidiva
local, apesar de ainda nao haver relatos de
metastases'*’. O tratamento, em razao das elevadas
taxas de recorréncia, deve ser mais invasivo, com
resseccao dos tecidos adjacentes'’, enquanto para o
AMFB opta-se por conduta mais conservadora.

Tabela 1. Padrées imuno-histoquimicos em relatos de caso de angiomiofibroblastoma da genitélia feminina.

Autores RE RP Vm Dm AMe CD34
Monge et al.' 171 171 0/1 0/1

Ustun et al.? 171 171 0/1

Ockner et al.? 3/3 3/3 3/3 3/3 0/3

Fletcher et al.® 10/10 10/10 0/10

Laskin et al.® 6/6 5/6 5/5 6/8 1/6

Sasano et al.’ 11 11 171 171 0/1 0/1

Fukunaga et al."® 6/6 6/6 1/6

Hisaoka et al.” 5/5 6/6 0/6

Nielsen et al."? 11/11 11/12 3/11 4/12
Nasu et al." 11 11 11 0/1 0/1 11

Hsu et al.® 11 11 11 11 0/1

Montella et al.'” 0/1 11 171 171 11

Tochika et al."® 11 0/1 0/1

Bigotti et al."® 11 171 0/1

Cao et al.?® 2/2 2/2 2/2 1/2 1/2 1/2

Takeshima et al.”! 0/1 0/1 11 11 0/1

Presente caso 11 11 11 11 0/1 11

Total 15/17 12/14 51/51 51/57 10/46 9/31

RE= Receptor de Estrogénio; RP= Receptor de Progesterona; Vm= Vimentina; Dm= Desmina; Ame= Actina Musculo-especifica.
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A literatura leva a crer que a analise morfo-
l6gica deva ser associada as caracteristicas imuno-
histoldgicas no reconhecimento do AMFB®, que nem
sempre pode ser diferenciado do AMA ou de tumores
de musculo liso, por apresentarem caracteristicas
similares. Assim, o diagndstico diferencial das neopla-
sias vulvares permanece como desafio, uma vez que
as manifestacdes clinicas de lesdes benignas e
malignas sdo freqUentemente semelhantes e a
analise microscopica pode nao ser esclarecedora.
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