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RESUMEN

Existen una variedad de tumores de partes blandas relativamente sitio-especificos que pueden
ocurrir en el aparato genital femenino distal. Debido a su origen compartido del mesénguima
vulvo-vaginal, estas lesiones se parecen entre siy a otras neoplasias de partes blandas por lo que
constituyen un reto diagndstico. En la Seccion de Patologia Ginecoldgica del Instituto
Anatomopatoldégico, en un periodo de 7 aflos se evaluaron 925 biopsias de vulva de las cuales 27
(2,91 %) constituyeron lesiones mesenquimaticas vulvares. Presentamos una serie de casos que
incluyen tumores fibroblasticos, miofibroblasticos, fibrohistiociticos, de musculo liso, tejido
adiposo y de origen neural. Las diferencias en su comportamiento clinico obligan a realizar un
diagnostico preciso. Se presentan las caracteristicas histoldgicas, inmunohistoguimicas vy la
expresidn hormonal de algunas de estas lesiones.
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MESENQUIMATIC LESIONS OF THE VULVA

SUMMARY
A variety of site-specific soft tissue tumors can occur in the distal female genital tract. Due to

their shared origin in the vulvo-vaginal mesenchyme, these lesions are similar to other soft tissue
tumors of difficult diagnosis. In the Gynecologic Pathology Section of the Anatomopathologic
Institute in a 7 year period, 925 vulvar biopsies were evaluated; 27 (2,91 %) consisted of vulvar
mesenchymal lesions. We present a series of cases that include fibroblastic, myofibroblastic,
fibrohistiocytic, ssmooth muscle, adipose and neural origin tumors. The difference in their clinical
behavior makes a precise diagnosis necessary. The immunohistochemical and hormonal
expression of these lesions are discussed.
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LESIONES MESENQUIMATICAS DE LA VULVA

INTRODUCCION

Existe una variedad de lesiones del mesénquima vulvar, poco frecuentes, que comparten
caracteristicas morfoldgicas dificultando su diagnostico. Algunas de ellas, como el angiomixoma
superficial, el angiomixoma agresivo, el angiomiofibroblastoma y el angiofibroma celular son
especificas de la regidon mientras que otras son lesiones de partes blandas en general. Es
importante el diagnostico de las diferentes entidades ya que el comportamiento clinico, varia.
Algunas lesiones son circunscritas como el angiofibroma celular y el angiomiofibroblastoma y no
tienden a recurrir mientras que el angiomixoma agresivo, como su nombre lo indica presenta
una marcada tendencia a la recurrencia ya que infiltra localmente (1,2). Muchas de estas lesiones
se forman del estroma mixoide del aparato genital inferior que se extiende desde el cuello
uterino hasta la vulva y contienen células estromales que son positivas a reacciones con
inmunohistoquimica para receptores de estrogenos y de progesterona (3,4). EI componente
vascular es importante. Presentamos una serie de casos de lesiones de partes blandas de la vulva
haciendo énfasis en el diagndstico histopatoldgico y mencionamos la utilidad de la
inmunohistoquimica para el diagnostico diferencial de algunas de ellas.

MATERIALES Y METODOS



Del total de 925 biopsias de vulva recibidas en la seccion de Patologia Ginecoldgica "Dr. José
Angel Suarez" del Instituto Anatomopatologico "Dr. José A. ODaly" se seleccionaron 27 (2,91 %)
casos de lesiones de partes blandas. Se revisaron las ldminas histolégicas de todos los casos y se
realizaron coloraciones de histoguimica (Acido Periodico de Schiff, Tricromico de Masson,
Reticulina) o inmunohistoquimica segun lo indicara el estudio histoldogico. El estudio de
inmunohistoquimica se realizd con la técnica del polimero marcado con peroxidasa conjugado al
anticuerpo secundario ( Sistema EnVision) y el cromdgeno diaminobencidina para investigar
segun el caso, la reactividad de los anticuerpos : Queratina AEI/AE3, Actina Musculo Liso
Especifica, Desmina, Myo D-1, CD 34, Proteina S-100, PGP 95, Receptores de Estrogenos y de
Progesterona.

RESULTADOS

Los 27 casos representan una variedad de lesiones del mesénquima vulvar gue incluyeron: 16
pdlipos fibroepiteliales, 1 angiofibroma celular, 2 angioqueratomas, 3 leiomiomas, 1
leiomiosarcoma, 1 Tumor fibroso solitario, 1 fibrohistiocitoma maligno, 1 lipoma y 1 tumor de
células granulares del clitoris.

Pdlipos Fibroepiteliales (n=16)

Los pdlipos fibroepiteliales se presentaron en pacientes desde la segunda hasta la sexta década
(rango de 16 a 59 anos), con un promedio de edad de 34, 3 afios. Clinicamente dos de ellas
estaban embarazadas y una en puerperio inmediato, en cinco de ellas se interpretd la lesion
polipoidea como condilomas acuminados y en las restantes como lesiones tumorales de la vulva.
La presentacion clinica en una de las pacientes en las Ultimas semanas de gestacion con lesiones
multiples cercanas al introito vaginal fue interpretada como un sarcoma botrioide. En lineas
generales macroscopicamente los polipos fibroepiteliales se presentaron como lesiones
redondeadas u ovoides, en la mayoria se pudo determinar gque tenian un pediculo. El tamano
oscilé entre 0,5y 8 cm. Su superficie externa era de color rosado, discretamente irregular (Fig. 1).
El  examen microscopico mostrd  proliferacion moderada de vasos sanguineos
predominantemente en el centro de la lesion, revestida por epitelio escamoso, el estroma estaba
constituido por tejido conectivo laxo con fibroblastos en ndmero variable, y cambios mixoides.
Algunos fibroblastos eran estrellados con prolongaciones citoplasmaticas delgadas. Dos de
nuestros casos presentaron células estromales atipicas, grandes, con nucleos pleomorficos,
multinucleacion, abundante citoplasma con prolongaciones (Fig. 2). La inmunohistogquimica en
estos dos casos mostro positividad para receptores de progesterona. La desmina, miogenina y
MyoD1 resultaron negativas. Estos dos casos se interpretaron como pdlipo fibroepitelial con
células estromales atipicas.
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Fig. 2. P. F. con células estromales atipicas.Cortesia Dra. Jenny Balbas. Servicio de Obstetricia y
Ginecologia, Hospital Universitario de Caracas.

Angiofibroma celular (n=1)

Se presentd como una lesidn nodular de 1 cm de didmetro en una paciente de 36 anos de edad.
Macroscopicamente la lesidon era de consistencia semifirme y al corte de color pardo grisaceo.
Microscopicamente estaba constituida por células fusiformes, y vasos de pequefio y mediano
calibre de paredes hialinizadas. Ademas presentd aisladas células inflamatorias, representadas
por linfocitos, mastocitos y algunos eosinoéfilos. (Fig. 3)



Fig. 3. Angiofibroma celular

Angioqueratoma (n=2)

Los dos casos se presentaron en pacientes de 51 y 33 ahos de edad respectivamente como
lesiones de aspecto verrugoso de color oscuro, ubicadas en un labio mayor (sin especificar) y
pubis, que midieron 0,5 cm. y 1,5 x 0,5 cm., respectivamente. Los cortes histoldgicos evidenciaron
lesiones muy similares, que mostraron el epitelio escamoso con acantosis y papilomatosis
acentuada, con prolongacidon marcada de las redes de crestas y un componente vascular
importante, con vasos sanguineos dilatados tanto en la dermis papilar como en el espesor del
epitelio ( Fig. 4)

Fig. 4. Angioqueratoma

Leiomioma (n=3)

Un caso correspondid a una paciente de 35 afios. La lesion estaba ubicada en el labio mayor
derecho, tenia 6 meses de evolucion y de crecimiento rapido. Midid 4,4 x 4 x 3 cm, superficie
externa multinodular, pardo grisacea, al corte de consistencia firme y la superficie de corte era de
color pardo- clara de aspecto arremolinado (Fig. 5). Los otros dos casos se presentaron en
pacientes de la segunda y tercera década, y fueron referidas como, tumor en labio menor
izquierdo que Mmidid 3 x 2 cm. y una lesion de vulva sin precisar su localizacion, que midid 4,5 x 3 x
2 cm.,, respectivamente. El estudio histoldgico reveld en el primer caso, una lesion constituida por
células fusiformes, uniformes, de citoplasma eosindfilo, ndcleos elongados en forma de ?tabaco?,



regulares, sin atipias, separadas por areas laxas de aspecto mixoide que le conferian un aspecto ?
en encaje?. (Fig. 6). Los otros dos casos presentaron histolégicamente caracteristicas comunes a
los leiomiomas: presencia de células fusiformes de citoplasma eosindéfilo dispuestos en haces
entrecruzados con nucleos elongados, sin atipias Nni mitosis.

Fig. 6. Leiomioma de la vulva con areas mixoides

Leiomiosarcoma ( n=1)

Se tratd en una paciente de 38 anos de edad con lesion que midid 1.5 cm., localizada en el labio
mayor izquierdo. Los cortes histolégicos de este caso, de consulta, mostraron una lesion
densamente celular, constituida por células fusiformes con nucleos elongados de bordes romos,
dispuestas en forma desordenada. Estas células exhiben abundante pleomorfismo y atipias
nucleares. El conteo mitésico fue de mas de 10 mitosis en 10 campos de mayor aumento y
presencia de necrosis focal. (Fig. 7). La inmunohistoquimica mostré positividad para actina
musculo liso especifica.



Fig.7. Leiomiosarcoma

Tumor Fibroso Solitario, variante celular (n=1)

Este caso se presentd en una paciente de 68 afios de edad. La lesion estaba ubicada en el labio
mayor izquierdo. Macroscopicamente consistié de una lesion de 1, 5 cm. de diametro, de
consistencia semi firme. Los cortes histologicos exhibieron un tumor densamente celular
constituido por células fusiformes con discreto pleomorfismo dispuestas en patréon fascicular,
con areas estoriformes, vasos sanguineos ramificantes de mediano calibre de paredes delgadasy
escasa fibrosis. ( Fig. 8)

Fig. 8. Tumor Fibroso Solitario

Las reacciones de inmunohistoquimica mostraron positividad difusa para CD 34 ( Fig.9) y focal
para vimentina y actina musculo liso en las células tumorales. El factor VIII fue positivo en las
células endoteliales remarcando el componente vascular del tumor.
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Fig. 9. Tumor Fibroso Solitario. Inmunohistogquimica positiva para CD 34.

Fibrohistiocitoma Maligno Pleomadrfico (Sarcoma Pleomadrfico Indiferenciado) (n=1)

Se tratd de una paciente de 83 anos de edad con aumento de volumen de la hemivulva derecha.
La biopsia previa habia reportado Carcinoma Indiferenciado. El espécimen de hemivulvectomia
derecha midié 8 x 6x 2,5 cm. en sus dimensiones mayores. Se reconocen los labios mayores y
menores derechos. Se identificd en los cortes seriados, una lesion ubicada en el subcutaneo, de 7
x 3 x 3 cm. (Fig.10), de consistencia firme, blanco amarillenta. Los cortes histolégicos demostraron
una lesion ubicada en la dermis reticular, sin conexion con el epitelio escamoso, constituida por
células medianas a grandes con abundante citoplasma eosindfilo, elongadas , pleomaorficas de
nucleos grandes, multinucleados y nucleolos prominentes con un patron de crecimiento
estoriforme ( Fig. 11).
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Fig. 11. Fibrohistiocitomma Maligno. La inmunohistoquimica fue positiva para la Vimentina y el CD
68 (Fig. 12). Las inmunorreacciones con Desmina, Proteina S-100, Receptores de Estrogenos y de
Progesterona, resultaron negativas.

IRy AP
TN - N LA T
AT "
‘ t"’. a g ,“ oP -
i . "\' i

Ql'-!"!; :?.'l’.r PN ':"t' ' <

y '--"-hl i »
'ﬂpt'p*h ..' - f‘ﬁ . -..\
2/ P 7 M

& | v L
I ".’*; g #\' ":."‘fh €
' - ! " . | ! -
£ ‘.1 ! " ol ) -

Fig.12. Fibrohistiocitoma Maligno. Reaccion de Inmunohistoquimica para CD 68

Lipoma ( n=1)

Este caso correspondid a una paciente de 31 anos de edad con aumento de volumen del labio
mayor derecho, de 1 ano de evolucion. Macroscopicamente el especimen midié 8 x 5 cm,,
revestido por piel sin alteraciones macroscopicas. Al corte la consistencia era blanda vy la
superficie de corte como se aprecia en la figura (Fig. 13), estaba constituida por abundante tejido
adiposo amarillento. El estudio histoldgico exhibié abundantes adipocitos maduros dispuestos
en lébulos separados por finos tractos de tejido conectivo. Componente vascular escaso.

Fig. 13. Lipoma

Tumor de Células Granulares ( n=1)

Una paciente de 29 afios consulté por aumento de volumen en el clitoris, la lesion extirpada
midié 1.5 x 1 cm., de color pardo claro y consistencia blanda. El examen histolégico exhibid una
lesion constituida por células grandes de citoplasma palido granular, ndcleos pequenos y
regulares. El epitelio escamoso mostré acantosis y papilomatosis acentuada con hiperqueratosis.
(Fig.14)
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Fig. 14. Tumor de Células Granulares.

Las reacciones de inmunohistoquimica resultaron focalmente positivas en el nlcleo de las
células tumorales para Proteina S-100 y PGP 95, siendo negativas para vimentina, actina
musculo liso, desmina y receptores hormonales.

DISCUSION

Las lesiones del mesénquima vulvar son poco frecuentes, en nuestra casuistica representaron
apenas el 291 % de las biopsias de vulva. Desde el punto de vista practico las lesiones de partes
blandas de la vulva se pueden dividir en dos grupos: aguellas que son relativamente sitio
especificas que incluyen el angiomixoma agresivo, angiomiofibroblastoma, angiofibroma celular
y el polipo fibroepitelial estromal (1,4), y un segundo grupo que se presentan con mayor
frecuencia en otros sitios anatdémicos pero que también pueden comprometer la region vulvo-
vaginal, como son: angiogueratoma, leiomioma, leiomiosarcoma, tumor fibroso solitario,
tumores fibrohistiociticos , tumores lipomatosos y tumor de células granulares, incluidos en esta
serie, y de musculo estriado y otros tumores vasculares. Nuestra casuistica consiste en una
variedad de estos grupos de tumores tanto benignos como malignos de interés clinico y
anatomopatologico.

Los polipos fibroepiteliales son las lesiones mas frecuentes observadas en la vulva, constituyeron
el 59,25 % de los tumores de partes blandas de la vulva en nuestra serie. Se presentaron en
pacientes jovenes y en la edad media, muchas veces en relacion al embarazo o a Terapia de
Reemplazo Hormonal. El promedio de edad de las pacientes fue de 34,3 anos, ligeramente
mayor que el promedio reportado en la literatura (5), la mas joven (16 anos), habia comenzado a
presentar las lesiones multiples en la vulva, en el sexto mes de embarazo. Los pdlipos
fibroepiteliales de la vulva mas frecuentes son pequenhos, filiformes denominados también
Acrocordon (fibroma blando). Otro grupo de los pdlipos fibroepiteliales son polipoides, al examen
histoldgico estan revestidos por epitelio escamoso sin  alteraciones o hiperplasico,
profundamente en el centro del pdlipo se encuentran células fusiformes y estrelladas con
procesos citoplasmaticos cortos. Algunas son multinucleadas incluso con nucleos
multilobulados. El estroma es fibroso, edematoso o mixoide. Estos polipos fibroepiteliales han
sido denominados Pdlipo Estromal Mesodérmico, también conocido anteriormente como
pseudosarcoma botrioide (5). En la actualidad los polipos fibroepiteliales que demuestran células
pleomorficas, estrelladas y multinucleadas en el estroma se denominan Polipo Fibroepitelial con
células estromales atipicas (6,7). Los casos asociados a embarazos regresan en el puerperio. Son



lesiones generalmente benignas que se resuelven con la extirpacion. El diagndstico diferencial
del polipo fibroepitelial particularmente cuando se presenta en adolescentes en forma de
lesiones multiples es el sarcoma botrioides, la carencia de lesidon en el borde, la extension de las
células atipicas a la interfase epitelio-estroma, presencia de células atipicas aisladas vy
disgregadas cerca del epitelio son criterios de benignidad. La ausencia de rabdomioblastos lo
diferencia del sarcoma botrioide (8).

El angiofibroma celular es una lesion mesengquimatica benigna poco frecuente constituida por
fibroblastos, en general la edad de presentacion es amplia entre la tercera y sexta décadas.
Nuestro caso se presentd en una paciente de 36 afos de edad. Se han descrito también en la
region inguinoescrotal en los hombres. Clinicamente estas lesiones se presentan como quistes.
Macroscopicamente esta lesion es nodular, firme, bien circunscrita, blanquecina, usualmente
menor de 5 cm,, al igual que en nuestro caso. Al examen microscopico se comprueba que es
bien delimitada, circunscrita pero no encapsulada (3). La poblaciéon celular es densa, uniforme,
constituida por células fusiformes en un estroma fibroso que puede presentar infiltrado
inflamatorio. El conteo mitdsico es hasta 10 mitosis en 10 campos de mayor aumento. Los vasos
sanguineos son pequefos, y medianos de paredes gruesas, hialinizadas. Algunas series
describen otros cambios originalmente no encontrados en esta lesion, como son los cambios
hialinos, mixoides, y los agregados linfoides. Nuestro caso presentd < de 5 mitosis en 10 campos
de mayor aumento y no presentd cambios histolégicos asociados. Pueden ser localmente
infiltrativos. Son positivos para Vimentina, y negativos para actina musculo liso especifica,
Proteina S-100, Desmina, CD 34y queratina AE1/AE3 (9).

El angioqueratoma es considerada una variante del hemangioma, aungue algunos autores la
consideran ectasias vasculares asociadas a cambios en el epitelio escamoso. Es poco comun,
unilateral y puede presentarse como una lesién Unica o multiple. Se puede presentar asociada a
cuatro condiciones clinicas: 1. Enfermedad de Fabry, que en algunas instancias se asocia a
multiples angioqueratomas (Angioqueratoma corporis difusum), 2. Angioqueratoma de Mibelli
(angiogueratomas multiples de los dedos de las manos y de los pies), 3. Angiogueratoma de
Fordyce (Que compromete el escroto), y el Angiogueratoma solitario. Ocurre en mujeres en edad
reproductiva antes de la sexta década. Generalmente asintomaticas, pueden ocasionar prurito,
sangrado o dolor. Nuestros dos casos se presentaron como lesiones verrugosas y unicas en cada
caso, hiperpigmentadas, en pacientes en la cuarta década sin condicion asociada.
Histolégicamente observamos en ambos casos epitelio escamoso queratinizado con
proliferacion vascular telangiectasica, separados por cordones de células epiteliales. El epitelio
presentd diferentes grados de acantosis papilomatosis, e hipergueratosis y reaccion inflamatoria
moderada de la dermis. El diagnostico diferencial incluye tumores vasculares como el
Angiosarcomay el Sarcoma de Kaposi (10).

Los tumores de musculo liso poco comunes en la vulva. La incidencia reportada del leiomioma
oscila entre 0,07 vy 4, 2 % de los tumores vulvares. En nuestra serie representaron el 11 %. Se
describen en un rango de edad amplio desde la adolescencia hasta la novena década (con un
promedio de edad de 41 anos) (1). El promedio de edad de nuestros casos fue de 37 afos. Pueden
ser muy pequefos aungue la mayoria presentan un tamano moderado, de aproximadamente 5
cm. al momento de la consulta. Macroscopicamente exhilbben caracteristicas similares a los
leiomiomas vistos en otras localizaciones, son de consistencia firme, blanco amarillentos.
Histolégicamente aungue son semejantes a los leiomiomas uterinos, cabe resaltar en la vulva, la
predominancia de dos variantes histoldgicas: Epitelicide y mixoide. Aparentemente en la vulva la
degeneracion mixoide ocurre con mayor frecuencia que en los leiomiomas de otras



localizaciones. Es importante evaluar los margenes de la lesion para asegurarse de que no exista
infiltracion del componente mixoide lo que plantearia el diagndstico diferencial con
leiomiosarcoma. Los leiomiomas de vulva de tipo epitelioide, al igual que los uterinos estan
constituidos por células con citoplasma eosinofilico, se acompafa frecuentemente de
degeneracion mixoide y hialina (11). La mayoria de las veces el diagndstico se realiza con
coloraciones de rutina, sin embargo casos aislados de dificil diagndstico ameritan confirmacion
con inmunohistoquimica utilizando el anticuerpo Actina Musculo liso especifica. Nuestros casos
presentaron el tamafo promedio descrito en la literatura al momento de la presentacion, al
tratarse de lesiones circunscritas, fueron resecadas en su integridad con margenes negativos.
Uno de nuestros casos exhibid cambios mixoides frecuentemente descritos en leiomiomas de la
vulva. El estudio de los leiomiomas de la vulva plantea generalmente el descartar un
leiomiosarcoma. Clasicamente los criterios se basaban en el margen infiltrativo, el tamano vy la
actividad mitdética. Recientemente, un estudio sefiald que la presencia de tres de cuatro de los
siguientes criterios en un tumor de musculo liso de la vulva deberia considerarse un sarcoma : 1.
Tamano tumoral > 5 cm, 2. Presencia de margenes infiltrativos, 3. Mas de 5 mitosis en 10 campos
de mayor aumento, y 4. Atipia citoldgica moderada a severa. Aquellos tumores con una de estas
caracteristicas se deben considerar como benignos, los que exhiban dos de estas caracteristicas
deberian considerarse como atipicos (1). El Unico caso de leiomiosarcoma en nuestra serie fue un
caso de consulta. Se nos informd que habia sido una lesidn de crecimiento progresivo, de poco
tiempo de evolucion. Si bien el tamafo fue pequefo, la aplicacion de tres de los criterios
histologicos expuestos anteriormente, definid el diagndstico. El leiomiosarcoma de la vulva es
también poco frecuente, la literatura sefiala que el tamano oscila entre 3 y 15 cm. y que
aparentemente el tamano no influye en la capacidad de dar metastasis. No se han descrito
metastasis a ganglios linfaticos sino mas bien recurrencias locales y metastasis a distancia.

El tumor fibroso solitario extrapleural ha sido reportado con una frecuencia inclusive mayor que
los tumores pleurales (12). Ocurren en adultos de la edad media , sin predilecciéon por sexo.
Nuestro caso se presentd en una paciente de la séptima década. Se describen en el
retroperitoneo, extremidades proximales, cavidad abdominal y toracica, cabeza y cuello. Son
lesiones de crecimiento lento y progresivo bien delimitadas y parcialmente encapsuladas. El
examen histoloégico del tumor fibroso solitario variedad fibrosa, evidencia caracteristicas
histopatoldgicas variadas: muestran areas hipercelulares alternas con areas paucicelulares con
fibrosis. Las areas hipercelulares estan compuestas por células redondas a fusiformes dispuestas
en un arreglo fascicular, estoriforme o tipo fibrosarcoma. La cromatina nuclear es laxa
confiriéendole al nudcleo un aspecto vesiculoso. Puede haber seudo inclusiones intranucleares. El
tumor fibroso solitario presenta un espectro morfoldgico entre la variedad fibrosa y la variedad
celular. Esta variante de tumor fibroso solitario tiene apariencia mondtona y es, como su nombre
lo indica, muy celular. Presentan vasos de mediano calibre, ramificados que pueden tener
paredes hialinizadas, recordando el patron ?en cuerno de ciervo?, término actualmente con
tendencia al desuso, descrito en el hemangiopericitoma, (13). Se ha descrito en los tejidos
blandos de la pelvis, retroperitoneo, cintura pélvica, cabeza y cuello y en las meninges. Puede
presentar cambios mixoides, células inflamatorias incluyendo mastocitos vy células
multinucleadas gigantes estromales. Con las tinciones de inmunohistoquimica
inmunorreacciona con CD 34 y CD 99, también puede marcar positivo en un menor porcentaje
de casos para Bcl-2, Antigeno de Membrana Epitelial y Actina MUsculo Liso. Son negativos para
S-100, Desmina y Citogueratinas. Nuestro caso mostré positividad difusa en las células tumorales
para CD 34y focal para Vimentina y actina musculo liso, resultando la Desmina, y los Receptores



de Estrogenos y de Progesterona negativos. El Factor VIII marcod el componente vascular con
patron ramificante, fue diagnosticado como una variante celular de Tumor Fibroso Solitario. Su
comportamiento es impredecible, siendo el 10 a 15 % de los casos de comportamiento maligno
en forma de enfermedad recurrente o metastasica (14). Los criterios de malignidad incluyen: el
tamano tumoral, margenes, celularidad, pleomorfismo nuclear, necrosis e indice mitdsico (> 4
mitosis/ 10 CMA).

El fibrohistiocitoma maligno pleomaérfico fue considerado el mas frecuente de los sarcomas de
parte blandas, comparte caracteristicas morfoldgicas con otros sarcomas de tejidos blandos de
alli las controversias que existen en considerarlo una entidad definida. En la actualidad la OMS lo
denomina, debido a la poca reproducibilidad del término, como sarcoma pleomoarfico
indiferenciado y es un diagndstico de exclusién con una frecuencia del 5 % de los sarcomas de
partes blandas del adulto (15,16). Ocurren en pacientes de la séptima década con predominio en
las extremidades. Es un tumor compuesto por fibroblastos, miofibroblastos, histiocitos y células
mesenguimaticas  primitivas.  Muchas lesiones anteriormente categorizadas como
fibrohistiocitoma maligno, en la actualidad se pueden clasificar como otros sarcomas, carcinoma
sarcomatoide, melanoma o linfoma. La inmunohistoquimica es positiva para Vimentina, CD 68,
Alfa-1-antitripsina, alfa-1 Antiquimiotripsina, Factor Xllla, Ferritina, Actina, Desmina, Lisozima (17).
El diagndstico diferencial en nuestro caso lo constituyd el carcinoma epidermoide poco
diferenciado, pleomoérfico debido a la presencia de células con abundante citoplasma eosindfilo
de aspecto epiteliode. La epidemiologia de los tumores malignos del aparato genital femenino
distal incluye en primer lugar el carcinoma epidermoide: este debe incluirse en la primera linea
de los diagndsticos diferenciales. En la vulva se ha descrito el carcinoma epidermoide con
reaccion fibromixoide estromal . Cuando la reaccidn estromal es muy acentuada, el componente
carcinomatoso puede no detectarse, e inclusive se puede interpretar como un sarcoma (18). Los
tumores de tejido adiposo rara vez se presentan en la vulva, los lipomas son masas benignas, de
crecimiento lento, ocasionalmente descritas en el labio mayor (19). Nuestro caso se presentd en
una paciente en la cuarta década con una evolucidén de un afo. El diagndstico diferencial
consiste en diferenciarlo de un liposarcoma bien diferenciado. Este es igualmente poco
frecuente en la vulva, pocos casos de tamafo variable han sido descritos en pacientes de la sexta
década,. El estudio histoldgico tiene la apariencia de un liposarcoma bien diferenciado igual al
descrito en otros tejidos blandos con variacion en el tamafo de los adipocitos, atipias nucleares y
septos fibrosos con células atipicas. La presencia de lipoblastos no es requisito para el
diagnostico de liposarcoma de la vulva. El tratamiento de eleccion es quirdrgico con margenes
amplios ya que la recurrencia, que es poco frecuente, puede ser tardia (20).

El tumor de células granulares tiene su origen en la vaina de los nervios periféricos. Se presenta
en ninas o adultas. EI 10-15% de los casos son multiples y se presenta como una masa subcutanea
de crecimiento lento, no doloroso, localizado en labio mayor, clitoris o pubis Aquellos casos que
se presentan en el clitoris clinicamente cursan con hipertrofia del mismo. El tamafio oscila entre
1a 2, 6.cm, nuestro caso midid 1, 5 cm., son bien circunscritos, subepiteliales y firmes al tacto. El
examen histolégico es caracteristico,el tumor estd constituido por células grandes de citoplasma
claro, vacuolado, granular, caracteristica que le confiere su nombre (21). Lo mas importante en el
diagnostico histolégico de estas lesiones es no confundir la hiperplasia epitelial acentuada que
ellos presentan con carcinoma epidermoide cuando la muestra es muy superficial (22); la
carencia de pleomorfismo, atipias y mitosis del epitelio lo descartan. Las reacciones de
inmunohistoquimica son positivas para marcadores neurales Proteina S-100 y PGP 95. Se
recomienda utilizar marcadores para histiocitos (CD 68) ya que estas células son similares a las



de este tumor. En lineas generales son tumores benignos aungue se han reportados algunos
atipicos o inclusive en raras ocasiones, malignos (23). El tratamiento consiste en la excision de la
lesion, las recurrencias son muy raras, ocurren en aquellos casos con margenes infiltrativos . Esta
serie de lesiones del mesénguima vulvar es ilustrativa de una gama de tumores de partes
blandas. Es interesante destacar gue en nuestra casuistica No contamaos con otras lesiones mas
sitio-especificas de la vulva como el angiomixoma superficial y el angiomiofibroblastoma. Como
en la mayoria de los tumores de partes blandas, la inmunohistoquimica es una herramienta
diagnostica, y los anticuerpos a utilizar varian segun el caso. Algunos tumores mesenquimaticos
de la region de la vulva y de la vagina son positivos para Receptores de Estrogenos y de
Progesterona, particularmente los polipos fibroepiteliales y los leiomiomas. Esto explica el
crecimiento de algunos de estos tumores relacionado al embarazo v a la terapia de reemplazo
hormonal, y sugiere un posible rol de estas hormonas para su tratamiento.

Agradecimiento: A la Dra. Cathy Herndndez y al Dr. David Parada por su colaboraciéon con dos de
los casos.
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