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Resumen

El angiomiofibroblastoma es un tumor poco frecuente, descrito recientemente por Fletcher, que ocurre predominantemente en
mujeres y de localizacion perineal.

Presentamos un caso de un varoén de 45 afios, que presenta una tumoracion subcutanea perianal retroescrotal de 1 afio de
evolucion, de crecimiento lento y progresivo. Se trata de una masa de 5x4x4cms, de consistencia blanda, aspecto fibroso y graso.
Histologicamente, es una neoplasia mesenquimal con componente lipomatoso maduro, areas fibrosas colagenosas con células
fusiformes y onduladas, abundantemente vascularizada con vasos de calibre variable, predominantemente capilar y venoso. Se
acomparfa de la presencia de pequefios grupos celulares de citoplasma fibrilar eosinéfilo con diferencion muscular lisa, de distribucion
perivascular e intersticial. Se evidencian estructuras seudovasculares con formacion de hendiduras, que configuran estructuras
seudonodulares de los componentes estromales descritos. Las células fusiformes con CD 34+, y las células musculares on Actina
HHF-35 +.

El tumor angiomiofibroblastico-like variante lipomatosa es un tumor benigno descrito en el tracto genital masculino, que comparte
caracteristicas histolégicas con el lipoma de células fusiformes y el angiomiofibroblastoma, con caracteristicas inmunohistoquimicas
que relacionan su histogenesis con estos tumores.
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ANGIOMIOFIBROBLASTOMA LIKE VARIANTE LIPOMATOSA -

Introduccion

El angiomiofibroblastoma es un tumor mesenquimal, benigno, poco frecuente, descrito en 1992 por Fletcher et al., como una lesion
exclusiva de mujeres que afecta la regién vulvovaginal. Recientemente se han descrito solo 20 casos de angiomiofibroblastoma,
de localizacion escrotal y perianales.

El angiomiofibroblastoma es una lesién de bordes bien delimitados, constituida por un proliferacion de células fusiformes y
epitelioides sin atipia, dispuestas alrededor de numerosos vasos sanguineos de mediano y pequefio calibre, en el seno de un estroma
fibroso o fibromixoide. Ocasionalmente entremezcladas con algunas fibras de musculo liso.

La presencia de una cantidad variable de células adiposas maduras en el tumor es inusual. Hiruki et al., Nielsen et al. y Laskin et al.
han propuesto el término de angiomiofibroblastoma "variante lipomatosa"”, para estas lesiones. En la actualidad, segin nuestra
revision, hay 8 casos descritos de angiomiofibroblastoma variante lipomatosa, 1 de ellos en un varén.
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- Proliferacién de vasos de peque fio y mediano calibre en el seno de un estroma col ageno fibroso con presencia de tejido adiposo
maduro.

Caso Clinico.

Se trata de un varoén de 45 afios que presenta una tumoracién de crecimiento lento, no dolorosa, subcutanea, en la regiéon perianal
retroescrotal, de 1 afio de evolucion.

Hallazgos Anatomopatoldgicos

Macroscopicamente, la tumoracion mide 5x4x4 cms., es blanda y muestra una superficie de corte de aspecto graso con areas
fibrosas.

Histol6gicamente se trata de una neoplasia mesenquimal con componente lipomatoso maduro, areas de fibrosis colagenosas con
células fusiformes y onduladas, rodeando numerosos vasos sanguineos de calibre variable, predominantemente capilares y venosos.
Se acompafa de pequefios grupos celulares de citoplasma fibrilar, eosinéfilo con diferenciacion muscular lisa. Se evidencian
estructuras pseudovasculares con forma de hendiduras, que configuran estructuras pseudonodulares de los componentes estromales
descritos.

Las técnicas inmunohistoquimicas son positivas para CD34 y actina m Usculo especifica HHF-35. Los receptores de estrégeno,
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progesterona y antigeno epitelial de membrana son negativos.

ANGIOMIOFIBROBLASTOMA-LIKE VARIANTE LIPOMATOSA - Estructuras pseudovasculares con forma de hendiduras, que
configuran estructuras pseudonodulares de los componentes estromales (col &geno, células adiposas maduras, vasos sanguineos y
células fusiformes sin atipia).
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- Proliferacién de células fusiformes alrededor de vasos sanguineos de pequefio calibre, acompafiado de tejido adiposo maduro y
estroma fibroso.
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- Presencia de fibras musculares lisas entremezcladas con la fibras de colageno.
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INMUNOHISTOQUIMICA - Células fusiformes y estroma son CD34 +.
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- Actina musculo especifica HHF-35 +.

Discusi 6n

Las neoplasias y lesiones seudoneoplasicas de los tejidos blandos, formadas por células fusiformes entremezcladas con adipocitos
maduros frecuentes, causan confusion y dificultades diagnoésticas. Las lesiones que deben considerarse como diagn 6stico diferencial
del angiomiofibroblastoma variante lipomatosa son, basicamente, las neoplasia en las que el tejido adiposo maduro constituye un
componente integral de la lesién, como la que se observan en los lipomas de células fusiformes, fibrolipoma, fibromixolipoma
dendritico , angiofibroma celular y el liposarcoma de células fusiformes o mixoide.

El liposarcoma de células fusiformes o mixoides, fibromixolipoma dendritico y fibrolipoma se diferencian de nuestro caso porque
muestran una importante cantidad de material mixoide y ausencia de proliferacion de numerosos vasos sanguineos de pequefios y
mediano calibre que caracteriza nuestro caso.

La diferencia entre el angiomiofibroblastoma variante lipomatosa y angiofibroma celular, ambos con componente lipomatoso, es mas
satil y dificil, aunque no tiene significado clinico. El angiofibroma celular tiene mayor actividad mitdtica, presencia de células
fusiformes menos agrupadas alrededor de vasos sanguineos y en un estroma mas colageno que el observado en el
angiomiofibroblastoma variante lipomatosa.

Conclusiones
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= El angiomiofibroblastoma-like variante lipomatosa es una neoplasia mesenquimal benigna, rara, descrita en el tracto genital
femenino y con menor frecuencia en el tracto genital masculino.

= Los principales componentes que la constituyen son:
- Numerosos vasos sanguineos de pequefios y mediano calibre.

- Proliferacién de células fusiformes y epitelioides sin atipias, alrededor de los vasos
sanguineos.

- Tejido fibroso colageno, tejido adiposo maduro y fibras musculares lisas.
= Estos tumores pueden mostrar un perfil inmunohistoquimico positivos para CD34, estrégeno, progesterona, vimentina, bcl-2,
desmina y actina m Usculo especifica.
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