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Miofibroblastoma extramamario. A proposito de un caso
con receptores de progesterona positivos en una mujer
embarazada

A case report of extramammary myofibroblastoma with progesterone receptors
in a pregnant woman

Luis Beltran Fernandez, Dorota Markiewicz

RESUMEN

El miofibroblastoma mamario es un tumor benigno de
descripcion relativamente reciente cuyas caracteristicas
morfologicas, inmunofenotipicas y citogenéticas hacen que
actualmente se considere intimamente relacionado con el
lipoma de células fusiformes y con el angiofibroma celular.
La localizacion extramamaria es excepcional, con solo doce
casos publicados hasta la fecha. Presentamos un nuevo caso
de miofibroblastoma extramamario situado en el brazo de
una mujer embarazada cuya peculiaridad radica en la expre-
sion de receptores de progesterona, caracteristica que no ha
sido descrita anteriormente en la literatura.
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SUMMARY

Mammary myofibroblastoma is a recently described
benign tumour with morphological, immunophenotypic and
cytogenetic features that suggest a close relation with spin-
dle cell lipoma and cellular angiofibroma. An extramam-
mary location is exceptionally rare, with only 12 cases
published to date. The present case is an extramammary
myofibroblastoma occuring in the arm of a pregnant
woman. The tumour was positive for progesterone recep-
tors, a hitherto unreported finding.

Keywords: Extrammamary myofibroblastoma, spindle
cell lipoma, progesterone receptors.
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INTRODUCCION

El miofibroblastoma mamario fue descrito por pri-
mera vez en 1987 como un tumor benigno de células
fusiformes mas frecuente en varones (1). Habitualmente
se aprecia un componente adiposo y de forma ocasional
se pueden encontrar areas de diferenciacion cartilagino-
sa 0 de musculo liso. El perfil immunohistoquimico mas
frecuente es: vimentina, CD34 y desmina positivo con
expresion variable de SMA, ER/PR, bcl2 y CD99 (2).
Mairin et al. describieron el miofibroblastoma extrama-
mario en 2001 en una serie de diez casos (2) y desde
entonces se han publicado dos casos adicionales en uno
de los cuales se incluye un estudio citogenético (3,4).

DESCRIPCION DEL CASO

Mujer de 25 afios de raza negra, embarazada de tres
meses, que presenta un tumor subcutaneo no doloroso en
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la cara interna del tercio superior del brazo izquierdo de
aproximadamente 1 afio de evolucion. La paciente descri-
be una mayor velocidad de crecimiento de la lesion coin-
cidiendo con el embarazo. El aspecto ecografico del
tumor sugiere el diagnostico de lipoma. Macroscdpica-
mente la pieza de reseccion muestra una masa nodular
blanco-grisacea de consistencia elastica, de 9,5 cm de dia-
metro situada profundamente respecto a la fascia. Histo-
logicamente se trata de un tumor de limites netos pero no
capsulado constituido por fasciculos de células fusifor-
mes de citoplasma ondulado en un estroma colageno
(fig. 1) con areas mixoides. Destaca la presencia de haces
gruesos de colageno asi como de numerosos mastocitos.
La tasa mitética es muy baja (<1 mitosis/50 CGA). Se
aprecia ademas un componente adiposo maduro que
constituye aproximadamente un 5-10% del tumor (fig. 2).
No se encuentran areas de necrosis o hemorragia. No se
observa tejido ectdpico mamario. Los margenes de resec-
cion se encuentran libres de tumoracion. Mediante técni-
cas de inmunohistoquimica las células neoplasicas son
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Fig. 1: Células fusiformes de citoplasma ondulado en un estroma cola-
geno.
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Fig. 3: Receptores de progesterona. Positividad nuclear intensa y gene-
ralizada en las células tumorales.

positivas para vimentina, CD34, desmina, bcl2, CD10,
CD99 y receptores de progesterona (fig. 3). No se aprecia
tincidon con los siguientes anticuerpos: SMA, h-caldes-
monina, NSE, S100, CD56, CD117, EMA, HMB45 y
recetores estrogenicos. Con estos hallazgos se hace el
diagnostico de miofibroblastoma de tipo mamario. Tras
16 meses de seguimiento no hay signos de recidiva ni
metastasis.

DISCUSION

Aunque el miofibroblastoma es un tumor tipica-
mente mamario, actualmente se admite que pueda pre-
sentarse en otra localizacion, con cierta predileccion
por los tejidos blandos de la zona inguinal/peritesticu-
lar. Para los autores de la unica serie publicada, esta
distribucion anatémica sugiere la hipdtesis de un posi-
ble origen en tejido sensible a estimulacion hormonal a

Fig. 2: Componente adiposo.

lo largo de la linea embrionica mamaria (2). La locali-
zacion de nuestro caso dentro de dicha linea, ya que la
misma discurre desde algo por encima de la axila en la
cara interna del brazo hasta la zona inguinal, sumada a
la presencia de receptores de progesterona, apoya
dicha hipotesis.

La edad y el género de la paciente son poco usuales
teniendo en cuenta que diez de los doce casos publicados
en la literatura son varones de edades comprendidas
entre los 35 y 85 afios (2-4).

Recientemente se ha sugerido que el lipoma de
células fusiformes, el miofibroblastoma (mamario y
extramamario) y el angiofibroma celular puedan ser
variantes de una misma entidad dado que comparten
caracteristicas morfologicas, immunofenotipicas y
citogenéticas. Los tres tumores son CD34 positivos (2).
Ademas, Maggiani et al han demostrado que CD10 es
positivo en el lipoma de células fusiformes y en el mio-
fibroblastoma mamario (5). Nuestro caso, el primer
miofibroblastoma extramamario investigado para la
expresion de este anticuerpo, también es CD10 positi-
vo. La expresion de CD10 en el angiofibroma celular
es variable (6). Se han demostrado alteraciones citoge-
néticas similares correspondientes a delecciones de
13q14 en el lipoma de células fusiformes, el miofibro-
blastoma mamario y extramamario y en el angiofibro-
ma celular. Estos hallazgos sugieren que el miofibro-
blastoma mamario y extramamario constituyen real-
mente una misma lesidon y que es posible que junto con
el angiofibroma celular sean variantes fenotipicas del
lipoma de células fusiformes. Dichos tumores podrian
tener un origen comun en una célula estromal primiti-
va (vimentina/CD34/CD10+) con capacidad para dife-
renciarse hacia un fenotipo miogénico, en el caso del
miofibroblastoma y el angiofibroma celular o hacia un
fenotipo lipogénico, en el caso del lipoma de células
fusiformes (4,5,7,8).
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Parece que existe un factor hormonal asociado a la
patogénesis del miofibroblastoma extramamario dada su
tendencia a presentarse en varones de edad avanzada,
algunos de los cuales estaban recibiendo algin tipo de
tratamiento hormonal y su localizacion preferente a lo
largo de la linea embridénica mamaria. El hecho de que
el caso aqui presentado se dé en una mujer embarazada
y sea positivo para receptores de progesterona pone de
relieve la influencia que los factores hormonales desem-
pefian en la génesis y desarrollo de esta lesion. Hay
varias publicaciones acerca de la expresion de recepto-
res de estrégenos y de progesterona en el miofibroblas-
toma mamario. La mayor parte de los casos son positi-
vos para ambos (9). Sin embargo, no hemos encontrado
referencias sobre la expresion de estos marcadores en la
variante extramamaria. Este se trata por tanto del primer
caso publicado de miofibroblastoma extramamario en el
que mediante inmunohistoquimica se demuestra la pre-
sencia de receptores de progesterona. Por otra parte, el
angiofibroma celular es generalmente positivo para
receptores estrogénicos y de progesterona por lo que se
ha sugerido que probablemente tenga un origen en la
capa mesenquimal subepitelial, positiva para receptores
hormonales, que se encuentra en el aparato genital
femenino inferior (6). Consideramos que son necesarios
mas estudios investigando el status de receptores hor-
monales en el miofibroblastoma extramamario para la
caracterizacion completa de este tumor. Seria particular-
mente interesante comparar el perfil de expresion de
receptores hormonales en funcién de la localizacion de
los tumores; dentro o fuera de la linea embridnica
mamaria.
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