Angiofibroma Celular Retroperitoneal: Uma Entidade
Rara na Ginecologia
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Retroperitoneal Cellular Angiofibroma: A Rare
Gynecological Entity
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RESUMO

O angiofibroma celular € uma entidade tumoral mesenquimatosa rara, descrita pela primeira vez em 1997, sem predominio de género
e que surge tendencialmente na quarta década de vida. A localizagdo mais habitual na mulher é superficial a nivel da regido vulvova-
ginal, confundindo-se muitas vezes a nivel vulvar com quisto/tumor da glandula de Bartholin. No entanto, estdo descritos alguns casos
de tumor em localizagdo profunda e extra-pélvica. O tratamento é excisional e a recorréncia é baixa. E apresentado um caso de uma
paciente com uma formagao heterogénea a nivel da regido anexial direita, cuja cirurgia mostrou tratar-se de uma formagao nodular
alongada, retroperitoneal, localizada a nivel dos espagos paracervical e paravesical direitos, que se excisou. O estudo histologico
revelou tumor mesenquimatoso compativel com angiofibroma celular.
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ABSTRACT
Cellular angiofibroma is a mesenchymal tumor, described in 1997, without gender preference, that usually appears at age 40. The
vulvovaginal area is the most common site in women, mimicking vulvar benign tumors, like Bartholin gland cyst. However, there are a
few described cases of a deep or extra-pelvic angiofibroma. Excision is the treatment of choice and the recurrence rate appears to be
low. We present the case of a woman with a heterogeneous tumor in the right adnexial region. At the surgery, a retroperitoneal tumor

was excised and the histopathological tissue analysis revealed a cellular angiofibroma.
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INTRODUGAO

O angiofibroma celular (AC), descrito pela primeira vez
em 1997, é uma entidade rara, com origem no tecido me-
senquimatoso, sem predominio de género e que surge na
quarta década de vida."“ Consiste numa formagao tumoral
benigna, bem circunscrita, de consisténcia duro-elastica,
com dimensdes habitualmente inferiores a 3 cm.'*

A localizagdo mais habitual na mulher é superficial, a
nivel da regido vulvovaginal.* No entanto, a literatura des-
creve casos de tumor em localizagdo profunda e extra-
-pélvica.®s> Um artigo de revisdo da literatura, realizado
por Mandato et aP® em 2015, agrupou 74 casos de AC em
mulheres, com uma idade média de 46,1 anos, a maioria
de localizagao superficial, sobretudo a nivel vulvar. Dos 74
casos descritos, seis sao de localizagao extrapélvica, com
as dimensdes médias de 4,38 cm, com apenas um caso
de localizacao pélvica retroperitoneal com crescimento no
espaco paravesical direito.’

O tratamento descrito para este tipo de lesées consiste
na sua excisdo local completa, com margens livres."® Dos
casos descritos com seguimento pds-operatorio, verificou-
-se que o risco de recorréncia é baixo, mesmo em lesdes
com areas de atipia ou transformacgao sarcomatosa.'?

As varias hipoteses clinicas de diagndstico diferencial
estdo dependentes da sua localizagdo e consistem em
quistos da glandula de Bartholin,* outros quistos vulvares,
leiomiomas, lipomas e outros tumores sélidos n&o especi-

ficados.® Histologicamente, estas lesdes sdo caraterizadas
por trés constituintes: células fusiformes que formam pe-
quenos fasciculos envolvidos por feixes de colagénio, nu-
merosos e proeminentes vasos sanguineos, por vezes com
parede hialinizada e tecido adiposo por entre as células
fusiformes.3#® Desta forma, o diagnéstico histolégico dife-
rencial é feito com angiomixomas agressivos, angiomiofi-
broblastoma, lipoma de células fusiformes, tumores fibro-
sos, perineurinomas e leiomiomas.'?4% Do ponto de vista
imunohistoquimico o AC carateriza-se por positividade para
vimentina, recetores de estrogénio e progesterona e actina
do musculo liso, sendo CD34 positivo em 60% dos casos.
O tumor é negativo para proteina S100, desmina e antigé-
nio da membrana epitelial."?#6 A positividade quase sempre
observada para receptores de estrogénio e progesterona,
sugere uma origem provavel no tecido mesenquimatoso
subepitelial do tracto genital inferior feminino.”

Apesar de serem poucos 0s casos descritos literatura
e com pouco tempo de seguimento, o prognoéstico destas
lesdes parece ser bom, com baixo risco de recorréncia.®

CASO CLiNICO

Doente do sexo feminino, caucasiana, com 44 anos de
idade. Dos antecedentes médicos salientamos a sarcoido-
se e dos antecedentes ginecologicos e obstétricos salien-
tamos os ciclos menstruais regulares, a contracegao com
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Figura 1 — Ecografia ginecoldgica transvaginal - formacao (M) alongada hipoecogénica com vascularizagéo nao suspeita na regido ane-

xial direita, longitudinal ao utero (U)

dispositivo intrauterino (DIU) de cobre e duas gestacdes
com dois partos eutdcicos. Vigilancia ginecoldgica regular,
com informagéo de quisto do ovario direito ja conhecido,
em vigilancia clinica e imagioldgica até a data.

Foi enviada ao servigo de Ginecologia com queixas de
dor na fossa iliaca direita com dois meses de evolugéo, sem
alteracdes do transito gastro-intestinal ou urinarias, sem al-
teracdes dos ciclos menstruais e sem febre. O exame cli-
nico ginecoldgico foi normal com toque bimanual indolor a
palpagéo profunda, sem aparentes massas palpaveis.

Dos exames complementares de diagndstico salien-
tam-se: a ecografia transvaginal (Fig. 1) revelou utero em
moderado latero-desvio esquerdo com as dimensdes de 80

x 44 x 47 mm de eixos L x AP x T de contornos regulares
e normal textura do miométrio. Cavidade endometrial con-
tendo DIU de cobre bem posicionado. Anexos sem ovarios
identificados e sem derrame liquido pélvico. Na regido ane-
xial direita e longitudinalmente ao utero identifica-se uma
imagem alongada com 79 x 35 mm hipoecogénica e escas-
samente vascularizada podendo corresponder a salpinge
com aspeto denso; a tomografia computorizada abdomino-
-pélvica (TC-AP) mostrou em topografia anexial posterior
direita, um processo expansivo, hipodenso, discretamente
heterogéneo, de contornos regulares, medindo 85 x 47 mm
(Fig. 2). A porcao mais inferior encontrava-se adjacente a
regiao istmica/colo uterino com 60 x 40 mm (Fig. 3).

Figura 2 — Imagens seriadas de tomografia computorizada-abdomino pélvica em corte sagital, desde um corte central (A) até um corte
mais a direita do utero (B, C) onde se visualiza a massa tumoral (M) e as suas relagdes anatémicas com a bexiga (b) e utero (U)

Figura 3 — Imagens seriadas de tomografia computorizada-abdomino pélvica em corte transversal, desde um corte mais apical a nivel do
istmo (A) até um corte mais caudal (B e C) a nivel do recto (R).
b: bexiga; M: massa; U: utero.
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Figura 4 — Imagem da pe

Analiticamente, apresentava o CA 125 de 38 U/mL (va-
lor de referéncia de normalidade < 27 U/mL) e PCR de 0,12
mg/L (valor de referéncia de normalidade < 0,50 mg/L).

Foi submetida a laparoscopia diagnostica, na qual vi-
sualizamos utero e anexos normais e uma formagao nodu-
lar retroperitoneal em localizagéo laterouterina a nivel do
paramétrio/paracérvix direito, de consisténcia duro-elastica
que se prolongava na sua profundidade a nivel do espago
paravesical direito, pouco vascularizada, ndo tendo sido
identificado a sua origem/dependéncia. Realizamos sal-
pingectomia profilatica bilateral seguida de excisao da for-
magéao descrita (Fig. 4). Enviamos a peca operatoria para
estudo extemporaneo cujo diagnostico foi diferido para in-
clusdo em parafina, mas nao revelou caracteristicas de ma-
lignidade (“lesdo constituida por estroma conjuntivo denso
fibrosos/hialino, frequentemente de disposicao multinodu-
lar envolvendo estruturas vasculares, com endotélios sem
atipia ou proliferagcao”).

O estudo histopatoldgico definitivo relevou macrosco-
picamente uma formagao com 7,5 cm de maior eixo, sobre
a extremidade de aspecto nodular com 4,5 x 4 cm de su-
perficie externa em parte irregular e em parte lisa, brilhante
de aspeto congestivo. Histologicamente observou-se tu-
mor mesenquimatoso sem caracteristicas de malignidade,
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¢a operatoria apds a sua excisao - angioﬁbroma celular (AC) e trompas (T)

com aspectos histomorfolégicos e imunofenotipicos que o
enquadram num angiofibroma celular. Auséncia de imuno-
marcacéo para CD34 (que pde em evidéncia o exuberante
componente vascular), para proteina S100, Melan A, CD31,
HMB45, C-kit, DOG1, EMA e AE1/AE3. Imunomarcagéo
forte difusa para recetores de estrogénios e recetores de
progesterona e também positividade intensa para actina do
musculo liso, desmina, H-caldesmon e calponina. A ativida-
de proliferativa avaliada pelo Ki67 é da ordem dos 2% a 3%
(Fig. 5).

O pos-operatério imediato e tardio decorreu sem inci-
dentes, encontrando-se a doente em consultas anuais de
vigilancia clinica e imagiolégica, com ecografia endovagi-
nal.

DISCUSSAO

O angiofibroma celular € um tumor benigno com origem
nas células mesenquimatosas e que se apresenta sob a
forma de lesdes nodulares bem limitadas, de consisténcia
duro-elastica, constituidas por células fusiformes e vasos
sanguineos.® Dado que a primeira descrigdo desta enti-
dade remonta apenas a 1997, sdo ainda poucos 0s casos
descritos na literatura, limitando assim o conhecimento
exato acerca da sua evolugao e prognéstico. Contudo, e de
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Figura 5 — Aspeto histopatoldgico e caraterizagdo imuno-histoquimica da leséo: A: vasos abundéntes de parede espessada; B: fasciculos

de células fusiformes envolvidos por feixes de colagénio; C: adipdcitos no seio da lesao; D: positividade para receptores de estrogénio; E:
positividade para receptores de progesterona; F: positividade para desmina; G: positividade para actina de musculo liso; H: positividade
para caldesmon; I: negatividade para CD34; J: negatividade para S100; K: Ki-67 de 2% - 3%

acordo com os casos relatados, esta entidade aparenta ter
um comportamento benigno, com baixas taxas de recidiva
apos exciséo local completa, e com um bom prognéstico.

Este tumor é de relevancia para a ginecologia, pois o
local do seu aparecimento na mulher tem sido, maioritaria-
mente, a nivel da regido vulvo-vaginal, mimetizando assim
outras entidades ginecoldgicas frequentes, como é o exem-
plo dos quistos da glandula de Bartholin. Aliteratura apenas
descreve um caso de localizagdo pélvica retroperitoneal
semelhante ao aqui relatado e, em ambas as situagbes, o
AC apresentou um crescimento a nivel da cavidade pélvica
a direita.

Muito embora tivesse havido duvidas quanto a origem
do tumor, a sua localizagdo bem como as carateristicas
imagiolégicas descritas foram sugestivas de patologia da
regido anexial, pelo que foi solicitado apenas o marcador
tumoral CA 125. Pela sua forma alongada a hipétese de
se tratar de patologia da trompa foi colocada pela ecogra-
fia. Salientamos que esta formagado pode ter apresentado
um crescimento lento e dai a informacgao prévia da doente
relativamente a presenca ja antiga de um quisto do ane-
xo direito que, posteriormente, no decurso da cirurgia, néo
foi confirmado. Poderia tratar-se ab initio desta formagao

ainda com menores dimensdes.

Apesar da raridade, a possibilidade da existéncia de um
AC podera ser considerada em situagdes de presenca de
formagbes nodulares ou alongadas, de carateristicas ima-
giologicas inespecificas que ndo se enquadrem num diag-
nostico ginecoldgico exato, mas que se desenvolvam em
localizagdes frequentes deste tipo de patologia. A condu-
ta terapéutica, através da exérese, bem como a vigilancia
posterior, acaba por ser semelhante a oferecida para as
lesdes ginecolodgicas benignas tipicas.
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