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Melanoma vulvar

Vulvar melanoma

RESUMEN

El cancer de vulva es el 5% del total de canceres
ginecologicos y corresponde al 1% de afeccion
maligna femenina. La entidad histologica mas
frecuente es el cancer de células escamosas (90-
95%). El melanoma representa la segunda
enfermedad maligna en frecuencia (8-10%). Se trata
de un tumor raro con cierta predisposiciéon por el
area vulvar. El melanoma se origina frecuentemente
como lesion sobreelevada y pigmentada, localizada
en labios menores o clitoris. El pronostico depende
del tamano y grado de invasion tumoral. La biopsia
temprana de cualquier lesion sospechosa es
mandatoria.

Este trabajo presenta un caso de melanoma
vulvar y se expone nuestra experiencia en su
manejo clinico, se realiza una revision actualizada
de la bibliografia en relacion con su historia
natural, distribucion por edad, factores
epidemiologicos, patologia, sistemas de
microestadificacion para predecir prondstico,
tratamiento y supervivencia.

PALABRAS CLAVE

Cancer de vulva. Melanoma vulvar. Biopsia.
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ABSTRACT

Vulvar cancer accounts for 5% of all female genital
cancers and 1% of all malignancies in women. The
most common histological type affecting the vulva
is squamous cell carcinoma, accounting for
approximately 90%-95% of these lesions. Malignant
melanoma is the second most common cancer
occurring in the vulva, accounting for about
8%-10% of lesions. This uncommon tumor shows a
certain predisposition for the vulvar area.
Melanomas usually present as raised, pigmented
lesions, occurring most commonly on the labia
minora or clitoris. Prognosis depends on the size of
the lesion and the depth of invasion. Early biopsy
of all suspected lesions is mandatory.

We present a case of vulvar melanoma and describe
our experience in the clinical management of this
entity. We also provide a review of the most recent
literature on the natural history of this tumor, its
distribution among age groups, epidemiological
factors, pathology, the microstaging systems used to
predict prognosis, treatment, and survival.
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INTRODUCCION

El cancer de vulva es el 5% del total de canceres
ginecologicos y corresponde al 1% de la patologia
maligna femenina®. La entidad histologica mas fre-
cuente es el cancer de células escamosas (90-95%).
El melanoma representa la segunda patologia ma-
ligna en frecuencia (8-10%)%. Otros tipos histologi-
cos de menor relevancia incluyen el adenocarcino-
ma de la gliandula de Bartholino, el sarcoma, el
cancer de células basales y la enfermedad invasiva
de Pagetd.

El melanoma cutaneo es un proceso neoplasico
que se produce a partir de la degeneracion malig-
na de los melanocitos?. Representa solo el 3% de
los cdnceres cutdneos; sin embargo, causa el 60-
70% de las muertes secundarias a cancer de piel’.
Estos tumores de origen neuroectodérmico surgen
a partir de un nevo de la uniébn o un nevo com-
puesto preexistente o de novo desde melanocitos
epidérmicos localizados en la capa basal del epite-
lio escamoso®.

El melanoma vulvar fue descrito por primera vez
por Hewett en 18617, Se trata de un tumor raro con
cierta predisposicion por el drea vulvar®?. El 3-7% de
melanomas cutdneos en mujeres se desarrollan en la
region vulvar, cuando ésta representa tan solo el 1-
2% de la superficie corporal®. Franklin y Weiser pos-
tulan que la piel vulvar tiene una estructura cutdnea
y mucosa mds compleja que la hace especialmente
susceptible al desarrollo de cancer de células esca-
mosas y melanoma®.

El objetivo de la presentacion de este trabajo es
aportar nuestra experiencia en el manejo y segui-
miento de una paciente diagnosticada de melanoma
vulvar y realizar una revision actualizada de la bi-
bliografia.

CASO CLINICO

Paciente de 82 afnos de edad sin antecedentes fa-
miliares de interés y con antecedentes personales de
hipertension arterial, valvulopatia mitral y aoértica e
intervenida de hernia discal, cataratas y glaucoma
ocular. Como antecedentes ginecoobstétricos desta-
can una menarquia a los 13 afos, 2 gestaciones con
2 partos eutOcicos previos, menopausia fisiologica a
los 50 afios y sin revisiones ginecologicas anteriores.
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Figura 1. Amplia lesion hiperpigmentada que ocupa el labio
menor derecho, de coloracion negruzca, con bordes irregulares,
mal definidos y de superficie beterogénea con miiltiples nodulos
centrales erosionados.

Derivada a nuestra consulta por neoformacion,
ocasionalmente sangrante, localizada en genitales
externos de 2 meses de evolucion. No relata cuadro
de dolor, sindrome miccional, astenia, anorexia, pér-
dida de peso u otra sintomatologia.

La exploracion general y mamaria es negativa. En
la exploracion ginecologica destaca una amplia le-
sion hiperpigmentada que ocupa el labio menor de-
recho y que comienza a afectar al labio mayor ipsi
y contralateral, de coloracion negruzca, con bordes
irregulares y mal definidos y de superficie heterogé-
nea con multiples nédulos centrales erosionados. La
lesion sobrepasa la linea media, ocupa todo el ves-
tibulo vaginal y alcanza, en su regidon anterior, el in-
troito uretral (figs. 1 y 2). El resto de la exploracion
ginecologica es negativa, y no se palpan adenopati-
as ganglionares a ningan nivel.

Con la sospecha diagnoéstica de un melanoma vul-
var se realiza biopsia-punch de la lesion. Ademas, se
solicitan marcadores tumorales y tomografia compu-
tarizada (TC) abdominopélvica. El resultado anato-
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Figura 2A y 2B. Con la separacion de los labios mayores se visualiza, con mayor precision, la lesion descrita, como ocupa todo el
vestibulo vaginal y alcanza, en su region anterior, el introito uretral, sobrepasando la linea media y comenzando a afectar el labio

contralateral.

mopatologico informa de “hallazgos histopatologicos
compatibles con melanoma”. Debido a la amplia ero-
sion de epidermis de la zona biopsiada, no es posi-
ble realizar una estadificacién anatomopatologica, se
recomienda repetir la toma pero ante la negativa fa-
miliar se desestima esta opcion. Los marcadores tu-
morales y las técnicas de imagen son negativos.

Con el juicio diagnostico de melanoma vulvar se
alcanza el consenso, en comité oncologico de nues-
tro centro, que dada la edad de la paciente, su pa-
tologia concomitante y el mal prondstico de esta en-
tidad, de realizar tratamiento paliativo. La paciente
fallece 10 meses mas tarde como consecuencia de la
enfermedad.

DISCUSION

El melanoma vulvar es una enfermedad propia de
pacientes de edad avanzada, como ocurre en el ca-
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so presentado. La mayor parte de los estudios infor-
man de una edad media al diagnodstico > 60 anos,
con un pico de incidencia entre la quinta y la octa-
va décadas de la vida'®!!. Este hecho contrasta con
el melanoma cutaneo de otras localizaciones, donde
la edad media al diagnostico es de 30-40 afnos, con
un tercio de los casos diagnosticados antes de la
edad de 45%'2. Factores como la paridad, la influen-
cia genética o la hormonal no muestran relacion con
el melanoma vulvar!3. Sin embargo, presenta una
mayor frecuencia entre mujeres de raza blanca en
relacion con mujeres africanas, asidticas u otras razas
con pieles mas pigmentadas'®!314, Se conoce la re-
lacion directa entre la exposicion a radiacion ultra-
violeta y el desarrollo del melanoma cutaneo. Debi-
do a la inaccesibilidad de la region vulvar, este
hecho no nos ayuda a explicar la etiologia del me-
lanoma vulvar. Sin embargo, se ha postulado que la
radiacion ultravioleta podria estar relacionada, de
forma indirecta, con la provocacion de una altera-
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Tabla 1 Sistema de microestadificacion tumoral del melanoma vulvar

Clark Breslow Chung

Intraepitelial < 0,75 mm Intraepitelial

Dentro de dermis papilar 0,76-1,5 mm < 1 mm capa granular

Extiende dermis reticular 1,5-2,26 mm > 1-2 mm tejido subepitelial

Dentro de la dermis reticular 2,26-3 mm > 2 mm pero no dentro de grasa subyacente
Dentro grasa subcutinea > 3 mm Dentro grasa subcutinea

cion sistémica mediada por células del sistema in-
munologico y la creacion de un ambiente mas favo-
rable para el desarrollo de la patologia vulvar®®.

Los sintomas del melanoma vulvar son similares
a otros canceres vulvares'®, El hallazgo de un no6-
dulo o0 masa es el sintoma mis frecuente, seguido de
sangrado vulvar o prurito genital>'1 Muchas pa-
cientes con melanoma vulvar, como en nuestro ca-
so, estin asintomaticas excepto por la presencia de
una lesion pigmentada que puede estar agrandan-
dose. Dolor, disuria, vomitos, cefalea o pérdida de
peso son sintomas menos frecuentes que se acom-
pafian habitualmente de un estadio mas avanzado al
diagnostico’®. La mayoria de los melanomas de la
vulva se localizan en labios mayores, menores y cli-
toris”1%15. Aunque la localizacion de la lesion varia,
algunos autores defienden que dicho factor se co-
rrelaciona con el prondstico, una localizacion mas
central implica un peor pronosticol®!3, Se recomien-
da biopsiar cualquier cambio de un nevo preexis-
tente o la presencia de una lesién vulvar de recien-
te aparicion. No obstante, se ha postulado que el
melanoma vulvar surge de novo y que los nevos no
muestran una mayor predisposicion a degeneracion
maligna'>. La biopsia se debe tomar del centro de la
lesion y se debe extender al tejido celular subcuta-
neo para permitir la valoracion anatomopatologica
del espesor de la lesion!”.

El diagnostico diferencial del melanoma vulvar se
debe realizar entre lesiones pigmentadas benignas y
malignas. Entre las lesiones benignas se incluyen el
léntigo simple, la melanosis vulvar, el nevo, la acan-
tosis nigricans o la queratosis seborreica. Las neo-
plasias pigmentadas incluyen la neoplasia vulvar in-
traepitelial, el carcinoma escamoso y la enfermedad
de Paget'8,

Se han propuesto diferentes sistemas de estadifi-
cacion del melanoma vulvar. Estos incluyen un sis-
tema de estadificacion clinico, el sistema del AJCC
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para el melanoma cutdneo, el sistema de estadifica-
cion de la FIGO para el melanoma vulvar y el siste-
ma de estadificacion TNM. Ademds, se han emplea-
do varios sistemas de microestadificacion entre los
que destacan el sistema de Clark y Breslow para me-
lanomas cutdneos y la modificacion de Chung para
el melanoma vulvar (tabla 1). En 1969, Clark et al
establecieron 5 niveles de invasion tumoral en el
melanoma cutaneo basados en el grado de penetra-
cion tumoral del tejido conectivo dérmico y su co-
rrelacion con el pronéstico'®. Un afio después, Bres-
low publica un nuevo sistema de microestadificacion
con el empleo del grosor tumoral como marcador
pronostico mas importante?’. Varios estudios publi-
cados durante las 2 décadas posteriores encuentran
que los sistemas de microestadificacion de Clark y
Breslow son técnicas precisas y reflejan la historia
natural de la enfermedad>®1114 No obstante, se en-
contr6 que la clasificacion de Clark es subjetiva y
arbitraria para el melanoma vulvar, ya que el tejido
subepitelial del clitoris y labios difieren en la morfo-
logia del resto de la piel corporal'®'>?!, Chung et al
crearon un sistema de Clark modificado designado
especificamente para el estadiaje del melanoma vul-
var, teniendo en cuenta la carencia de una dermis
papilar bien definida en la mayor parte de la piel
vulvar?l. En diferentes revisiones realizadas se han
comparado los sistemas de macro y microestadifica-
cion en el melanoma vulvar. Los sistemas de micro-
estadificacion de Breslow y Chung parecen ser mas
precisos que el sistema Clark y son los mas fre-
cuentemente empleados??. De forma similar, el siste-
ma ACJJ parece ser mas preciso que el sistema de
macroestadificacion de la FIGO>1023,

Se ha establecido la microestadificacion tumoral
como marcador prondstico mids importante en el
melanoma vulvar?. La edad avanzada al diagnostico
se considera como marcador independiente!®!!, Se
conoce el estado de inmunodepresion asociado a la
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edad avanzada y el melanoma maligno incrementa
su incidencia en pacientes inmunodeprimidos'. En
varios estudios se ha diferenciado entre tumores de
localizacion central y tumores localizados lateral-
mente!102425 Una serie de 48 pacientes ha demos-
trado una diferencia de 10 afos de supervivencia
entre tumores de localizacion central y lateral'!. La
ubicacion lateral tiene un mejor pronoéstico y la lo-
calizacion medial tiene mayor indice de recurrencia
local'™?>, Este hecho se explica por la dificultad téc-
nica de una reseccion amplia de la parte mas medial
de la vulva, limitada por la vagina y particularmente
por la uretra®. Otros factores identificados como
marcadores prondsticos adversos son la presencia de
lesiones satélites y metastasis a nédulos linfaticos re-
gionales®. La actividad mitotica, el subtipo histolo-
gico, la infiltracion linfocitica y el grado de ulcera-
cion son indicadores relacionados con el grosor
tumoral y el grado de microinvasion, y son marca-
dores pronosticos de valor indirecto!4,
Antiguamente, el tratamiento recomendado del
melanoma vulvar era la vulvectomia radical con lin-
fadenectomia bilateral inguinofemoral, independien-
temente del tamafo, grosor o grado de invasion tu-
moral®. Estudios retrospectivos publicados en los
altimos anos demuestran que la vulvectomia, en re-
lacion con la reseccion local del tumor, no mejora el
indice de supervivencia incluso ante lesiones consi-
deradas como de alto riesgo de recurrencia®®10.22. Se
han propuesto diferentes margenes quirargicos de
seguridad en las resecciones tumorales. Las reco-
mendaciones varian entre 1-2 cm para lesiones
< 0,75 mm de grosor, 2 cm para lesiones con grosor
< 2 mm y 2-3 cm para lesiones con grosores supe-
riores®?22. Sin embargo, obtener incluso los marge-
nes menores en el melanoma vulvar puede ser una
tarea laboriosa que requiera reseccion de uretra, rec-
to o exanteraciones parciales pélvicas'?. El papel de
la linfadenectomia electiva de rutina es controverti-
do en el tratamiento actual del melanoma. Se ha de-
mostrado que en los casos de melanoma cutineo de
grosor < 0,76 mm no se obtienen beneficios en
cuanto a la supervivencia?’. Existen estudios retros-
pectivos que sugieren beneficios de la linfadenecto-
mia regional en pacientes con melanomas de grosor
intermedio (0,76-4,0 mm)?8. El consenso actual sobre
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la linfadenectomia electiva es que se trata de un pro-
cedimiento innecesario en lesiones < 0,76 mm pero
razonable en lesiones > 0,76 mm’.

Las tasas de supervivencia varian ampliamente en-
tre el melanoma cutaneo y el melanoma vulvar. El in-
dice de supervivencia a los 5 afios para el melanoma
cutaneo oscila entre el 72 y el 81%'5%. En contraste,
el indice de supervivencia para el melanoma vulvar
varia entre el 8 y el 55%, con una media del 36%°1°.
Bradgate et al sugieren que la diferencia tan notable
entre ambos grupos estd en relacion con el estadio
avanzado de la enfermedad al diagnostico y la po-
blacion de pacientes con edades superiores a los 65
anos!®. La probabilidad de recurrencia local del me-
lanoma vulvar es del 30-50%'!. El lugar m4s frecuen-
te de recurrencia es la ingle, seguido del periné, rec-
to, vagina, uretra y cérvix?!. En pacientes que
desarrollan recurrencia de la enfermedad, el interva-
lo libre entre el final de la terapia inicial y la recu-
rrencia local varia entre 1 mes y 14 anos, con una
media de 1 ano!'?!. El indice de supervivencia a los
5 anos tras la recurrencia es inferior al 5%°. Las pa-
cientes que fallecen por la enfermedad lo hacen se-
cundariamente a la enfermedad metastasica generali-
zada. Los lugares mas frecuentes de metdstasis son
los pulmones, el higado y el cerebro. Otros lugares
menos frecuentes son el miocardio, los rifiones, las
glandulas suprarrenales, el estbmago y los nodulos
linfiticos retroperitoneales!'h2!,

En conclusion, el melanoma es el segundo tumor
en frecuencia de la vulva. Se trata de una patologia
con mayor prevalencia entre mujeres de edad avan-
zada. La sintomatologia mis frecuente es la apari-
cion de un noédulo o masa en la regidn genital. El
diagnostico es anatomopatologico, y se debe biop-
siar toda lesion vulvar que surja de novo o cualquier
cambio en una lesion preexistente. La microestadifi-
cacion tumoral constituye el principal factor pronos-
tico. Se trata de una entidad con bajo indice de su-
pervivencia y alta tasa de recidiva. Actualmente, la
cirugia ofrece el mejor tratamiento en el control y
potencial cura del melanoma vulvar, no obstante se
recomienda ajustar el tratamiento e individualizar
con cada paciente dependiendo de la extension de
la enfermedad, las caracteristicas de la paciente y el
riesgo quirargico.
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