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Sarcoma epitelioide de vulva

Vulvar epithelioid sarcoma

RESUMEN
Presentamos un caso de sarcoma epitelioide de
vulva en una mujer de 30 anos de edad, tratada

con escision amplia de la lesiéon. Se revisa la
literatura cientifica disponible al respecto.

PALABRAS CLAVE

Sarcoma epitelioide de vulva. Cancer de vulva.
Vulvectomia radical.

ABSTRACT

We report a case of vulvar epithelioid sarcoma in
a 30 year old woman treated by extensive local

excision. The literature on this subject is reviewed.
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INTRODUCCION

El sarcoma epitelioide es una entidad descrita por
Enzinger! en 1970 como un tumor de adultos jove-
nes, localizado principalmente en la superficie fle-
xora de los dedos, las manos, la muneca y el ante-
brazo!. Posteriormente, se describi6 la variante
proximal o de tipo células grandes, con peor pro-
noéstico que el sarcoma epitelioide convencional, cu-
yas lesiones se localizan, fundamentalmente, en la
region pélvica y perineal.

El sarcoma epitelioide de vulva es una tumora-
cion de estirpe mesenquimal muy poco frecuente,
con solo 21 casos descritos en la literatura médica
(uno de ellos en una gestante de 36 semanas). Apa-
rece en mujeres jovenes y suele localizarse en los la-
bios mayores. Tiene un comportamiento agresivo lo-
cal y potencialmente metastasico®. El diagnostico es
anatomopatologico y el diagnostico diferencial se
basa en los hallazgos macroscopicos, histologicos e
inmunohistoquimicos de la lesion.

Dada la escasa experiencia existente, el mejor tra-
tamiento estd todavia por definir, aunque en los es-
tadios iniciales de la enfermedad la exéresis amplia
con margenes de seguridad parece el enfoque mas
razonable.
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Figura 1. En la tincion con hematoxilina-eosina existen criterios
de malignidad como la infiltracion grasa (HE, x40).

Figura 2. La celularidad predominante es epitelioide con
produccion de colageno (HE, x200).

CASO CLINICO

Paciente de 30 anos de edad, que acude a la con-
sulta de ginecologia para el control de foliculo he-
morragico.

Como antecedentes personales presenta un parto
por cesarea, una intervencioén por un foliculo hemo-
rragico en el ovario izquierdo y otra por obstruccion
intestinal.

En la exploracion ginecologica cabe destacar una
tumoracion bien delimitada, irregular, de consisten-
cia firme, bien epitelializada, de aproximadamente
2 cm, en el vértice superior de labio mayor derecho.
En la citologia cérvico-vaginal se objetiva SIL de ba-
jo grado.

Se realizan biopsias de cérvix y se extirpa la tu-
moracion descrita en labio mayor derecho.

La formacion nodular que se envia para estudio
anatomopatologico; mide 1,8 x 1,5 cm, es de consis-
tencia firme y coloracion amarillenta. Microscopica-
mente se corresponde con una masa multinodular,
localizada en la hipodermis, mal delimitada, que no
estd encapsulada e infiltra grasa en algunas areas (fig.
1) Esta constituida por células de citoplasma amplio
y eosinofilo, con tendencia a formar nédulos con ha-
ces gruesos de fibras colagenas. Los nucleos son
grandes y redondos u ovalados. Se observan signos
de malignidad como atipia, pleomorfismo celular e
invasion perineural. Otras zonas muestran un patron
de crecimiento fusiforme y un estroma con cambios

mixoides (fig. 2). Con técnicas de inmunohistoquimi-
ca, las células tumorales expresan fuerte positividad
para vimentina, queratinas AE1/AE3 y EMA, y positi-
vidad focal para CD34, actina y citoqueratina 7
(fig. 3). No se observa inmunoexpresion de CK20,
CD31 ni S-100. El indice proliferativo (Mib-1) es ba-
jo, del 5%. Con estos datos se establece el diagnosti-
co de sarcoma epitelioide de tipo proximal de vulva.

Se solicitd6 una segunda opinidon al Dr. Christo-
pher D.M. Fletcher, MD, Profesor de Patologia en el
Department of Pathology Brigham and Women’s
Hospital de Boston, que se mostré de acuerdo con
el diagnostico emitido y recomendo la escision am-
plia de la lesion.

El resultado de la biopsia de cérvix resultd6 com-
patible con una lesion intraepitelial de alto grado.

Presentado el caso en una sesion de ginecologia
oncologica, se decidid ampliar los bordes de la le-
sion vulvar y realizar una conizacion en el mismo
acto quirargico, con posterior seguimiento clinico
estricto de la paciente.

DISCUSION

El sarcoma epitelioide es un tumor maligno agre-
sivo descrito por primera vez en 1970. Hasta enton-
ces habia sido confundido repetidamente con pro-
cesos inflamatorios cronicos, granuloma necrosante
o carcinoma de células escamosas’.
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El sarcoma primario de vulva es extremadamente
raro, supone del 1 al 3% de las enfermedades ma-
lignas de la vulva®3, con sélo 21 casos de sarcoma
epitelioide de vulva descritos en la literatura cientifi-
ca. No se conoce con claridad su comportamiento,
que abarca desde tumores altamente agresivos a le-
siones que se comportan como tumores de bajo gra-
do?. En general, se comporta de forma mas agresiva
que el sarcoma epitelioide extragenital?. Chase y En-
zinger® notifican una tasa de recurrencia en torno al
77%, con una incidencia de metastasis de hasta un
45%. La primera ruta de diseminacién metastdsica
son los ganglios linfaticos?. Entre un 21 y un 51% de
las pacientes empiezan con metistasis pulmonares,
aunque también hay casos descritos en el cuero ca-
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belludo, el cerebro, el higado, la pleura y 6seos5. Es-
ta neoplasia suele aparecer en mujeres jovenes; la
media de edad al diagnostico es de 35 anos. La le-
sion habitualmente se localiza en los labios mayores
y cursa de forma asintomatica en la mayoria de las
pacientes3. El tumor comienza como una lesion no-
dular que tiende a ulcerarse. Aunque su crecimiento
es lento, tiene una marcada tendencia a la recurren-
cia local, sobre todo si se trata inadecuadamente. Las
metdstasis a distancia a menudo ocurren tras recu-
rrencias repetidas de la enfermedad®.

El diagnostico diferencial se basa en los hallazgos
macroscopicos, histologicos e inmunohistoquimicos
de la lesion y se hace con: carcinoma indiferenciado
de vulva, melanoma, sarcoma del nervio periférico
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tipo epitelioide, angiomiosarcoma, rabdomiosarcoma
epitelioide, leiomiosarcoma, sarcoma epitelioide de
la sinovial y tumor rabdoide extrarrenal’.

El sarcoma de nervio periférico (tumor maligno de
la vaina nerviosa periférica) es reactivo a la proteina
S-100 y negativo para citoqueratina y EMA. Debe
emerger de un nervio periférico, de un neurofibroma
o tener caracteristicas de diferenciacion neural®.

El hemangioendotelioma epitelioide es una lesion
de bajo grado caracterizada por una morfologia epi-
telioide endotelial y un patron lineal o unicelular de
diferenciacibn vascular. Se asocia a un vaso, con
presencia de espacios vacuolados con eritrocitos.
Presenta positividad para CD-31 y es negativo para
proteina S-100 y EMA!®11,

El rabdomiosarcoma es un tumor de alto grado
de malignidad, caracterizado por un crecimiento al-
veolar de las células con diferenciacion al musculo
esquelético. Es positivo para desmina, actina, vi-
mentina y S-1001215,

El leiomiosarcoma es un tumor maligno com-
puesto, al menos focalmente, de células de musculo
liso, con patron de crecimiento fascicular y general-
mente en relacion con una pared vascular. Citologi-
camente suelen tener vacuolas citopldsmicas a am-
bos lados del nucleo. Al diferenciarse hacia el
musculo liso, es positivo para desmina, actina, y
puede ser focalmente positivo para S-100 y CD-34,
con poblaciones celulares también positivas para an-
tigenos epiteliales (queratinas)!®-18,

El sarcoma sinovial tipo monofisico tiene un cre-
cimiento «en sibana», densamente celular, con grue-
sos agregados colagenos, focos de calcificacion y
una rica trama vascular tipo hemangiopericitoma. Es
positivo para citoqueratina, EMA y vimentina. Se di-
ferencia del sarcoma epitelioide de vulva en que ca-
rece de agregados intracitoplasmaticos de filamentos
intermedios, tiene microvellosidades y membrana
basal bien desarrollada!®2°.

El tumor rabdoide extrarrenal es una neoplasia
altamente maligna constituida enteramente por célu-
las discohesivas, con nucleos vesiculosos con
nucléolo, en las que al menos algunas células deben
contener inclusiones paranucleares positivas para
queratinas. Se ha planteado la posibilidad de que es-
te tumor corresponda a un sarcoma epitelioide en su
variante de células grandes?h?2.

El tratamiento de estos tumores esta hoy en dis-
cusion. La cirugia con exéresis amplia de la lesion

proporciona un excelente control local y una buena
supervivencia en los tumores menos agresivos, por
tanto, es muy importante la escision inicial comple-
ta de la lesion®. De acuerdo con los datos del Me-
morial Sloan- Kettering, el tamano y el grado del tu-
mor primario son los factores prondsticos mas
importantes en los sarcomas de tejidos blandos de la
pelvis. Son factores favorables: un didmetro tumoral
inferior a 5 cm, un bajo grado tumoral y una resec-
cion completa. Todas las pacientes con recurrencia
local fallecieron con metéstasis a distancia. La inva-
sion vascular indica un pobre prondstico?.

Algunos autores atribuyen el riesgo de recurren-
cia local a una inadecuada reseccion de los marge-
nes?. Sin embargo, muchos autores prefieren la es-
cision local amplia de la lesion a la vulvectomia?4)
aunque en ocasiones aquélla implica la realizacion
de una hemivulvectomia. La medida de los marge-
nes no estd bien definida, pero 2 cm se ha conside-
rado suficiente, basado en datos de localizaciones
extragenitales>?3.

De los casos descritos en la literatura médica, en 5
se realizO vulvectomia radical con linfadenectomia in-
guinofemoral bilateral, en 5 hemivulvectomia con o
sin linfadenectomia uni o bilateral, y en el resto esci-
sion amplia de la lesion, en algunos casos acompana-
da de linfadenectomia unilateral, como en el publica-
do por Hall et al®>. En 1980, Aarsten y Albus-Lutte!
sugirieron que una escision agresiva previene la recu-
rrencia local de la afeccion. Curtin et al®® aportan 24
casos de mujeres con sarcomas ginecologicos; en to-
dos realizan reseccion sin terapia adyuvante y solo 7
recurren tras el tratamiento. Otros autores como Kasa-
matsu et al® consideran la vulvectomia radical con lin-
fadenectomia la mejor opcidon de tratamiento para es-
te tipo de pacientes, ya que en el caso que presentan
aparecieron multiples recurrencias y la Gltima localiza-
cion de la enfermedad fue un ganglio linfatico.

En ocasiones, incluso la escision amplia de la le-
sion o la hemivulvectomia son cirugias muy rutilan-
tes, que ocasionan una importante morbilidad psico-
sexual a las pacientes que, generalmente, son
mujeres jovenes. Por ello, autores como Tjalma® ha-
blan de realizar reconstrucciones con colgajos mio-
cutaneos de diferentes musculos, como el gracilis, el
recto abdominal, el tensor de la fascia lata, el glateo
mayor o el latissimus dorsi.

El papel de la linfadenectomia tampoco esta cla-
ro. Algunos autores, como Kasamatsu et al®, reco-
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Tabla 1. Casos descritos de sarcoma epitelioide de vulva
Autores Edad Localizacion Cirugia Tratamiento Estado Tiempo
adyuvante (meses)
Piver et al’!, 1972 27 Clitoris HV + ULN No NED 7
Gallup et al*’; 1976 31 Labio RV + BLN No NED 19
Hall et al, 1980 31 Labio WLE + ULN QT DOD 180
Ulbright et al?, 1983 55 Labio RV + BLN WLE DOD 15
30 Labio WLE QT DOD 8
Perrone et al, 1989 21 Labio LE No NED 56
Weissmann et al, 1990 26 Vulva WLE + BLN RT DOD 79
Konefka et al®®, 1994 49 Glandulas de Bartholino RV + BLN QT DOD 8
Hernindez et al®2, 1995 51 Labio RV + BLN No DOD 12
Guilloy et al, 1997 57 Vulva LE RT DOD 52
49 Vulva RVE RT NED 22
25 Pubis WLE RT
45 Vulva WLE QT + RT NED 21
Ross et al, 1997 20 Vulva WLE No NED 105
32 Periné WLE RT NED 32 (rec)
38 Periné WLE RT NED 10 (rec)
36 Periné WLE RT NED 3
Tjalma et al, 1998 23 Labio HV + ULN No NED 48
Kasamatsu et al, 2001 23 Labio RV + BLN No NED 96
Moore et al, 2001 29 Gestante Labio RVE QT DOD 6
Altundag et al?’, 2004 51 Vulva LVE + BLN QT+RT/QT DOD 6
Lombardia Rodriguez et al, 2006 30 Labio WLE No NED 13

BLN: linfadenectomia bilateral; DOD: defuncion por la enfermedad; HV: hemivulvectomia; LVE: hemivulvectomia izquierda; NED: sin
evidencia de enfermedad; ULN: linfadenectomia unilateral; QT: quimioterapia; rec: recurrencia; RT: radioterapia; RV: vulvectomia

radical; RVE: hemivulvectomia derecha; WLE: escision local amplia..

Modificada de Moore et al, 2001.

miendan la linfadenectomia; otros, como Aartsen y
Albus-Lutte?, consideran que la linfadenectomia re-
gional era poco beneficiosa en los casos que publi-
caron. Tjalma et al®> o Ulutin et al?® s6lo consideran
la linfadenectomia si existe una sospecha clinica o
por métodos de imagen de afectacion ganglionar.
Aunque no existe evidencia de que la reseccion de
ganglios regionales tenga algin beneficio sobre la
tasa de recurrencia local o a distancia de la enfer-
medad, la linfadenectomia se debe tener en cuenta
en pacientes con adenopatias clinicas®?3. Se necesi-
tan mas estudios para establecer el papel exacto de
las pruebas de imagen, la biopsia del ganglio centi-
nela o la linfadenectomia en el manejo y el trata-
miento de pacientes con sarcoma de vulva.

De la misma forma, el papel del tratamiento ad-
yuvante estd ain por determinar. Tanto la radiotera-
pia como la quimioterapia son tratamientos limitados
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para el control del sarcoma epitelioide de vulva. Au-
tores como Ulutin et al®® recomiendan radioterapia
para casos con tumores de alto grado o margenes
afectados. Los casos tratados con quimioterapia pre-
sentaron diseminacion a distancia de la enfermedad,
todos ellos con malos resultados (tabla 1).

En nuestro caso, estibamos ante un tumor epite-
lioide de vulva menor de 5 cm, sin areas de necro-
sis ni células rabdoides y con un indice de prolife-
racion bajo; todos eran factores histologicos
favorables. Ademas, el estudio de extension fue nor-
mal. Todo ello, unido a la edad de la mujer, nos lle-
vO a ofrecer una exéresis amplia de la lesion y un
seguimiento estrecho. Tras recibir toda la informa-
cion al respecto, la paciente aceptd el tratamiento
propuesto y, en la actualidad, se encuentra libre de
enfermedad a los 13 meses de seguimiento y sin
ninguna alteracion estética.



Rodriguez Martin N et al. Sarcoma epitelioide de vulva

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

BIBLIOGRAFIA

. Enzinger FM. Epithelioid sarcoma, a sarcoma simulating a

Granuloma or a carcinoma. Cancer. 1970;26:1029-41.

. Moore RG, Steinhoff MM, Granai CO, DeMars Lr. Vulvar ep-

hitelioid sarcoma in pregnancy. Gynecol Oncol. 2002;85: 218-
22.

. Tjalma WA, Hauben EI, Deprez SM, Van Marck EA, van Dam

PA. Epithelioid sarcoma of the vulva. Gynecol Oncol. 1999;
73:160-4.

. Chase DR, Enzinger FM. Epithelioid sarcoma: diagnosis, prog-

nostic indicators and treatment. Am J Surg Pathol. 1985;9:241-63.

. Kasamatsu T, Hasegawa T, Tsuda H, Okada S, Sawada M, Ya-

mada T, et al. Primary epithelioid sarcoma of the vulva. Int J
Gynecol Cancer. 2001;11:316-20.

. Gray MH, Rosenberg AE, Dickerson GR, Bhan AK. Glial Fi-

brillary acidic protein and keratin expression by benign and
malignant nerve sheath tumors. Hum Pathol. 1989;20:1089-96.

. Johnson TL, Lee MW, Meis JM, Zarbo RJ, Crissman JD. Immu-

nohistochemical characterization of malignant peripheral ner-
ve sheath tumors. Surg Pathol. 1994,4:121-35.

. Weiss SW, Langloss JM, Enzinger FM. Value of S100 protein in

the diagnosis of soft tissue tumors with particular reference to
benign and malignant Scwann cell tumors. Lab Invest. 1983;
49:299-308.

. Wick MR, Swanson PE, Scheithauer BW, Manivel JC. Malignant

peripheral nerve sheath tumor. An immunohistochemical
study of 62 cases. Am ] Clin Pathol. 1987;87:425-33.

Mentzel T, Beham A, Calonje E, Katenkamp D, Fletcher CD.
Epithelioid haemangioendothelioma of skin and soft tissues:
clinicopathologic and immunohistochemical study of 30 cases.
Am J Surg Pathol. 1997;21:303-74.

Van Haelst U], Pruszczynski M, Ten Cate LN, Mravunac M. Ul-
trastructural and immunohistochemichal study of hemangio-
endothelioma of bone: coexpression of epithelial and endote-
lial markers. Ultrastruct Pathol. 1990;14:141-9.

Kodet R. Rhabdomyosarcoma in childhood. An immunohisto-
chemical analysis with myoglobin, desmin and vimentin. Pa-
thol Res Pract. 1989;185:207-13.

Gaffney EF, Dorvan PA, Fletcher CD. Pleomorphic rhabdom-
yosarcoma in adulthood. Analysis of 11 cases with definition
of diagnostic criteria. Am J Surg Pathol. 1993;17:601-9.

Altmansberger M, Dirk T, Osborn M, Weber K. Immunohisto-
chemistry of cytoskeletal filaments in the diagnosis of soft tis-
sue tumors. Semin Diagn Pathol. 1986,3:306-16.

Scupham R, Gilbert EF, Wilde J, Wiedrich TA. Immunohisto-
chemical studies of rhabdomyosarcoma. Arch Pathol Lab Med.
1980;110:818-21.

Brooks JJ. Immunohistochemistry of soft tissue tumors. Hum
Pathol. 1982;13:969-74.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

20.

27.

28.

29.

30.

31.

32.

Brown DC, Theaker JM, Banks PM, Gatter KC, Mason DT. Cy-
tokeratin expression in smooth muscle and smooth muscle tu-
mors. Histopathology. 1987;11:477-86.

Varela-Duran J, Oliva M, Rosai J. Vascular leiomyosarcoma.
The malignant counterpart of vascular leiomyoma. Cancer.
1979;44:1684-91.

Kempson Rl, Fletcher CDM, Evans HL, Hendrickson MR, Sibley
RK. Atlas of Tumor Pathology. Tumors of Soft Tissues. AFIP. 1998.
Abenoza P, Manivel JC, Swanson PE, Wick MR. Synovial
sarcoma. Ultrastructural study and immunohistochemical
andlisis by a combined preoxidase-antiperoxidase/avidin-
biotin-peroxidase complex procedure. Hum Pathol.
1986;17:1107-15.

Koder R, Newton Wa Jr, Sachs N, Hamoudi AB, Raney RB, As-
mar L. Rhabdoid tumors of soft tissues: a clinicopathologic study
of 26 cases enrolled on the intergroup rhabdomyosarcoma
study. Hum Pathol. 1991;22:674-84.

Partham DM, Weeks DA, Beckwith JB. The clinicopathologic
spectrum of putative extrarenal rhabdoid tumors. An ananly-
sis of 42 cases studied with immunohistochemistry or electron
microscopy. Am J Surg Pathol. 1994;18:1010-29.

Ulutin HC, Zellars RC, Frassica D. Soft tissue sarcoma of the vul-
va: A clinical study. Int ] Gynecol Cancer. 2003;13(4):528-31.
Aartsen EJ, Albus-Lutte CE. Vulvar sarcoma: clinicl implica-
tions. Eur J Ostet Gynecol Reprod Biol. 1994;56:181-9.

. Hall DJ, Grimes MM, Goplerud DR. Epithelioid sarcoma of the

vulva. Gynecol Oncol. 1980;9:237-46.

Curtin JP, Saigo P, Slucher B, Venkatraman ES, Mychalczak B,
Hoskiins WJ. Soft-tissue sarcoma of the vagina and vulva: a
clinicopathologic study. Obstet Gynecol. 1995;86:269-72.
Altundag K, Dikbs O, Oyan B, Usubutun A, Turker A. Epit-
helioid sarcoma of vulva: a case report and review of the li-
teratura. Med Oncol. 2004;21:367-72.

Konefka T, Senkus E, Emerich J, Dudziak M. Epithelioid sar-
coma of the Bartholin’s gland primarily diagnosed as a vulvar
arcinoma. Gynecol Oncol. 1994;54(3):393-5.

Ulbright TM, Brokaw SA, Stechman FB, Roth LM. Epithelioid
sarcoma of the vulva. Evidence suggesting a more aggressive
behaviour than extra-genital epithelioid sarcoma. Cancer.
1983;52(8):1462-9.

Gallup DG, Abell MR, Morley GW. Epithelioid sarcoma of the
vulva. Obstet Gynecol 1976;48(1 SuppD):14S-178S.

Piver MS, Tsukada Y, Barlow J. Epithelioid sarcoma of the vul-
va. Obstet Gynecol. 1972;40(69):839-42.

Hernandez-Ortiz MJ, Valenzuela-Ruiz P, Gonzilez-Estecha A,
Santana-Acosta A, Ruiz-Villaespesa A. Fine leedle aspiration
cytology of primary epithelioid sarcoma of the vulva. A case
report. Acta Cytol. 1995;39(1):100-3.

Prog Obstet Ginecol. 2007:50(11):640-5

645



