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CASOS CLÍNICOS

RESUMEN

Presentamos un caso de sarcoma epitelioide de
vulva en una mujer de 30 años de edad, tratada
con escisión amplia de la lesión. Se revisa la
literatura científica disponible al respecto.

PALABRAS CLAVE

Sarcoma epitelioide de vulva. Cáncer de vulva.
Vulvectomía 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.

KEY WORDS

Vulvar epithelioid sarcoma. Vulvar cancer. Radical
vulvectomy.

INTRODUCCIÓN

El sarcoma epitelioide es una entidad descrita por
Enzinger1 en 1970 como un tumor de adultos jóve-
nes, localizado principalmente en la superficie fle-
xora de los dedos, las manos, la muñeca y el ante-
brazo1. Posteriormente, se describió la variante
proximal o de tipo células grandes, con peor pro-
nóstico que el sarcoma epitelioide convencional, cu-
yas lesiones se localizan, fundamentalmente, en la
región pélvica y perineal.

El sarcoma epitelioide de vulva es una tumora-
ción de estirpe mesenquimal muy poco frecuente,
con sólo 21 casos descritos en la literatura médica
(uno de ellos en una gestante de 36 semanas). Apa-
rece en mujeres jóvenes y suele localizarse en los la-
bios mayores. Tiene un comportamiento agresivo lo-
cal y potencialmente metastásico2. El diagnóstico es
anatomopatológico y el diagnóstico diferencial se
basa en los hallazgos macroscópicos, histológicos e
inmunohistoquímicos de la lesión.

Dada la escasa experiencia existente, el mejor tra-
tamiento está todavía por definir, aunque en los es-
tadios iniciales de la enfermedad la exéresis amplia
con márgenes de seguridad parece el enfoque más
razonable.
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Paciente de 30 años de edad, que acude a la con-
sulta de ginecología para el control de folículo he-
morrágico.

Como antecedentes personales presenta un parto
por cesárea, una intervención por un folículo hemo-
rrágico en el ovario izquierdo y otra por obstrucción
intestinal.

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

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

La formación nodular que se envía para estudio
anatomopatológico; mide 1,8 × 1,5 cm, es de consis-
tencia firme y coloración amarillenta. Microscópica-
mente se corresponde con una masa multinodular,
localizada en la hipodermis, mal delimitada, que no
está encapsulada e infiltra grasa en algunas áreas (fig.
1) Está constituida por células de citoplasma amplio
y eosinófilo, con tendencia a formar nódulos con ha-
ces gruesos de fibras colágenas. Los núcleos son
grandes y redondos u ovalados. Se observan signos
de malignidad como atipia, pleomorfismo celular e
invasión perineural. Otras zonas muestran un patrón
de crecimiento fusiforme y un estroma con cambios

mixoides (fig. 2). Con técnicas de inmunohistoquími-
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 inmunoexpresión de CK20,
CD31 ni S-100. El índice proliferativo (Mib-1) es ba-
jo, del 5%. Con estos datos se establece el diagnósti-
co de sarcoma epitelioide de tipo proximal de vulva.

Se solicitó una segunda opinión al Dr. Christo-
pher D.M. Fletcher, MD, Profesor de Patología en el
Department of Pathology Brigham and Women´s
Hospital de Boston, que se mostró de acuerdo con
el diagnóstico emitido y recomendó la escisión am-
plia de la lesión.

El resultado de la biopsia de cérvix resultó com-
patible con una lesión intraepitelial de alto grado.

Presentado el caso en una sesión de ginecología
oncológica, se decidió ampliar los bordes de la le-
sión vulvar y realizar una conización en el mismo
acto quirúrgico, con posterior seguimiento clínico
estricto de la paciente.

DISCUSIÓN

El sarcoma epitelioide es un tumor maligno agre-
sivo descrito por primera vez en 1970. Hasta enton-
ces había sido confundido repetidamente con pro-
cesos inflamatorios crónicos, granuloma necrosante
o carcinoma de células escamosas1.
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Figura 1. En la tinción con hematoxilina-eosina existen criterios

de malignidad como la infiltración grasa (HE, ×40).

Figura 2. La celularidad predominante es epitelioide con

producción de colágeno (HE, ×200).
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El sarcoma primario de vulva es extremadamente
raro, supone del 1 al 3% de las enfermedades ma-
lignas de la vulva2,3, con sólo 21 casos de sarcoma
epitelioide de vulva descritos en la literatura científi-
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-
do2. En general, se comporta de forma más agresiva
que el sarcoma epitelioide extragenital2. Chase y En-
zinger4 notifican una tasa de recurrencia en torno al
77%, con una incidencia de metástasis de hasta un
45%. La primera ruta de diseminación metastásica
son los ganglios linfáticos2. Entre un 21 y un 51% de
las pacientes empiezan con metástasis pulmonares,
aunque también hay casos descritos en el cuero ca-

belludo, el cerebro, el hígado, la pleura y óseos5. Es-
ta neoplasia suele aparecer en mujeres jóvenes; la
media de edad al diagnóstico es de 35 años. La le-
sión habitualmente se localiza en los labios mayores
y cursa de forma asintomática en la mayoría de las
pacientes3. El tumor comienza como una lesión 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
metástasis a distancia a menudo ocurren tras recu-
rrencias repetidas de la enfermedad5.

El diagnóstico diferencial se basa en los hallazgos
macroscópicos, histológicos e inmunohistoquímicos
de la lesión y se hace con: carcinoma indiferenciado
de vulva, melanoma, sarcoma del nervio periférico
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Figura 3. Inmunoexpresión de vimentina, marcadores epiteliales y focalmente de CD34.
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tipo epitelioide, angiomiosarcoma, rabdomiosarcoma
epitelioide, leiomiosarcoma, sarcoma epitelioide de
la sinovial y tumor rabdoide extrarrenal3.

El sarcoma de nervio periférico (tumor maligno de
la vaina nerviosa periférica) es reactivo a la proteína
S-100 y negativo para citoqueratina y EMA. Debe
emerger de un nervio periférico, de un neurofibroma
o tener características de diferenciación neural6-9.

El hemangioendotelioma epitelioide es una lesión
de bajo grado caracterizada por una morfología epi-
telioide endotelial y un patrón lineal o unicelular de
diferenciación vascular. Se asocia a un vaso, con
presencia de espacios vacuolados con eritrocitos.
Presenta positividad para CD-31 y es negativo para
proteína S-100 y EMA10,11.

El rabdomiosarcoma es un tumor de alto grado
de malignidad, caracterizado por un crecimiento al-
veolar de las células con diferenciación al músculo
esquelético. Es positivo para desmina, actina, vi-
mentina y S-10012-15.

El leiomiosarcoma es un tumor maligno com-
puesto, al menos focalmente, de células de músculo
liso, con patrón de crecimiento fascicular y general-
mente en relación con una pared vascular. Citológi-
camente suelen tener vacuolas citoplásmicas a am-
bos lados del núcleo. Al diferenciarse hacia el
músculo liso, es positivo para desmina, actina, y
puede ser focalmente positivo para S-100 y CD-34,
con poblaciones celulares también positivas para an-
tígenos epiteliales (queratinas)16-18.

El sarcoma sinovial tipo monofásico tiene un cre-
cimiento «en sábana», densamente celular, con grue-
sos agregados colágenos, focos de calcificación 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 intracitoplasmáticos de filamentos
intermedios, tiene microvellosidades y membrana
basal bien desarrollada19,20.

El tumor rabdoide extrarrenal es una neoplasia
altamente maligna constituida enteramente por célu-
las discohesivas, con núcleos 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 grandes21,22.

El tratamiento de estos tumores está hoy en dis-
cusión. La cirugía con exéresis amplia de la lesión

proporciona un excelente control local y una buena
supervivencia en los tumores menos agresivos, por
tanto, es muy importante la escisión inicial comple-
ta de la lesión2. De acuerdo con los datos del Me-
morial Sloan- Kettering, el tamaño y el grado del tu-
mor primario son los factores pronósticos más
importantes en los sarcomas de tejidos blandos de la
pelvis. Son factores favorables: un diámetro tumoral
inferior a 5 cm, un bajo grado tumoral y una resec-
ción completa. Todas las pacientes con recurrencia
local fallecieron con metástasis a distancia. La inva-
sión vascular indica un pobre pronóstico23.

Algunos autores atribuyen el riesgo de recurren-
cia local a una inadecuada resección de los márge-
nes24. Sin embargo, muchos autores prefieren la es-
cisión local amplia de la lesión a la vulvectomía23,24,
aunque en ocasiones aquélla implica la realización
de una hemivulvectomía. La medida de los márge-
nes no está bien definida, pero 2 cm se ha conside-
rado suficiente, basado en datos de localizaciones
extragenitales3,23.

De los casos descritos en la literatura médica, en 5
se realizó vulvectomía radical con linfadenectomía in-
guinofemoral bilateral, en 5 hemivulvectomía con o
sin linfadenectomía uni o bilateral, y en el resto esci-
sión amplia de la lesión, en algunos casos acompaña-
da de linfadenectomía unilateral, como en el publica-
do por Hall et al25. En 1980, Aarsten y Albus-Lutte24

sugirieron que una escisión agresiva previene la recu-
rrencia local de la afección. Curtin et al26 aportan 24
casos de mujeres con sarcomas ginecológicos; en to-
dos realizan resección sin terapia adyuvante y sólo 7
recurren tras el tratamiento. Otros autores como Kasa-
matsu et al5 consideran la vulvectomía radical con lin-
fadenectomía la mejor opción de tratamiento para es-
te tipo de pacientes, ya que en el caso que presentan
aparecieron múltiples recurrencias y la última localiza-
ción de la enfermedad fue un ganglio linfático.

En ocasiones, incluso la escisión amplia de la le-
sión o la hemivulvectomía son cirugías muy rutilan-
tes, que ocasionan una importante morbilidad psico-
sexual a las pacientes que, generalmente, son
mujeres jóvenes. Por ello, autores como Tjalma3 ha-
blan de realizar reconstrucciones con colgajos mio-
cutáneos de diferentes músculos, como el gracilis, el
recto abdominal, el tensor de la fascia lata, el glúteo
mayor o el llatissimus dorsi.

El papel de la linfadenectomía tampoco está cla-
ro. Algunos autores, como Kasamatsu et al5, reco-
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miendan la linfadenectomía; otros, como Aartsen y
Albus-Lutte24, consideran que la linfadenectomía re-
gional era poco beneficiosa en los casos que publi-
caron. Tjalma et al3 o Ulutin et al23 sólo consideran
la linfadenectomía si existe una sospecha clínica o
por métodos de imagen de afectación ganglionar.
Aunque no existe evidencia de que la resección de
ganglios regionales tenga algún beneficio sobre la
tasa de recurrencia local o a distancia de la enfer-
medad, la linfadenectomía se debe tener en cuenta
en pacientes con adenopatías clínicas3,23. Se necesi-
tan más estudios para establecer el papel exacto de
las pruebas de imagen, la biopsia del ganglio centi-
nela o la linfadenectomía en el manejo y el trata-
miento de pacientes con sarcoma de vulva.

De la misma forma, el papel del tratamiento ad-
yuvante está aún por determinar. Tanto la radiotera-
pia como la quimioterapia son tratamientos limitados

para el control del sarcoma epitelioide de vulva. Au-
tores como Ulutin et al23 recomiendan radioterapia
para casos con tumores de alto grado o márgenes
afectados. Los casos tratados con quimioterapia pre-
sentaron diseminación a distancia de la enfermedad,
todos ellos con malos resultados (tabla 1).

En nuestro caso, estábamos ante un tumor epite-
lioide de vulva menor de 5 cm, sin áreas de necro-
sis ni células rabdoides y con un índice de prolife-
ración bajo; todos eran factores histológicos
favorables. Además, el estudio de extensión fue nor-
mal. Todo ello, unido a la edad de la mujer, nos lle-
vó a ofrecer una exéresis amplia de la lesión y un
seguimiento estrecho. Tras recibir toda la informa-
ción al respecto, la paciente aceptó el tratamiento
propuesto y, en la actualidad, se encuentra libre de
enfermedad a los 13 meses de seguimiento y sin
ninguna alteración estética.
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Tabla 1. Casos descritos de sarcoma epitelioide de vulva

Autores Edad Localización Cirugía Tratamiento Estado Tiempo 

adyuvante (meses)

Piver et al31, 1972 27 Clítoris HV + ULN No NED 7
Gallup et al30, 1976 31 Labio RV + BLN No NED 19
Hall et al, 1980 31 Labio WLE + ULN QT DOD 180
Ulbright et al29, 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 al28, 1994 49 Glándulas de Bartholino RV + BLN QT DOD 8
Hernández et al32, 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 al27, 2004 51 Vulva LVE + BLN QT+RT/QT DOD 6
Lombardia Rodríguez et al, 2006 30 Labio WLE No NED 13

BLN: linfadenectomía bilateral; DOD: defunción por la enfermedad; HV: hemivulvectomía; LVE: hemivulvectomía izquierda; NED: sin
evidencia de enfermedad; ULN: linfadenectomía unilateral; QT: quimioterapia; rec: recurrencia; RT: radioterapia; RV: vulvectomía
radical; RVE: hemivulvectomía derecha; WLE: escisión local amplia..
Modificada de Moore et al, 2001.
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