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Resumen

Introduccion: El melanoma de vulva es el segundo cancer
invasor mds frecuente en esta region, tiene un mal prondsti-
co, presenta una tendencia a recurrencia local y metdstasis a
distancia a través de diseminacién hematdgena.

Objetivo: Describir el caso de una paciente con melanoma
de vulva, hacer una revision de la literatura en relacion con
los factores prondstico y recomendaciones actuales de
tratamiento.

Descripcion del caso: Paciente femenino de 72 afios de
edad, refiriendo prurito vulvar, lesién pigmentada en el sub-
sitio anatémico del clitoris y adenopatia metastdsica en la
regién inguinal derecha. El manejo quirdrgico fue vulvec-
tomia radical con diseccién radical inguinal bilateral. El
reporte histopatolégico fue melanoma maligno, subtipo
Iéntigo, maligno, 3 mm de profundidad, ganglios metastati-
cos negativos, sin tumor en borde ni lecho quirtrgico. La
paciente no recibi6 adyuvancia y actualmente se encuentra
sin datos de recurrencia o enfermedad metastésica.
Conclusiones: Los factores prondstico que se han identifi-
cado en las mujeres con melanoma vulvar son: demogra-
ficos, localizacién del tumor, presencia de ganglios inguinales
metastdticos y varias caracteristicas del tumor (grosor,
ulceracidn, indice mitético, tipo histolégico, ploidia DNA,
angioinvasién y amelanosis macroscépicas). Las recomen-
daciones actuales son reseccién del tumor primario con
margen amplio y determinacién del ganglio centinela. No
estd indicado linfadenectomia en todos los pacientes, Unica-
mente en los casos con ganglios clinicamente positivos.
Palabras clave: melanoma maligno, neoplasia de vulva,
factores prondstico.

Introducciéon

El melanoma de vulva fue descrito originalmente por Hewitt
en 1861, aunque es una lesion rara, corresponde al segundo
cancer invasor mds frecuente que aparece en esta region,
representa el 8-10% de todas las neoplasias malignas de la
regién vulvar y el 1.3-2.3% de todos los melanomas en la
mujer.!.2
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Summary

Introduction: Melanoma of the vulva is the second most
common malignancy arising within the vulva and carries a
poor prognosis and shows a tendency to recur locally as
well as to develop distant metastases through hematogenous
dissemination.

Objective: To describe the case of a patient with vulvar
melanoma and to review the literature about the prognostic
factors and current directions in the treatment of melanoma
of the vulva.

Case description: A 72 year old woman reported the
presence of itching and pigmented lesions in the periclitoral
area. Clinically apparent was macroscopic metastasis in the
inguinal area. The treatment was radical vulvectomy with
complete bilateral inguinofemoral lymphadenectomy. The
histopathologic report was of lentiginous malignant
melanoma, 3 mm in thickness, negative nodes, and negative
surgical margins. The patient didn’t receive any adjuvant
therapy. She is without evidence of recurrence or metas-
tases.

Conclusions: Prognostic markers that have been identified
among women with vulvar melanoma are: demographics,
tumor location, presence of groin node metastases, and
various tumor characteristics (thickness, ulceration,
mitotic rate, histologic type, DNA ploidy, angioinvasion,
and macroscopic amelanosis). Current recommendations
include removal of the primary tumor by wide local excision
and lymph node assessment by mapping. Not complete
lymphadenectomy in all patients is indicated, only in cases
of clinically positive lymph nodes.

Key words: malignant melanoma, vulvar neoplasm, prog-
nostic factors.

Las células tumorales que originan los melanomas
cutdneos, se derivan de los melanocitos que crecen en las
células de la cresta neural dentro de la capa basal de la epi-
dermis. Estas lesiones malignas de origen neuroectodérmico,
pueden desarrollarse a partir de un nevo de transicién o
compuesto (adquirido), de ciertos nevos melanociticos con-
génitos, o bien, de nevo en los melanocitos epidérmicos de
la capa basal del epitelio escamoso.!-3

Las pacientes pueden tener prurito, hemorragia o aumen-
to de tamafio de una zona pigmentada. La lesion puede estar
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Figura 1. Melanoma de vulva

elevada o ulcerada, con tumor macroscopico amelandtico en
27% de los casos. La mayoria de los melanomas de la vulva,
se encuentra en los labios menores o el clitoris; 46% se
encuentran en piel lampifia, 12% en piel pilosa y 35% en
ambas dreas.3

Los melanomas usualmente se presentan como lesiones
pigmentadas que cambian de tamafo. La clasificacion de la
FIGO usada para cdncer de vulva no es aplicable para
melanomas. Se han empleado dos métodos para la estadifi-
cacion del melanoma. El método de microestadificacion de
Breslow determina el grosor de la lesion, utilizando un
micrémetro ocular para medir la altura vertical total del
melanoma desde la capa granular hasta el drea de pene-
tracién mas profunda. EI método de microestadificacién de
Clark define los niveles de invasién que reflejan una profun-
didad creciente de penetracién en la dermis. En 1975,
Chung describi6 un tercer sistema de clasificar el nivel de
afectacion del melanoma vulvar.3-5

El tratamiento se disefia en funcidon del prondstico,
dependiendo de la profundidad de invasién. Aunque se ha
sugerido que las pacientes con melanoma de la vulva deben
tratarse con cirugia radical y linfadenectomia inguinal,
actualmente existe una tendencia a realizar procedimientos
mds conservadores.3

Objetivo

Describir el caso de una paciente con melanoma de vulva
que fue tratada quirdrgicamente con cirugia radical. Se
revisan los factores prondsticos y manejo quirdrgico seguin
la literatura médica mundial.

Material y métodos

Se revisa el caso de una paciente con melanoma de vulva
que fue atendida en la Unidad de Oncologia Ginecoldgica,
Servicio de Oncologia del Hospital General de México, OD.
Los datos clinicos se obtuvieron del expediente clinico.
Analizamos la literatura médica publicada sobre los factores
prondstico y manejo quirdrgico usando la base de datos de
MEDLINE y PubMed.

Descripcion del caso

Se trata de paciente femenino de 72 afios de edad,
campesina, proveniente de zona rural, con antecedentes
familiares de diabetes mellitus. Negando toxicomanias.
Antecedentes personales de diabetes mellitus tipo 2 de 8
afios de evolucién en control con hipoglucemiantes orales.
Plastia inguinal izquierda a los 62 afos. Histerectomia
abdominal a los 66 afios por miomatosis uterina. Se reporta
menarca a los 12 afos, ritmo 30x3 eumenorreica hasta su
altima menstruacion; inicia su vida sexual a los 20 afios, una
pareja sexual, gesta 12, para 11, aborto 1, edad de primer
embarazo a los 22 afios, edad de dltimo parto a los 35 afios,
método de planificacién no utiliz, papanicolaou nunca
realizado.

El padecimiento actual lo refiere 1 afio previo a la
consulta. Inicia con prurito vulvar y lesién pigmentada
en labio menor derecho, motivo por el cual acude con
médico privado quien realiza biopsia de pliegue inter-
labial con reporte de melanoma maligno ulcerado con
patrén fusocelular con crecimiento horizontal y vertical
con limites quirdrgicos con tumor. La paciente es referi-
da a nuestra unidad para valoraciéon y manejo (19-02-
03). A la exploracién fisica se encontré con Karnofsky
90%. Cabeza y cuello sin alteraciones. Cardiopulmonar
sin compromiso. Abdomen globoso por paniculo adi-
poso, no visceromegalias, en regién inguinal derecha se
palp6 adenomegalia mévil de 5 mm. La exploracién de
genitales externos mostré una lesién pigmentada, de bor-
des irregulares, didmetro 3 cm, en el subsitio anatémico
del clitoris que se extendia hacia ambos labios menores,
sin involucrar uretra o vagina (figura 1). La especulo-
scopia revel6 la presencia de mucosa vaginal seca, pdli-
da y sin lesiones mucosas, el cérvix hipotroéfico.

Se solicitaron estudios de laboratorio que reportaron
hiperglucemia. La tele de térax con proceso inflamatorio
bronquial crénico, sin enfermedad metastdsica. TAC
abdomen-pelvis sin metdstasis hepdticas o crecimientos
ganglionares retroperitoneales o pélvicos. La revisién de
laminillas por el servicio de patologia del Hospital General
de México reporté melanoma maligno vulvar.

La paciente se programé para tratamiento quirdrgico, pre-
via valoracién por el servicio de Medicina Interna y
Anestesiologia. Se hospitalizé cinco dias previos al evento
quirdrgico para control metabdlico, la valoracién preoperatoria
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que no involucra uretra, vagina; con satelitosis en labio
mayor derecho tercio superior. Ganglio inguinal superficial
derecho pigmentado sospechoso de malignidad (figura 2).
Se colocé drenaje a succidn cerrada en regién inguinal
bilateral. Sin incidentes o accidentes transoperatorios.
Present6 descontrol metabdlico en las primeras 48 h del
postoperatorio y posteriormente con evolucion satisfactoria,
se egresa a su domicilio (1-04-03) metabdlicamente com-
pensada, sin datos de infeccion del sitio quirdrgico, sin evi-
dencia de necrosis de los colgajos, con sonda foley a
derivacion y con drenajes funcionando, drenando material
serohematico.

En el postoperatorio temprano presenté como compli-
cacion linfocele de region inguinal derecha; necrosis de col-
gajos e infeccion de herida quirdrgica de regién inguinal
izquierda, los cuales se resolvieron de forma ambulatoria y
sin mayores complicaciones tardias como estenosis introital,
relajacion pélvica, incontinencia urinaria o linfedema (figura 3).

El reporte de patologia quirdrgica fue melanoma maligno
de 3 mm de profundidad (crecimiento vertical), subtipo his-
toldgico léntigo maligno, sin tumor en bordes, ni lecho
quirdrgico. Hiperplasia sinusal en 7 de 7 ganglios de ingle
izquierda y en 8 de 8 ganglios de ingle derecha (figura 4).

La paciente no recibi¢ adyuvancia y actualmente se
encuentra sin datos de recurrencia o enfermedad metastasi-
ca a 3 afios de seguimiento.

Figura 2. Vulvectomia radical

informé un riesgo quirdrgico GII/IV Goldman y ASA E2B.

El dia 24-03-03 se programa para cirugia, se realiza vul-
vectomia radical con diseccion radical inguinal bilateral.
Los hallazgos: melanoma vulvar en clitoris que se extiende
sobre la horquilla superior, con didmetro mdximo de 3 cm,

Figura 3. Aspecto de la regién vulvar a los dos meses del
postoperatorio. Figura 4. Pieza quirurgica
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Discusién

Aunque es una lesion rara, el melanoma es la segunda neo-
plasia maligna mds frecuente de vulva, corresponde al 5-
10% de todas las lesiones primarias de esa region.2 En la
Unidad de Oncologia del Hospital General de México, se
reporta una casuistica de 6.1% (7 casos) de melanoma
maligno, a través de un andlisis retrospectivo de 20 afios de
neoplasias malignas de la vulva por el Dr. Torres-Lobatén.6
Debido a que es una entidad rara, la mayoria de los reportes
provienen de estudios retrospectivos, de periodos prolonga-
dos en instituciones oncoldgicas de concentracidn;!:2.7 por
ejemplo, en el MD Anderson Cancer Center se reportaron 51
casos de melanoma de vulva en un periodo de 25 afios.8

Solamente existen dos reportes que calculan la incidencia
de melanoma vulvar en la poblacién: un estudio Norteamericano
de la base de datos del Instituto Nacional de Cancer (INC) y
un estudio Sueco.?

Weinstock,!0 del INC encontrd en la base de datos, 203
casos de melanoma vulvar diagnosticados entre 1973 y
1987, los cuales representaron 1.3% de todos los melanomas
entre las mujeres, se calculé una incidencia anual del 0.108
/100,000 mujeres. En el estudio Sueco se calcul6 una inci-
dencia anual de 0.14/100,000 mujeres.!!

No existe ningtin reporte de la incidencia de melanoma
vulvar en la poblaciéon mexicana, Gnicamente reportes de
casos o estudios retrospectivos del manejo quirdrgico de cancer
de vulva.

El melanoma de vulva es mds frecuente en mujeres blan-
cas con un riesgo relativo de 2.6, comparada con mujeres
afroamericanas o asidticas. El promedio de edad al momen-
to del diagnéstico es de 66 afios.lo. 11,12 El 30% de los
melanomas vulvares se presentan en el drea periclitoidea,
27% labios mayores, 19% labios menores, 11% drea peri-
uretral y 4% en introito vaginal. Los subtipos histolégicos
en esta drea son 57% léntigo maligno, 22% nodular y
unicamente 4% melanoma de extension superficial. Las
caracteristicas clinicas en etapas tempranas incluyen lesion
nodular, superficie elevada o prurito. En etapas mas avan-
zadas se presenta dolor, sangrado, ulceracién, exudado,
metdstasis inguinales. La mayoria de los melanomas son de
color café o negro, y de forma plana o nodular.13

En nuestro caso se trata de una mujer anciana, sin fac-
tores de riesgo relacionados con la raza, las caracteristicas
clinicopatoldgicas son lo que respecta a la literatura mundi-
al, como sintomatologia, localizacién del tumor y reporte
histopatolégico.

El sistema de clasificacion de la AJCC (American Joint
Committee on Cancer) debe utilizarse en estas pacientes
porque determina mejor el prondstico y tratamiento.l4. 15 En
nuestro servicio no empleamos la clasificacion de la FIGO
en melanomas de vulva, se utiliza el sistema de Clark, o
bien, el Breslow donde se reporta la profundidad de invasién

en mm. De acuerdo al TNM esta paciente es etapa clinico-
patolégica ITA debido a que el nivel de invasién fue de 3
mm, sin evidencia de metdstasis ganglionares.

Las modalidades terapéuticas para el manejo quirdrgico
del melanoma de vulva pueden clasificarse en 4 categorias:

1. Vulvectomia radical con linfadefectomia inguinal
bilateral.

2. Escisién local radical con algun tipo de evaluacién
unilateral de los ganglios inguinales: diseccién inguinal uni-
lateral o recientemente se sugiere evaluacion unilateral del
ganglio centinela.

3. Escision local radical incluyendo vulvectomia simple,
hemivulvectomia o escisién local amplia con alguna forma
de evaluacién de los ganglios inguinales.

4. Combinacién de quimiorradioterapia en la ausencia de
cualquier intervencion quirdrgica.!

Tradicionalmente, se ha sugerido la vulvectomia radical
con linfadenectomia inguinal bilateral, para cualquier tipo
de cancer de vulva incluyendo melanoma. Sin embargo,
actualmente la practica mds comun es realizar una escision
local radical preservando el mayor tejido sano y funcional
posible. Con base en estudios fase III de pacientes con
melanoma cutdneo, la recomendacion actual es la escision
amplia con un margen de 1 cm de piel de apariencia normal
para melanomas menores de 1 mm de espesor; 2 cm de mar-
gen puede ser seguro para melanomas de 1-4 mm de espesor
(melanomas intermedios). En melanomas gruesos (>4 mm
grosor), presentan un riesgo de fallo local que excede del
10-20%. Un margen de 2 cm probablemente es seguro, si
bien hasta la fecha ningtin ensayo clinico asignado al azar ha
estudiado especificamente este tipo de lesiones en lo que
respecta a los mdrgenes quirdrgicos. Disaia,3 sugiere una
escision radical local con un margen de 3-4 cm en lesiones
mds gruesas. En todos los casos, el margen debe ser por lo
menos de 1 cm de espesor, extendiéndose a través de la
grasa subcutdnea hasta la fascia muscular.!.9. 16

La linfadenectomia regional en melanomas cutineos, ha
sido recomendada cuando hay metdstasis ganglionares clini-
camente demostrables y para identificar a los pacientes que
podrian beneficiarse de la terapia sistémica adyuvante, este
tipo de escision se llama diseccion terapéutica. Otras publi-
caciones recomendaban extirpar los ganglios inguinales,
incluso cuando tenian apariencia normal en aquellas
pacientes que presentaban un riesgo elevado de desarrollar
metdstasis ganglionares, esta escision se denomina disec-
cion electiva o profildctica, actualmente no se ha encontra-
do algtin beneficio en la supervivencia global ni libre de
enfermedad, el papel de la linfadenectomia electiva en estos
casos es mas prondstico que terapéutico. Recientemente, se
ha demostrado la utilidad de la linfadenectomia regional
selectiva. Este punto de vista se basa en una técnica de car-
tografiado (mapping) linfético intraoperatorio y en la identi-
ficacién conocida como “centinela” de los ganglios linfaticos.
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El papel del ganglio centinela en el manejo de los
melanomas ginecoldgicos permanece poco claro, no existen
reportes de estudios prospectivos al respecto, Unicamente
informes de casos.% 17. 18,19 Las recomendaciones actuales
son: biopsia del ganglio centinela en mujeres con
melanomas vulvares de 1-4 mm de grosor, con ganglios
clinicamente negativos, el beneficio de una mejor clasifi-
cacién y seleccion de grupos de riesgo esperan su confirma-
cion con los estudios efectuados principalmente en Estados
Unidos %20

En relacién con nuestro caso, la decisiéon quirdrgica fue
realizar vulvectomia radical con diseccién inguinal bilateral
debido a la localizacién del tumor y los hallazgos clinicos
de metdstasis inguinales, ya que las lesiones centrales se
consideran factor de riesgo para metdstasis bilaterales y
recurrencia.2! Tradicionalmente, en nuestro servicio se
realizaban procedimientos mds radicales, sin embargo, esta
tendencia estd cambiando y se busca realizar resecciones
mds conservadoras y emplear la técnica de ganglio centinela
en aquellas pacientes que son candidatas a esta modalidad
terapéutica.

La sobrevida de las pacientes con melanoma de vulva
varfa del 13-55%, y esta relacionado con factores prondsti-
cos como: la profundidad de invasién, grosor del tumor,
patrén de crecimiento, ploidia DNA, indice celular mitdtico,
metdstasis ganglionares, sin embargo, todos dependen del
grosor del tumor.2

Los factores prondstico para sobrevida, riesgo de metds-
tasis inguinales y riesgo de recurrencia que han sido
identificados en las mujeres con melanoma de vulva
incluye:!.2.8.9.12-15
1. Caracteristicas demograficas:

-raza blanca

-edad avanzada al momento del diagndstico

-historia familiar de melanoma
2. Aspectos anatémicos:

-metastasis inguinales

-localizacién de la lesion (central vs. lateral)

3. Caracteristicas del tumor:

-Angioinvasién

-ploidia DNA

-invasién del espacio linfovascular

-indice mitético elevado

-tipo histolégico

-amelanosis macroscopica

-grosor del tumor

-ulceracion

En el caso de melanoma vulvar, el tratamiento primario
en la enfermedad temprana es la cirugia, sin embargo, en el
caso de pacientes con riesgo de recurrencia, no se ha logra-
do un consenso internacional para justificar el uso de
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tratamiento adyuvante.

El interferén a dosis altas como tratamiento adyuvante
se recomienda en pacientes con factores de riesgo para
recurrencia, con lo que se ha logrado aumentar el indice de
supervivencia libre de recurrencia a cinco afos y mejorar
la supervivencia global.22 Solamente existe un estudio
retrospectivo del MD Anderson Cancer Center sobre el uso de
terapia adyuvante en melanoma de vulva,3 como no existen
estudios prospectivos al respecto, se recomienda extrapolar
los datos provenientes de melanomas cutdneos y considerar
terapia adyuvante de dosis altas de interferén para aquellas
pacientes con riesgo elevado de recurrencia.2 13.21 Los esta-
dounidenses consideran que el grupo de riesgo que puede
ser incluido para un tratamiento adyuvante son los estadios
II B y C, quienes tienen una profundidad de invasién mayor
a 4 mm del tumor primario, con o sin ulceracién, pero
afectacion de ganglios linfaticos, y pacientes con etapa clini-
ca III con afectacion ganglionar local. Los casos con etapa
clinica II B (tumor primario no ulcerado) tiene riesgo inter-
medio con 67% de supervivencia a cinco afios. En contraste,
en etapas clinicas II C (tumor ulcerado) a cinco afios sobre-
viven s6lo 45% de ellos. En el caso de pacientes con
metdstasis microscdpica Unica, su prondstico es relativa-
mente favorable, pues su supervivencia a cinco afios es de
casi 70%. En el caso de enfermedad que involucra a 4 o
mds ganglios o enfermedad macroscépica ganglionar y un
tumor primario ulcerado, la supervivencia a cinco afios es
menor a 30%.

El uso de BCG y quimioterapia en forma adyuvante no se
considera una alternativa seguin la informacion actual de la
literatura.22

En nuestro caso, la paciente no recibi6 adyuvancia
debido a que no presentaba factores de riesgo para recurren-
cia, no se confirmaron por patologia metdstasis inguinales,
fue una lesion no ulcerada y de grosor intermedio.

Con base en los reportes actuales, se debe practicar una
cirugia mds conservadora si la paciente no tiene factores
adversos, la determinaciéon del ganglio centinela debe
emplearse si existen indicaciones por el beneficio en un
mejor estadiaje y selecciéon de grupos de riesgo para
tratamiento adyuvante.

Conclusion

A pesar de que se han reportado multiples factores prondsti-
cos en melanoma de vulva, existen muy pocos estudios
prospectivos que confirmen estadisticamente el impacto en
la sobrevida, la mayoria de estos estudios son pequefios y
retrospectivos, debido a que esta patologia es muy rara.
Actualmente, la tendencia es realizar procedimientos menos
radicales, a partir de la conclusién de no existir evidencias
de que el melanoma vulvar se comporte diferente al
melanoma cutdneo. Por tanto, los factores prondstico de
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mayor impacto son los que se han integrado en la nueva
clasificacion de la American Joint Committee on Cancer
(AJCC): grosor del tumor, ulceracién, metdstasis en gan-
glios linfaticos regionales, metdstasis a distancia. De esta
forma, se conoce mejor su prondstico para supervivencia y
se pueden seleccionar a los pacientes que se beneficien del
tratamiento adyuvante.
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