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Melanoma vulvar: el desafio diagnostico de una neoplasia infrecuente
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Introduccién y objetivos: El melanoma vulvar es
una neoplasia poco frecuente que representa entre el 2
y el 10% de los tumores malignos de la vulva y
alrededor del 1-2% de todos los melanomas. Se
caracteriza por un comportamiento agresivo y un
prondstico desfavorable. El objetivo es presentar un
caso clinico y revisar los principales aspectos
diagnésticos y terapéuticos de esta entidad.

Exposicion del caso: Mujer de 84 afios que consulta
por lesiéon vulvar sangrante de tres semanas de
evolucion. A la exploracion se objetiva una lesion
exofitica pigmentada, friable y vascularizada en
region paraclitoridea derecha. La biopsia confirma
melanoma vulvar con indice de Breslow de 3 mmy sin
ulceracion ni afectacion linfovascular. El estudio de
extension fue negativo. Se realizé vulvectomia parcial
con méargenes libres; la paciente rechaz¢ la valoracion
ganglionar. Evolucion postoperatoria favorable, en
seguimiento ambulatorio.

Diagnostico y discusion: El diagnéstico del
melanoma vulvar requiere un elevado indice de
sospecha clinica ante cualquier lesién vulvar nueva,
especialmente en mujeres de edad avanzada, debido a
su baja incidencia y presentacion variable. El estudio
histopatolégico es fundamental para la confirmaciéon
diagndstica y la estadificacion. Actualmente, el
tratamiento se basa en la reseccién quirtirgica con
margenes adecuados y la valoracién ganglionar
cuando esta indicada. La afectacién ganglionar y el
espesor tumoral constituyen los principales factores
prondsticos.
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CASO CLINICO

INTRODUCCION

El melanoma wvulvar (MV) es wuna entidad
infrecuente dentro de la patologia oncolégica
ginecolégica, representando entre el 2-10% de los
tumores primarios de la vulva y entre el 1-2% del total
de melanomas [1,2]. A pesar de su baja incidencia, se
caracteriza por un comportamiento biolégico agresivo
y un peor prondstico en comparacién con el
melanoma cutdneo [1]. La evidencia disponible es
limitada y procede fundamentalmente de estudios
retrospectivos, lo que dificulta la estandarizacién de
su manejo [2].

Este tipo de tumor afecta predominantemente a
mujeres de edad avanzada, con un pico de incidencia
en la sexta y séptima décadas de la vida [3,4]. Desde el
punto de vista epidemiolégico, aunque muchos casos
se diagnostican en estadios localizados, una
proporcion  significativa  presenta  enfermedad
regional o avanzada en el momento del diagnodstico
[3]. El retraso diagnoéstico es frecuente y se relaciona
con la localizacién anatémica, la inespecificidad de los
sintomas y la baja sospecha clinica [4].

El MV forma parte del grupo de melanomas
mucosos, cuya etiopatogenia difiere del melanoma
cutaneo al no estar relacionada con la exposicién solar
[5]. A nivel molecular, estos tumores presentan con
mayor frecuencia mutaciones en KIT y NRAS y menor
frecuencia en BRAF, lo que condiciona su

—


mailto:mcalvoal@saludcastillayleon.es

ISSN:1578-7516
NUEVO HOSP. (Version digital)

comportamiento biolégico [6]. La caracterizacién
molecular adquiere especial relevancia en enfermedad
avanzada o recurrente, ya que la identificaciéon de
alteraciones en KIT puede permitir el empleo de
terapias dirigidas con inhibidores tirosina-cinasa en
pacientes seleccionados [6].

Clinicamente, el MV puede presentarse como una
lesion pigmentada irregular; sin embargo, un
porcentaje significativo son amelandticos,
dificultando el diagnéstico precoz [4]. Los sintomas
mas habituales incluyen prurito, dolor o sangrado [1].

El tratamiento primario es quirdrgico, pero ha
evolucionado desde procedimientos radicales hacia
un enfoque conservador basado en la reseccién local
amplia y la biopsia selectiva del ganglio centinela [7].
Este cambio ha permitido reducir la morbilidad
quirdrgica sin comprometer el control oncolégico [8].

EXPOSICION DEL CASO

Mujer de 84 afos, con antecedentes obstétricos de
dos gestaciones culminadas en dos partos eutdcicos,
sin abortos ni antecedentes ginecolégicos de interés.
Entre sus antecedentes personales destaca deterioro
cognitivo leve tipo enfermedad de Alzheimer. Como
antecedentes quirtirgicos y oncolégicos presenta
carcinoma basocelular en nariz y espalda.

Acude a consulta por una lesiéon con sangrado
intermitente de tres semanas de evolucién, localizada
entre labio mayor y menor derechos. La paciente niega
episodios previos similares y episodios de sangrados.

A la exploracion ginecolodgica se observan genitales
y vagina atréficos. Se objetiva, en la region vulvar
derecha paraclitoridea y lateral a labio menor derecho,
una lesién exofitica de aproximadamente 0,5 cm de
didmetro, de coloracién marrén-negruzca, de aspecto
vascularizado y friable al tacto. Tras infiltracién de
anestésico local se realiza biopsia de la lesion.

El estudio anatomopatolégico del material remitido
informa de melanoma vulvar, con las siguientes
caracteristicas:

e Indice de Breslow: 3 mm.

e No identifica ulceracion evidente en la
mucosa de revestimiento.

e Nivel anatémico de Clark: IV.

e Indice mitético: 1 mitosis/mma2.

e Ausencia microsatélites.

e Ausencia invasion linfovascular.

¢ Ausencia neurotropismo.

e Presencia de infiltrado linfocitario tumoral
(TILs), escaso y de forma local.

e Ausencia de regresion tumoral.
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Se completa el estudio de extensiéon mediante TAC
abdominotoracopélvico, sin evidencia de imégenes
sugestivas de metastasis a distancia ni adenopatias
retroperitoneales, mesentéricas ni en cadenas iliacas.

El caso se presenta en el comité oncolégico, donde se
decide tratamiento quirdrgico: reseccion local amplia
(vulvectomia parcial) con margenes de seguridad y
biopsia selectiva de ganglio centinela (BSGC).

Dado el espesor de 3 mm y la ausencia de ulceracién,
el caso corresponde a la categoria pT3a segun la
clasificaciéon AJCC para melanoma (Tabla 1) y, por
tanto, la paciente presentaba un riesgo significativo de
afectacion ganglionar regional por lo que la
estadificaciéon ganglionar habria aportado
informacién prondstica relevante [9]. No obstante, tras
explicar los riesgos y beneficios, la paciente rechaza
BSGC y la linfadenectomia inguinal por temor al
linfedema.

Finalmente, la pieza quirdrgica definitiva confirma
margenes libres de enfermedad. La evoluciéon
postoperatoria es favorable y se establece seguimiento
ambulatorio estrecho.

Hay que sefialar que se aplica la clasificacion AJCC
de melanoma cutaneo al melanoma vulvar porque no
existe un sistema especifico para éste [10].

DIAGNOSTICO Y DISCUSION

El caso que se expone muestra las dificultades
diagnosticas que el MV puede plantear dificultades
derivadas de su presentacién clinica variable y de su
localizacién anatémica, lo que contribuye a un retraso
diagnodstico  significativo [4,7]. Por ello, es
fundamental mantener un alto indice de sospecha
ante cualquier lesién vulvar atipica, pigmentada o no,
especialmente en mujeres de edad avanzada [4,7]. El
diagnéstico diferencial incluye lesiones benignas y
malignas pigmentadas de la vulva, entre ellas
melanosis vulvar, nevus melanocitico,
angioqueratoma, queratosis seborreica, enfermedad
de Paget extramamaria y carcinoma escamoso
pigmentado. Asimismo, los melanomas amelanéticos
pueden presentarse como lesiones eritematosas o
ulceradas, dificultando atn mas el reconocimiento
clinico precoz [4]. Aunque los criterios ABCDE
pueden ser dtiles como orientacién inicial, su
aplicabilidad en mucosas es limitada y debe
complementarse con una evaluacién clinica
exhaustiva [1].

La confirmacién diagndstica se basa en el estudio
histopatolégico mediante biopsia [1,5]. El espesor
tumoral medido por el indice de Breslow constituye el
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principal factor pronéstico en melanoma, incluyendo
el vulvar [1,11]. Este pardmetro mide la profundidad
de invasién en milimetros y presenta una correlacién
directa con el riesgo de diseminacién metastasica y la
supervivencia [1,4,12]. Por otro lado, el nivel de
invasién de Clark (Tabla 2), que describe la afectaciéon
de las distintas capas cutineas, ha sido
tradicionalmente utilizado como marcador pronéstico
[1]. Aunque actualmente ha sido parcialmente
desplazado por el indice de Breslow, sigue teniendo
utilidad en ciertos contextos, especialmente en
tumores de bajo espesor [1,11]. En la actualidad, la
estadificacion del melanoma se basa
fundamentalmente en el espesor tumoral, la
ulceraciéon y el estado ganglionar. Aunque la
clasificaciéon AJCC fue desarrollada para melanoma
cutédneo, continda utilizdndose de forma extrapolada
en el MV debido a la ausencia de un sistema especifico
ampliamente validado [1,4,9].

En casos de morfologia dudosa o lesiones
amelanéticas, la  inmunohistoquimica  puede
contribuir al diagnéstico mediante la expresién de
marcadores melanociticos como 5100, SOX10, Melan-
A y HMB-45, los cuales presentan una elevada
sensibilidad diagndstica en melanoma mucoso [13].

Ademads del indice de Breslow, otros factores
histolégicos asociados a peor pronodstico incluyen la
ulceracién, el indice mitético y la invasién
linfovascular [11]. Asimismo, la afectacién ganglionar
regional contintia siendo uno de los determinantes
mas importantes de supervivencia [3,12]. La correcta
estadificacién inicial incluye pruebas de imagen, como
TAC o PET-TAC, para valorar diseminacién de la
enfermedad [2].

Desde el punto de vista terapéutico, la cirugia
constituye el pilar fundamental del tratamiento [2,14].
Histéricamente, el abordaje consistia en vulvectomias
radicales con linfadenectomia inguinal bilateral, lo
que se asociaba a una elevada morbilidad [9]. En la
actualidad, se ha demostrado que la reseccién local
amplia con maérgenes adecuados ofrece resultados
oncolégicos comparables, pero con menor impacto
funcional y mejor calidad de vida [14]. Los mérgenes
quirdrgicos recomendados suelen situarse entre 1y 2
cm en funcién del espesor tumoral [14].

La introduccién de la BSGC ha supuesto un avance
significativo en el manejo del MV. La BSGC se
recomienda habitualmente en pacientes sin
adenopatias clinicamente evidentes y con melanomas
de espesor superior a 1 mm, o en lesiones maés
delgadas asociadas a factores de riesgo histolégicos
[11]. Esta técnica permite una estadificaciéon precisa
con menor morbilidad que la linfadenectomia
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completa [7,14]. Se ha demostrado que un ganglio
centinela negativo se asocia con bajo riesgo de
recurrencia regional, evitando procedimientos mas
agresivos [14]. Por el contrario, la afectacién
ganglionar se relaciona con un peor prondstico y
puede condicionar la necesidad de tratamientos
adyuvantes [11]. En nuestro caso, pese a estar indicada
la valoracién ganglionar por el espesor tumoral, la
paciente rechazé tanto la biopsia selectiva del ganglio
centinela como la linfadenectomia inguinal, por lo que
se opt6 por seguimiento estrecho.

Respecto al tratamiento sistémico, los melanomas
mucosos presentan tasas de respuesta inferiores con
inmunoterapia que las observadas en los melanomas
[15]. No obstante, los inhibidores de puntos de control
inmunitario, como pembrolizumab y nivolumab,
constituyen una opcién terapéutica en enfermedad
avanzada [16].

El pronodstico global del MV sigue siendo
desfavorable [1]. El espesor tumoral, la ulceracion, el
estadio y la afectacion ganglionar influyen de forma
significativa en la supervivencia [12, 16]. Las series
publicadas muestran una supervivencia global a cinco
afios que oscila entre el 25 y el 50%, claramente inferior
a la observada en el melanoma cutaneo [1,13]. La
recurrencia, tanto local como a distancia, es frecuente,
especialmente durante los primeros afos tras el
diagnoéstico, lo que justifica la necesidad de un
seguimiento estrecho [4].

Por ultimo, es importante considerar el impacto de
esta patologia en la calidad de vida, ya que incluso con
técnicas quirdrgicas conservadoras pueden existir
secuelas funcionales y psicoldgicas relevantes que
afectan a la esfera sexual y a la imagen corporal [8].
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T Espesor Ulceracién

TX: No es posible evaluar el espesor del tumor primario No aplicable No aplicable
T0: No existe evidencia de tumor primario No aplicable No aplicable
Tis (melanoma in situ) No aplicable No aplicable
T1 (<1.0 mm) T1la <0,8 mm No

T1b <0,8 mm Si

0.8-1.0 mm Si o no

T2 (<1-2mm) 12a (<1-2mm) No

T2b (<1-2mm) Si
T3 (>2-4mm) T3a (>2-4mm) No

T3b (>2-4mm) Si
T4 (>4mm) T4a (>4mm) No

T4b (>4mm) Si

Tabla 1. Definicién de tumor primario (T) segtn la AJCC [9].
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