ARTICULOS ORIGINALES
Melanoma maligno de vulva en el Instituto Nacional de
Enfermedades Neoplasicas: experiencia de 50 afios

Malignant vulvar melanoma at the National Institute of Neoplastic Diseases: Fifty years
experience

Dionicio Arica', Juvenal Sanchez?, Manuel Alvarez®, Edith Alarcon®

RESUMEN

Objetivo: Determinar las caracteristicas clinicas del melanoma maligno vulvar en el Instituto Nacional de Enfermedades Neoplasicas (INEN).
Material y métodos: Estudio observacional longitudinal, se recolectd informacion de los casos de melanoma vulvar diagnosticados en el INEN,
Lima-Peru, entre 1955 y 2004, a partir de la revision de las historias clinicas. Se realizé el calculo de distribuciones de frecuencia, medidas de
tendencia central y dispersion, y curvas de supervivencia de Kaplan-Meier.

Resultados: Se registraron 60 casos de melanoma vulvar. Se observa una tendencia creciente del nimero de casos diagnosticados por
quinquenio. El promedio de edad fue 56.8 afios, mientras que la mediana del tiempo promedio de enfermedad fue 6 meses. El lugar mas
frecuente de aparicion de la lesion fue el lado izquierdo (30%), sequido de la region clitoriana (26.7%). La molestia mas frecuentemente
referida fue la presencia de una tumoracion (91.7%), sequida de prurito (68.3%). La mediana del area del tumor fue 12cm? EI 53.3% presento
compromiso de los ganglios inguinales derecho e izquierdo y el 31.7% no presentd compromiso ganglionar inguinal. El 46.79% presentd
metastasis, siendo el compromiso pulmonar el mas frecuente (10% del total de casos). El tratamiento recibido fue principalmente del tipo solo
quirurgico radical (50%). La supervivencia a cinco afios fue del 9.9%.

Conclusiones: El melanoma vulvar es una neoplasia con una tendencia creciente en su diagnostico, las pacientes buscan atencion médica con
cuadros bastante avanzados y la supervivencia a cinco afios es tan solo del 9.9%.
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SUMMARY

Objective: To determine the clinical characteristics of malignant vulvar melanoma at the National Institute of Neplastic Diseases, Lima-Peru
(INEN).

Methods: Longitudinal observational study. Information from cases of vulvar melanoma diagnosed at INEN between 1955 and 2004 was
collected after reviewing the medical records. We performed the calculation of frequency distributions, measures of central tendency and
dispersion, and Kaplan-Meier survival curves.

Results: There were 60 cases of vulvar melanoma. There is a growing trend in the number of cases diagnosed at five years periods. The average
age was 56.8 years, while the median time of disease was 6 months. The most frequent site of the injury was the left side (30%), followed by
clitoral region (26.7%). The sign/symptom most frequently mentioned was the presence of a tumor (91.7%), followed by itching (68.3%). The
median area of the tumor was 12cm? 53.3% had the commitment of right and left groin lymph nodes and 31.7% did not have inguinal lymph
node involvement. The 46.7% had metastases, with lungs as the most common commitment (10% of total cases). The treatment was mainly
radical surgeryl (509%). The survival to five years was 9.9%.

Conclusions: The vulvar melanoma is a cancer with an increasing trend in their diagnosis, patients seeking medical care at well advanced
stages and survival to five years is only 9.9%.
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INTRODUCCION

Los melanomas malignos ginecoldgicos son entidades
poco frecuentes, entre los cuales el melanoma vulvar es el
mas comun, siendo el sequndo cancer de la vulva en orden
de frecuencia y responsable del 5 al 10% de los canceres de
esta area anatdmica'®. Se ha reportado que la edad promedio
de las pacientes con melanoma vulvar es de 75 afios, con
una incidencia de 1.28 por 100 000 mujeres en general y de
0.02 por 100 000 mujeres menores de 29 afos'? Casi todos
surgen de novo, pero pueden originarse de un nevo de union
preexistente.

El melanova vulvar se presenta sobre todo en mujeres
posmenopausicasblancas,masamenudoenloslabiosmenores
o el clitoris, como una placa plana o como una masa vulvar un
poco elevada o nodular, pigmentada o no pigmentada, siendo
posible la presencia de nddulos satélites*57. La mayoria de
las pacientes no experimenta sintomas, algunas tienen prurito
o hemorragia. Cualquier lesion pigmentada en la vulva debe
someterse a escision o biopsia, a menos que se sepa que ha
estado presente y sin cambios durante afios'.

La clasificacion por etapas de la FIGO que se utiliza
para las lesiones planas o escamosas no es aplicable a los
melanomas porque estos suelen ser mucho menores vy el
pronostico se relaciona con su profundidad de penetracion
mas que con el didmetro'>. El sistema de niveles establecido
por Clark y cols. para los melanomas cutaneos se aplican
con menos facilidad a las lesiones vulvares a causa de la
morfologia cutanea diferente’ Chung y cols. propusieron un
sistema modificado que mantenia las definiciones de Clark
para los niveles | y V, pero definia en forma arbitraria los
niveles II, lll, y IV mediante medidas en milimetros'>.

Una mejor compresion del significado pronéstico de las
microetapas de evolucion de esta neoplasia permite desarrollar
cierta individualizacion del tratamiento. Las lesiones con
menos de Tmm de invasion pueden tratarse con escision
local radical sola™. En general se practica una reseccion en
bloque del tumor primario y los ganglios linfaticos regionales
ante lesiones mas invasivas. En linea con las tendencias del
manejo quirurgico de los melanomas cutaneos, se observa
una proclividad hacia una reseccion mas conservadora
de los melanomas vulvares. Aunque la realizacion de un
estudio aleatorio de la vulvectomia radical en comparacion
con la excision local radical para tratar el melanoma vulvar
serfa imposible, no se cuenta con evidencias que muestren
que la conducta biolégica de esos tumores difiera de la
otros melanomas cutaneos primarios'?. Davidson y cols.
informaron respecto a 32 paciente con melanoma vulvar que
se sometieron a escision local (n=14), vulvectomia simple
(n=7) o reseccion radical (n=11), concluyendo que ningun
grupo tuvo una mejor supervivencia, aunque su tasa global a
cinco afos fue de solo del 25%?2. Trimble y cols. describieron

a 59 pacientes a las que realizd vulvectomia radical y 19
con reseccion mas conservadora; el abordaje mas radical no
mejord la supervivenciay los autores recomendaron la escision
local radical del tumor primario, con diseccion inguinal en
aquellos que tengan un grosor mayor de Tmm?® Como los
melanomas suelen afectar el clitoris y los labios menores,
el borde de reseccion vaginouretral es un sitio frecuente
de fracasos, y debe tenerse cuidado de obtener un borde de
reseccion interno adecuado? Podrastz y cols. demostraron
una tasa de supervivencia a 10 afios de 61% en presencia de
lesiones laterales, en comparacion con 37% para las mediales
(p<0.027)".

La conducta de los melanomas puede ser bastante
impredecible, pero el pronostico global es malo. La tasa de
supervivencia promedio a cinco aflos para paciente con
melanoma vulvar varia de 22% a 549%'. Las lesiones que
presentan una invasion <1mm tienen un buen prondstico,
pero empeora conforme la profundidad de invasion aumenta.
Chung vy cols. publicaron una tasa de supervivencia a cinco
afios corregida de 100% para paciente con lesiones de nivel
[, 40% para aquellas con lesiones Il y IV y 20% para las
ubicadas en el V™.

Tal vez debido a su poca frecuencia, existen pocos
trabajos de investigacion en el mundo sobre melanoma
vulvar, y en el Peru no hemos encontrado publicado trabajo
alguno sobre melanoma maligno ginecoldgico. No se cuenta
con informacion local que nos informe la prevalencia de
esta neoplasia que es sumamente agresiva y que invalida a
las mujeres. Por este motivo decidimos realizar el presente
trabajo de investigacion con la finalidad de conocer las
caracteristicas clinicas del melanoma vulvar en el Instituto
Nacional de Enfermedades Neoplasicas.

MATERIAL Y METODOS

Se llevd a cabo un estudio observacional longitudinal,
en el que se recolecto informacion de la totalidad de casos
de melanoma vulvar diagnosticados en el Instituto Nacional
de Enfermedades Neoplasicas, Lima-Peru, durante el periodo
1955-2004. A partir de los registros estadisticos se identifico
las historias clinicas de las pacientes con el diagnostico de
melanoma vulvar, procediéndose luego a la recoleccion de
datos mediante una ficha ad-hoc. Las variables estudiadas
fueron lugar de procedencia, edad de la paciente, paridad,
tiempo de enfermedad, lugar de la lesion, dolor, leucorrea,
prurito, tumor, sangrado, area de la lesion, compromiso
ganglionar, metastasis y tratamiento recibido.

Se elabord una base de datos en el programa SPSS 15.0y
se realizo el calculo de distribuciones de frecuencia, medidas
de tendencia central y dispersion, y curvas de supervivencia
de Kaplan-Meier.
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RESULTADOS

En el periodo de tiempo estudiado se han registrado
60 casos de melanoma vulvar. Se observa una tendencia
creciente del numero de casos diagnosticados por quinguenio,
registrando solo un caso en el periodo 1955 a 1959, hasta
llegar a un maximo de 12 casos entre 1995 y 1999, siendo
esta tendencia importante (Grafico 1). La mayoria de los casos
son procedentes de provincia (83.3%) en comparacion a los
procedentes de Lima (16.7%).
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Grafico 1. Evolucion de los casos diagnosticados de melanoma vulvar
segun quinquenio, INEN 1955 - 2004.

El promedio de edad de las pacientes fue 56.8+15.2 afios,
la edad minima registrada fue 18 afios y la maxima 84 afios.
Respecto a la paridad, la mayoria de pacientes presentaban el
antecedente de tener cinco hijos o mas (53.3%), mientras que
el 13.3% fueron nuliparas. La mediana del tiempo promedio
de enfermedad fue 6 meses, presentando el 50% de las
pacientes un tiempo de enfermedad entre 3.5 meses y 12
meses; encontrandose un caso extremo que referia un tiempo
de enfermedad de 8 afios. Hubieron algunas pacientes que ya
habian sido operadas en otras instituciones y venian al INEN
por presentar recurrencia o persistencia de la enfermedad,
a estas pacientes se les considero el tiempo
de enfermedad desde antes de recibir el
tratamiento, es decir, en la otra institucion.

Respecto a la localizacion se tiene que el
lugar mas frecuente de apariciéon de la lesion
se da en el lado izquierdo (30%), sequido de
la region clitoriana (26.7%), compromiso total
de la vulva (23.3%), lado derecho (15%) vy
horquilla (5%) (Fotografias 1-3).

Respectoalossignosy sintomas, la molestia
mas frecuentemente referida por las pacientes
fue la presencia de una tumoracion (91.7%),
sequida de prurito (68.3%), sangrado (60%),
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Fotografia 1. Paciente que ingreso
por lesion hiperpigmentada que
involucraba el lado izquierdo de
la vulva.

Fotografa 2. Paciente que ingresd por una gran tumoracion exofitica,
hiperpigmentada, que involucraba toda la vulva, pubis y regién glutea.

leucorrea (60%) y dolor (48.3%). El area del tumor fue bastante
variable, con una mediana de 12cm? presentando el 50% de
las pacientes un area entre 5.1cm? y 23cm?; encontrandose
un caso extremo que presentaba una lesion de 414cm?
(18cmx23cm). El 53.3% de las pacientes presentd compromiso
de los ganglios inguinales derecho e izquierdo y el 31.7% no
presentd compromiso ganglionar inguinal. En el 6.7% de los
casos no se pudo determinar por anatomia patoldgica si hubo

Fotografia 3. Paciente que ingresa por tumoracion de 3cmx3cm en lado derecho de la vulva (a), dos meses después se
observa una evolucion agresiva de la lesion (b).
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0 no compromiso ganglionar debido a que ingresaron al INEN
en un estado muy avanzado de tal manera que no merecieron
ser sometidas a cirugia. El 5% de las pacientes presentd
compromiso solo de los ganglios inguinales izquierdos y el 3.3%
presentd compromiso solo de los ganglios inguinales derechos.
En el 46.7% de pacientes se registro6 metastasis, siendo el
compromiso pulmonar el mas frecuente (10% del total de casos
casos), sequido de ganglios iliacos (5%) e higado (5%); otras
areas hacia las cuales se produjeron metastasis fueron uretra,
cérvix, vagina, amigdala, mama, huesos, ganglios para-aorticos,
retroperitoneo, ganglios subclaviculares, ganglios axilares,

Fotografia 5. Paciente con tumoracion de 4cmx4em y por encima del meato otra neoformacion de 4cmx3em (a). Se observo crecimiento de la lesion y aparicion de otra lesian tras un mes (b). Después
de radioterapia y quimioterapia la lesion disminuyo, pero se presentd compromiso de la uretra distal e infiltracion hacia la vagina (c). La paciente fallecio cuatro meses después.

a) (b)

4

Fotografia 6. Paciente que presentaba tumoracion que llenaba la hendidura vulvar de 6emx4em, prominente, exofitica y negruzea (a). Se observa la evolucion de la lesion tras tres meses de tratamiento
con quimioterapia (b). Tras doce meses de su ingreso se observa la evolucion agresiva del tumor, ademds de la desnutricion severa (c). La paciente fallecio un mes después.
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Grafico 2. Probabilidad de supervivencia a cinco afios por melanoma de vulva, INEN 1955 - 2004.
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DISCUSION

El melanoma maligno primario de vulva es una entidad
rara pero ocupa el sequndo lugar después del carcinoma
epidermoide. En nuestro trabajo encontramos 60 casos de
melanoma maligno primario de vulva. En cuanto al lugar
de procedencia, claramente podemos observar que la gran
mayoria de las pacientes provienen de las provincias del
Peru, representando un 83.3 9% con respecto a la capital Lima
que solo reporta un 16.7%. En la bibliografia consultada
hacen hincapié sobre el registro de casos en mujeres de raza
blanca'?, en nuestros casos no se registré el dato de origen
étnico, pero es factible suponer que la mayoria si no es la
totalidad de los casos registrados son de raza mestiza.

El promedio de la edad fue de 56.8 afios, la edad minima
se registrd en una paciente de 18 afios que llego en mal
estado y la maxima de 84 afios de edad. En cuanto a los
grupos etarios la bibliografia reporta una mayor incidencia
en la sexta y sétima década de edad'*, esto concuerda con
nuestros hallazgos, donde este grupo represento el 45% del
total de casos. En relacion al numero de hijos y paridad las
referencias bibliograficas consultadas no establecen ningun
tipo de asociacion.

La mediana del tiempo de enfermedad fue de 6
meses, esto nos indica directamente la agresividad de
la enfermedad; aqui cabe destacar que hubieron cuatro
pacientes que vinieron de otras instituciones en donde fueron
operadas, considerandose para estas pacientes el tiempo de
enfermedad desde antes de ser sometidas a cirugia en las
otras instituciones. La agresividad de esta neoplasia maligna
se demuestra graficamente con las fotografias presentadas
en las que se observa la progresion mensual de la evolucion
del tumor de manera dramatica.

El lugar de la lesion en la vulva fue segun el siguiente
orden: en el lado izquierdo 30%, lado derecho 15% y region
del clitoris 26,7%. En la presente serie el lado izquierdo o
derecho representa el labio mayor y menor ya que gran
parte de las pacientes tenian comprometidos ambos labios
o la tumoracion era grande. Estos hallazgos concuerdan
con las referencias consultadas donde se refiere como
lugares frecuentes de compromiso la region clitoriana vy los
labios'3.

En cuanto a los signos y sintomas encontramos que el
tumor lo presentaron el 91.7%, prurito 68.3%, sangrado 60%,
leucorrea 60% y dolor 48.3%. Observamos que el dolor es
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lo que menos frecuentemente presentaron las pacientes, por
ello suponemos que sumando los factores de riesgo sociales,
culturales, econdmicos y deficiencias politicas de salud una
paciente en estas condiciones tardaria mucho en acudir
oportunamente para su atencion.

La mediana del area de la lesion del melanoma maligno
primario de vulva fue de 12cm? esto nos demuestra el
avanzado estadio con el que acuden nuestras pacientes, la
falta de rapidez para identificar el melanoma por parte del
personal de salud, la lentitud para acudir al hospital para
recibir un tratamiento adecuado y oportuno, y la distancia
o la accesibilidad a los servicios de salud (la gran mayoria
son de provincia). Estos hallazgos no son comparables con
las referencias consultadas debido a que en otros paises se
diagnostica el melanoma maligno vulvar en estadios mucho
mas tempranos que los nuestros, siendo factible emplear una
evaluacion de Clark o Breslow.

El compromiso de los ganglios inguinales es un factor de
riesgo y nos ayuda a la estadificacion de la enfermedad, para
nosotros es un factor importante para la supervivencia ya
que estos pacientes presentaron una supervivencia muy baja.
Las metastasis a los diferentes lugares, como por ejemplo el
pulmaon, cerebro, higado, huesos, mama, amigdala, pie, ovario,
etc. nos indica el comportamiento agresivo de la enfermedad
y lo dificil que es tratarla; ademas, no se puede descartar que
hubieron muchas otras metastasis presentes en las pacientes
estudiadas.

El tratamiento médico presenta una ligera ventaja,
pero no es un numero representativo y hasta el momento
no contamos con una terapia contra el melanoma maligno
primario vulvar™. Cuatro pacientes recibieron radioterapia y
las cuatro fallecieron, aqui es importante sefialar que estas
pacientes presentaron estadios avanzados y no tenemos
datos de resultados en estadios iniciales al menos en nuestro
estudio, pero la combinacion de quimioterapia y radioterapia
tampoco dio mejores resultados. La cirugia radical clasica
presento alta morbi-mortalidad, pero el mejor tratamiento en
la actualidad es la cirugia radical local conservadora, por la
calidad de vida, la estética y mejoria funcional de los 6rganos
como la uretra, vagina y recto' &7,

Podemos concluir que el melanoma vulvar es una
neoplasia con una tendencia creciente en la frecuencia de su
diagndstico en nuestro pais, las pacientes buscan atencion
médica con cuadros bastante avanzados y la supervivencia a
cinco afios es bastante baja, de tan solo el 9.9%.
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