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PALABRAS CLAVE Resumen
Tumoracion vulvar; A continuacion se presenta el caso de una entidad poco prevalente. Se trata del caso de
Sarcoma epitelioide una mujer de 30 afos que consulta por haber notado una tumoracion mévil en la vulva
de subtipo proximal; (monte de Venus), bien delimitada y dolorosa. Orientada inicialmente como tumor benigno
Radiacion de partes blandas (lipoma o fibroma), se extirpa quirtrgicamente; el posterior estudio

anatomopatoldgico demuestra la existencia de un sarcoma epitelioide proximal vulvar. La
baja frecuencia de esta enfermedad ha animado a revisar este tema para intentar
profundizar en su conocimiento.
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Abstract

We present a case of epithelioid sarcoma, which is an uncommon entity, in a 30-year-
old patient who presented with a well defined, painful mobile tumor of the vulva
(mons veneris). The initial diagnosis was a benign soft-tissue tumor (lipoma or fibroma) and
the mass was surgically removed. Histopathological study revealed a proximal-type
epithelioid sarcoma. The low frequency of this entity prompted us to review the literature
to gain greater insight into the subject.
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A continuacion se presenta el caso de una mujer de 30 afos
que acudid a urgencias por presentar una tumoracion genital
de un afo de evolucion.

Como antecedentes personales de interés, destacan una
infeccion por el virus de la hepatitis B detectada y curada
hacia 8 afos, y habito tabaquico de 20cig/dia ya abando-
nado (en la actualidad es de 2cig/dia). En cuanto a los
antecedentes obstétricos, un parto eutoécico y un aborto
expontaneo.

En la primera exploracién fisica se observa un nodulo
movil localizado en el monte de Venus, cerca del pliegue
inguinal, de consistencia dura, compatible con un lipoma o
un fibroma de aproximadamente 3 a 4cm; se programa para
exéresis, en régimen de cirugia menor ambulatoria. El resto
de la exploracion ginecologica es normal.

El estudio anatomopatoldgico muestra que se trata de un
sarcoma epitelioide de subtipo proximal (con células
rabdoides), de comportamiento altamente agresivo. Se
observa una tumoracion de 5cm, de componente mesenqui-
mal maligno, con extensas areas mixoides, necrosis focal en
menos de un 5%, sin invasion angiolinfatica y margenes
quirdrgicos afectados.

El estudio inmunohistoquimico detecta positividad difusa
para vimentina y positividad focal para citoqueratinas (CK)
purificacion para banda de proteinas E1y E3 (AE1/E3)., EMA
y antigeno CD34. Es negativo para proteina $S100, actina,
desmina, antigenos CD117, CD68, CK7 (c-Kit) y marcador
proteico inmunohistoquimico (HBM45).

Se completa el estudio de extension con una tomografia
computarizada (TC) toracica y abdominopélvica, y con una
ecografia mamaria: todas las pruebas son normales.

De acuerdo con el Servicio de Oncologia, se decide
proponer a la mujer que complete el tratamiento quirtrgico
mediante ampliacion de la reseccion vulvar mas linfade-
nectomia inguinal bilateral. La mujer se rehisa a la
intervencion y a cualquier tipo de control.

Tres meses mas tarde, la mujer acude al Servicio de
Urgencias de Ginecologia por presentar dolor irradiado al
miembro inferior derecho que empeora con la deambula-
cion, también refiere el crecimiento de un nuevo nédulo en
la zona donde se habia extirpado el tumor vulvar. A la
exploracion presenta una tumoracion de unos 5cm, movil y
localizada en la misma zona de la exéresis previa. No se
palpan adenopatias inguinales. Con el consentimiento de
la mujer y a fin de intentar tratamiento quirurgico, se
actualiza el estudio de extension con una resonancia
magnética (RM), en la que se confirma la presencia de una
masa polilobulada de comportamiento heterogéneo en la
grasa subcutanea anterior al pubis, a la derecha de la linea
media. Sus contornos son mal definidos pero no hay signos de
infiltracion en profundidad, Unicamente intimo contacto de
forma parcial con la musculatura anterior del abdomen, sin
otras alteraciones asociadas. Se repite la TC abdominopél-
vica y se observa una imagen nodular en las partes blandas
derechas del monte de Venus, que mide aproximadamente
5x 3, 3 x2,9cm (aumento significativo de tamafo respecto
a la TC previa).

Se procede a la reseccion amplia de la tumoracion,
acompanada de linfadenectomia inguinal bilateral superfi-
cial y profunda.

La pieza quirtrgica mide 14 x 10 x 5cm e incluye un ojal
de piel de 8cm. La tumoracion, de 4,2 cm, tiene color gris

blanquecino, es nodular, sélida y con margenes libres grosso
modo, aunque el mas préximo esta a 1mm en el borde
profundo (la lesion estd casi en contacto con la fascia
abdominal). De los ganglios linfaticos aislados (9 en el lado
derecho y 8 en el lado izquierdo), ninguno presenta
infiltracion tumoral.

En el estudio microscopico se observan neoformaciones
mesenquimales de caracteristicas malignas con patrén
nodular, separadas por fibrosis, areas celulares mixoides
entrelazadas y células dispersas epitelioides con aspecto
rabdoide. El margen quir(rgico mas proximo corresponde al
borde profundo, a solo 1 mm del tumor.

Con el asesoramiento de la Unidad de Sarcomas de este
hospital se decide ofrecer a la mujer radioterapia adyuvante
y se reserva la quimioterapia para eventuales recidivas. En
la actualidad, la mujer se encuentra asintomatica y esta
recibiendo el tratamiento complementario aconsejado.

Discusion

El sarcoma epitelioide es un tumor que afecta a adolescen-
tes y adultos jovenes de entre 10 y 35 afos; suele tener
predileccion en grado descendente por zonas, como dedos
de las manos, mano, rodilla, piernas (zona pretibial),
glUteos, hombro, brazo, muslo, dedos del pie y pie. De
forma inusual, el subtipo proximal también puede afectar al
pene, a la vulva y al periné. A la hora de profundizar en el
estudio de este tipo de tumor, debe recordarse que
morfolégicamente se confunden variedades benignas y
variedades malignas, especialmente procesos granulomato-
sos, carcinoma de células escamosas ulcerado, carcinoma
indiferenciado de vulva, melanoma, leiomiosarcoma y
sarcoma sinovial.

Clinicamente, el sarcoma epitelioide demuestra lesiones
con afectacion de tendones y estructuras de fascias, que
pueden provocar dolor e induracion de areas con zonas
linfaticas multinodulares, sintomas que se incrementan con
el movimiento de las extremidades. Pueden abarcar en
longitud vainas nerviosas y atrapar el paquete vasculoner-
vioso, con su consecuente clinica. La mayoria son tumores
que miden entre 3 y 6cm, pero oscila desde algunos
milimetros hasta 15cm. Radiograficamente, los sarcomas
epitelioides revelan tejido blando con masas calcificadas.
Puede haber erosion de la linea 6sea, pero raramente se
llega a su destruccion. Mediante la RM se realiza el estudio
de extension correcto.

El subtipo de sarcoma epitelioide aqui analizado es el
proximal, que presenta mas predileccién por la zona axial,
pélvica y perineal'. Se da también en adultos jovenes y
parece ser mas agresivo que el clasico. Los traumatismos
sobre la zona tumoral pueden contribuir como factor
emergente. La aparicion sobre una cicatriz de cesarea es
mas rara, de ésta solo hay un caso descrito.

El diagndstico precoz de la enfermedad es de vital
importancia al tratarse de un tumor de alta agresividad®.

En todos los casos el tratamiento deberia ser cirugia
radical: escision amplia completa mas linfadenectomia
inguinal bilateral? y posterior adyuvancia (radioterapia sola
o mas poliquimioterapia). Varios estudios realizados sobre
casos de sarcomas epitelioides proximales en periné y vulva
demuestran que una escision parcial inicial favorece la
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aparicion de recurrencias y metastasis®~’. En cuanto al papel
de la adyuvancia, no hay datos concluyentes todavia, por lo
que su administracion no esta clara®, aunque se sabe que en
casos de tumores T1 con posterior estudio anatomopatolo-
gico de margenes libres, la cirugia sola es suficiente, no
requiere adyuvancia® y sélo debe mantenerse un buen
seguimiento clinico de la enfermedad. En los casos de
metastasis a distancia, el prondstico cambia mucho si
inicialmente se ha realizado una cirugia completa erradica-
dora y una posterior adyuvancia®. Debido al riesgo de
recidiva local y metastasis requiere seguimiento prolongado
durante varios anos una vez realizado el diagnodstico de
la enfermedad. La supervivencia varia en funcion del tiempo
transcurrido entre la primera cirugia y la aparicion de
recidiva local o metastasis.

Es importante recordar que la metastasis puede aparecer
tanto después de la enfermedad como en el comienzo de
ésta.

Asi, si entre la cirugia y la recidiva pasa 1 afo, la
supervivencia se estima en 6 meses, en cambio si se dan
metastasis a los 4 afos, la supervivencia estimada solo es de
1 mes. En referencia al porcentaje de supervivencia a los
5 afos, varia segln el sexo del sujeto: en mujeres es de un
80% frente al 40% de los hombres. Se ha descrito un caso
de recidiva local del tumor primario tras 25 afios de la
escision local.

Las principales zonas de metastasis descritas son pulmoén
(51%), nddulos linfaticos (34%), cuero cabelludo (22%), piel,
sistema nervioso central y tejidos blandos.

El pronéstico varia en funcién de algunos factores’-?,
como el sexo (2 a 1 para hombres®'0), la situacién y
localizacion (la axial es peor), el tamaho (>5cm), la
profundidad, la aparicion de metastasis iniciales, el nimero
de mitosis, la citomorfologia (si es rabdoide es peor) y una
adecuada escision inicial.

Con todo esto, se puede concluir en este caso que la
mujer tiene varios factores de riesgo, a pesar de que es una
mujer joven, con tumoracion localizada de 5cm y sin
metastasis a distancia. Tras someterse a una cirugia radical

exitosa, actualmente la mujer esta con sesiones de
radioterapia y con seguimiento clinico oncologico.
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