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Resumen

Introduccién: Los tumores malignos de vulva son tumores raros del tracto genital femenino, que repre-
sentan menos del T % de los tumores malignos del sexo femenino, cerca del 95% de estos son carci-
noma escamo celulares, los adenocarcinomas son el tipo histoldgico menos frecuente, con 36 casos
reportados hasta el afio 2020.

Caso Clinico: Presentamos el caso de una mujer de 36 afios con antecedente de histerectomiatotal por
miomatosis, con cuadro clinico de 1 afio de evolucién caracterizado por una masa indolora en labio
mayor izquierdo la cual se sometea biopsiaquereporta adenocarcinoma motivo por el cual se somete
a vulvectomiaradical, en resultado patoldgico definitivo se confirmael diagnostico de adenocarcinoma
de vulva tipo glandula mamaria.

Evolucién: Se realiza vulvectomia radical + vaciamiento ganglionar inguino-iliaco bilateral. El estudio
histo-patoldgico definitivo revelé adenocarcinomade vulvatipo glandula mamaria pobremente diferen-
ciado G3, Unifocal,con metastasis en 22/25 ganglios derechos y 30/30izquierdos. Un estudio reportd
recidiva local extensa, metastasis ganglionares pélvicas, retroperitoneales, mediastinales, axilares, cer-
vicales y pulmonar. Se inicio Paclitaxel 137 mg semanal. Se completa quimioterapiahasta 171rasemana
posterior a lo cual presentd infeccion de lecho tumoral y fallece.

Conclusion: En el presente caso el curso clinico de adenocarcinoma de vulvatipo glandulamamariafue
agresivo con una supervivencia inferior a 5 meses.

Palabras claves:

DeCS: Neoplasias de la Vulva, Vulva, Vulvectomia, Informes de Casos, Oncologia Médica.
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Abstract

Introduction: Malignant tumors of the vulva are rare tumors of the female genital tract, which represent
less than 1% of malignanttumors of the female sex, about 95% of these are squamous cell carcinoma,
adenocarcinomas are the least frequent histological type, with 36 cases reported until 2020.

Clinical Case: We present the case of a 36-year-old woman with a history of total hysterectomy due to
myomatosis, with a clinical picture of 1 year of evolution characterized by a painless mass in the left
labia majora which undergoes a biopsy that reports adenocarcinoma, which is why undergoes radical
vulvectomy, the definitive pathological result confirms the diagnosis of adenocarcinoma of the vulva
type mammary gland.

Evolution: Radical vulvectomy + bilateral inguino-iliac lymph node dissection was performed. The defini-
tive histopathological study revealed poorly differentiated G3, Unifocal mammary gland adenocarcinoma
of the vulva, with metastases in 22/25 right and 30/30 left lymph nodes. One study reported extensive
local recurrence, pelvic, retroperitoneal, mediastinal, axillary, cervical and pulmonary lymph node metas-
tases. Paclitaxel 137 mg weekly was started. Chemotherapy was completed up to the 11th week after
which he presented atumor bed infection and died.

Conclusion: In the present case, the clinical course of adenocarcinoma of the vulva type of the mammary
gland was aggressive with a survival of less than 5 months.

Keywords:
MESH: Vulvar Neoplasms, Vulva, Vulvectomy, Case Reports, Medical Oncology.
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Introduccién

Los tumores malignos de vulva son los menos frecuentes del tracto genital femenino (3 a 4
%) [1]. Siendo el carcinoma escamocelular el tipo histoldgico mas frecuente (95%) y asociado
en la mayorfa de los casos al virus del papiloma humano (VPH) [2].

El adenocarcinoma de vulva representa menos del 1% del total de cancer de vulva y de
estos, la mitad son secundarios, los adenocarcinomas primarios toman el nombre en funcién
del presunto tejido de origen pudiéndose denominar adenocarcinoma de glandula de Bartho-
line, de uretra terminal, de glandula sudoripara, tipo glandula mamaria, etc [3], siendo de estos
el adenocarcinoma de vulva tipo glandula mamaria el mas infrecuente, hasta el 2020 se en-
contraban descritos en la literatura mundial Unicamente 36 casos [4]. Debido a lo raro de esta
patologia presentamos el siguiente caso clinico.

Caso clinico

Paciente de sexo femenino de 36 afios de edad, quien tenia antecedentes gineco-obstétricos
de 2 cesareas, e histerectomia total por miomatosis uterina 4 afios previos a su consulta. El
cuadro clinico fue la presencia de masa en labio mayor izquierdo que ha ido en crecimiento
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paulatinamente durante el Ultimo afo. Se realizd en una institucion externa un estudio citolo-
gico del tumor, cuyo diagndéstico era compatible con carcinoma escamoso de vulva, motivo
por el cual fue derivada y valorada por el servicio de colposcopia en donde se realiza una
biopsia de la masa cuyo resultado reporta adenocarcinoma pobremente diferenciado de
vulva, y es derivada al servicio de ginecologia.

Al examen fisico se evidencid una masa de 3 cm en labio mayor izquierdo en tercio medio,
ulcerada y friable, con adenopatias inguinales bilaterales moviles (figura 1). Se realiza RMN
donde se evidencia la lesién ya conocida, ademas de adenopatias inguinales bilaterales (fi-
gura 2). Se programa para cirugia radical ya que adenopatias inguinales podrian serinflama-
torias por el antecedente de multiples biopsias, siendo necesaria linfadenectomia para esta-
dificacion.

Fiaura 1 Lesion Ulcerada friable dura de tercio inferior de labio mavor

Figura 2 RMN de Pelvis que muestra adenopatias inguinales bilaterales
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Evolucién

Se realiza vulvectomia radical + vaciamiento ganglionar inguino-iliaco bilateral. El estudio his-
topatolégico definitivo reveld: Adenocarcinoma de vulva tipo glandula mamaria pobremente
diferenciado G3, Unifocal, con metastasis en 22/25 ganglios derechos y 30/30 izquierdos. La
paciente fue transferida al servicio de oncologia clinica en donde se indica larealizacion de un
PetScan que reporta: Recidiva local extensa, metastasis ganglionares pélvicas, retroperitonea-
les, mediastinales, axilares, cervicales y pulmonar (Figura 3). Se decide el inicio de esquema
Quimioterapico, con Paclitaxel 137 mg semanal. Radioterapia no se da por lo avanzado de la
enfermedad. Se completa quimioterapia hasta 11ra semana por aparente buena tolerancia,
posterior a lo cual presenta complicaciones clinicas (infeccion de lecho tumoral), esingresada
enla unidad paliativa de la institucion y fallece 3 semanas después.

DFOV 100,1 cm

50

Figura 3 Pet Scan corporal total. Corte Coronal: metéstasis ganglionares pélvicas, retroperitonea-
les, mediastinales, axilares, cervicales y pulmonar

Discusion
El cancer de vulva es una patologia rara que representa menos del 1 % de todos los tumores
malignos en el sexo femenino [1]. Y representan alrededor del 3 al 4 % de todas las neoplasias
malignas del tracto genital femenino [2]. Se da generalmente en mujeres postmenopdusicas
3.

En el 2019 se reportaron 6070 casos nuevos en Estados Unidos, lo cual representa el 0.3%
de todos los canceres nuevos en este pais [4]. Del 100% de este tipo infrecuente de céncer, el
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carcinoma de células Escamosas representa alrededor del 95 %, y se encuentra asociado al
VPH [5, 6]. El Adenocarcinoma de Vulva representa el 1% de céncer de este sitio anatémico,
siendo el tipo histoldgico mas raro e infrecuente. En Ecuador hay escasos reportes de esta
neoplasia vulvar, todos los descritos siendo carcinoma de células escamosas y ningun re-
porte de adenocarcinoma [7].

Aproximadamente la mitad de los adenocarcinomas de vulva son secundarios. Los prima-
rios son extremadamente raros y se clasifican nominalmente en funcion del presunto tejido
de origen, fenotipo tumoral o ambos. De esta forma encontramos: Adenocarcinomas de glan-
dula de Bartholine, de uretra terminal, de tipo intestinal (tipo cloacogénico), tipo glandula ma-
maria, Carcinoma de células claras [8].

Las glandulas que se encuentran en la region vulvar se las puede dividir en glandulas su-
doriparas y anogenitales tipo glandula mamaria, siendo esta ultima la que se maligniza, e in-
cluso expresan receptores de Estrogeno y Progesterona [8].

Los adenocarcinomas de glandulas sudoriparas, de tipo mamario y enfermedad de paget
extramamario comparten una histopatologia similar, por lo cual Van der Putter y Van Gorp
propusieron un concepto unificador e introdujeron el termino Adenocarcinoma de Vulva tipo
Glandula Mamaria para este tipo de tumores en 1994 [8].

La sintomatologia mas frecuente es el prurito vaginal generalmente de larga data acom-
pafado de tumefaccion en el area genital externa asociada a ulceraciones, localizandose mas
frecuentemente en los labios mayores (40%) [11.

El diagndstico se basa en la clinica que tiene que ir acompafiada de un diagnéstico por
histopatologia mediante biopsia, se remienda entoda paciente con lesiones vulvares realizar
vulvoscopia con apoyo de acido acético para identificar lesiones potencialmente malignas,
pero en este tipo de adenocarcinoma no es efectivo por lo que se recomienda biopsia con
muestra de tejido que incluya tejido subcutaneo. Se recomienda realizar examen de pesqui-
zaje mamario en todo paciente con adenocarcinoma tipo glandula mamaria [3].

Debido a lo rara de esta enfermedad no existe un consenso claro de tratamiento [10]. Hasta
el afio 2020 solo existian reportados 36 casos en la literatura mundial sobre esta patologia
[111.

Debido a la histopatologia similar a la glandula mamaria se extrapola guias de cancer de
mama a este tipo de cancer, siendo de principal importancia determinar la inmunohistoqui-
mica del tumor para definir eltratamiento, en los 36 casos reportados en la literatura mundial,
la incidencia de Her 2 neu es similar al cancer de mama (15 al 19%) [11].

Al igual que es cancer de mama la piedra angular del tratamiento en los casos reportados
constituye en la cirugia [12]. Esta va desde escisién local amplia hasta vulvectomia radical con
diseccion ganglionar inguinofemoral bilateral, pudiéndose acompafar de terapia neoadyu-
vante o adyuvante [11]. En el caso presentado se realizd cirugia radical, ya que no existia evi-
dencia de metastasis hasta antes de la cirugia. El tratamiento adyuvante se debe guiar con
los mismos lineamientos que el cancer de mama que incluyen radioterapia, quimioterapia ba-
sada en antraciclinas y terapia hormonal. La Neoplasia intraepitelial premaligna se ha tratado
con éxito con imiquimod local [11].

No existen ensayos clinicos para evaluar la eficacia de la quimioterapia o radioterapia de-
bido al pequefio nimero de pacientes, por lo que se recomienda el procedimiento de escisién
con o sin diseccion de los ganglios linfaticos, seguida de otras terapias adyuvantes segun sea
necesario. El uso de Ganglio centinela esta indicado [13]. El cédncer de vulva es ideal para el
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mapeo de ganglio centinela debido al drenaje linfatico predecible de la vulva, la baja tasa de
falsos negativos y la morbilidad reducida [16].

La decisién de realizar neoadyuvancia o cirugia primaria podria extrapolarse a las mismas
normas de cancer de mama (evidencia de invasién locoregional) aungue solo existe un caso
de este tipo de cancer tratado con neadyuvancia con trastazumab [11] con resultados acep-
tables. Solo existe un trabajo reportado donde no se realizé ningun tipo de reseccion y seinicio
radioterapia y quimioterapia con Paclitaxel debido a enfermedad avanzada, pero con pobres
resultados [11]. En casitodos los trabajos reportados se ha realizado algun tipo de reseccién
quirdrgica con linfadenectomia, siendo la vulvectomia radical la mas comun y la realizada en
este caso, la evidencia reporta que la adyuvancia mejora la sobrevida de estos pacientes,
aquellos que no reciben adyuvancia tienen una sobrevida de 4 meses frente a la mediana de
supervivencia de 22 meses que reporta para aquellos que sila recibieron [13].

Conclusiones

El carcinoma de vulva en general representa una entidad maligna sumamente rara que mu-
chas veces es confundida en la atencion inicial, lo cual dificulta el diagndstico precoz eimpide
el tratamiento. La cirugia, al igual que en el cancer de mama, continda siendo la piedra angu-
lar del tratamiento que en combinacion con quimioterapia, radioterapia y terapia hormonal
postoperatoria han demostrado mejorar la expectativa de supervivencia de este tipo de pa-
cientes.

Abreviaturas

VEB: virus de Epstein-Barr, VPH: virus del papiloma humano.
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