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Melanoma de mucosa vulvar: relato de caso

Vulvar mucosal melanoma: case report
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RESUMO

Introducao: Melanoma de mucosa é uma doenca rara que corresponde a aproximadamente 0,03% de todos os diagndsticos de
cancer e 1.4% de todos os tipos de melanoma e representa aproximadamente 10% de todos os tumores malignos da regido vulvar.
Metodologia: Revisdo do prontuario de paciente internada nesta Instituicdo no periodo de setembro de 2021, com revisédo de
literatura a partir de dados da base PUBMED. Relato: Paciente, 36 anos, com relato de lesdo hiperpigmentada em regido interna
de grande labio h4 10 anos com mudanca de comportamento ha 4 meses. Apresentava nodulacdo no local associada a dor e
saida de secre¢do serossanguinolenta/purulenta. Apds bidpsia excisional e confirmado achado de melanoma de mucosa vulvar
em anatomopatologico, foi constatado ao exame fisico presenca de linfonodo palpavel com caracteristicas suspeitas de metastase.
Assim, realizou-se tomografia para estadiamento, cirurgia de ampliacdo de margens cirlrgicas e linfadenectomia inguinal
esquerda. Confirmado o comprometimento linfonodal, a paciente foi encaminhada para radioterapia. Conclusdo: Melanoma de
mucosa € uma doenga rara de progndstico reservado. Devido ao seu diagnostico mais tardio, tem elevadas taxas de metastase ja
no estadiamento inicial. Faz-se importante estudos adicionais para esclarecimento da doenca e proposta de terapéuticas eficazes
no aumento da sobrevida geral.

Palavras-chave: Melanoma. Neoplasias vulvares. Metastase linfatica. Excisdo de linfonodo. Procedimentos cirdrgicos em
ginecologia. Oncologia cirdrgica.

ABSTRACT

Introduction: Mucosal melanoma is a rare disease that accounts for approximately 0.03% of all cancer diagnoses and 1.4% of all
types of melanoma and represents approximately 10% of all malignant tumors in the vulvar region. Methodology: Review of the
medical record of a patient hospitalized at this Institution during September 2021, with a literature review based on PUBMED.
Case Report: Patient, 36 years old, reporting a hyperpigmented lesion in the inner region of the labia majora for 10 years with a
behavioral change in the last 4 months, including the appearance of nodulation at the site associated with pain and serosanguineous/
purulent secretion. After excisional biopsy, the anatomopathological finding confirmed vulvar mucosal melanoma. Physical
examination found a palpable lymph node with suspicious characteristics of metastasis. Thus, tomography for staging, surgery to
widen the surgical margins and left inguinal lymphadenectomy were performed. After confirmation of lymph node involvement,
the patient was referred for radiotherapy. Conclusion: Mucosal melanoma is a rare disease with a poor prognosis. Due to its later
diagnosis, it has high rates of metastasis already in the initial staging. Additional studies are important to clarify the disease and
propose effective therapies to increase overall survival.
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INTRODUCAO

Melanoma de mucosa (MM) € uma doenca rara que corresponde
a aproximadamente 0,03% de todos os diagndsticos de cancer
e 1.4% de todos os tipos de melanoma, segundo estudos na
populacdo americana. MM representa aproximadamente 10%
de todos os tumores malignos da regido vulvar. Os locais mais
comuns de ocorréncia sdo cabeca e pescoco 55%, mucosa
anorretal 24% e mucosa vulvovaginal 18%.?2

O MM costuma surgir em idades mais avancadas que o
melanoma cutaneo (MC) com uma idade mediana de 70 anos e
€ mais comum em mulheres, provavelmente pelo componente
vulvovaginal, com uma propor¢do homem-mulher de 1,0:1,8.1
N&o se pode definir ao certo os fatores de risco associados ao
MM, uma vez que a exposicéo a raios ultravioletas presente
no MC néo pode ser considerada fator predisponente, devido
sua localizacdo anatdmica que impede esta exposicdo.™?

Enquanto a taxa de sobrevida global para MC est4 em torno
de 80%, ela cai para 25% no MM. Comparando-se o sitio
primario do tumor, a taxa de sobrevida corresponde a 31,7%,
19,8% e 11,4% para doenca originando-se da cabeca e pescoco,
mucosa anorretal e mucosa vulvovaginal respectivamente.®

O MM é o segundo tipo de cancer mais comum da vulva com
uma incidéncia anual de menos de 0,2 por 100.000 mulheres.
Ja 0 melanoma vaginal tem uma incidéncia estimada de 0,026
por 100.000 mulheres por ano.®* O curso clinico difere de
forma expressiva entre os subtipos vulvar e vaginal, com
taxas de sobrevida global em 5 anos superior no melanoma
vulvar variando de 8% a 55% em comparacdo ao melanoma
vaginal, que varia de 5% a 25%. O tamanho do tumor
demonstrou relagdo com a sobrevida no tumor vaginal. J& no
tumor vulvar, o acometimento linfonodal apareceu como fator
prognéstico significativo, com taxas de sobrevivéncia de 54%
para pacientes sem acometimento versus 15% para aqueles
com acometimento.3®

Os sintomas mais comuns no diagnoéstico sdo prurido
vaginal, sangramento, secrecdo vaginal, dispareunia ou massa
palpavel.* Aproximadamente 40% dos tumores de mucosa
sdo amelanociticos em comparacdo a menos de 10% para 0s
melanomas cutaneos.?

Embora nenhum sistema de estadiamento proposto atualmente
seja um preditor confidvel de progndstico, o estadiamento
do melanoma vulvar pode ser realizado de acordo com o
sistema TNM para MC. Os sistemas de teste proposto para
MM incluem estadiamento microscépico descrito por Clark,
Breslow e Chung bem como o estadiamento da Federacédo
Internacional de Ginecologia e Obstetricia e 0 sistema
American Joint Committee On Cancer 2002. Este demonstrou
ser preditivo de doenca livre de recorréncia para melanoma
vulvar.®6

O tratamento cirdrgico é a primeira linha terapéutica no MM
com a excisdo completa proporcionando a maior chance de
cura. Recomenda-se margens de 1cm para tumores de até 1mm
podendo se estender para 2 ¢cm, se anatomicamente viavel,

em caso de melanomas mais espessos.” Procedimentos
mais agressivos como exanteracdo pélvica estdo associados
a maior morbidade e ndo apresentaram melhores resultados
em comparacdo a excisdo local ampla conservadora quando
se avalia a sobrevida global.! A radioterapia adjuvante ou
definitiva mostrou um aumento do controle locorregional
da doenca sendo amplamente utilizada, embora ndo tenha
demonstrado impacto na sobrevida global. A quimioterapia
adjuvante combinada de temozolomida e cisplatina se
mostrou eficaz no tratamento da doenca considerando
sobrevida livre de doenca em pesquisa realizada na populagdo
chinesa, embora ainda sejam necessarios mais estudos que
extrapolem a populagdo local pesquisada.t® A imunoterapia
com inibidores de checkpoints surgiu como uma op¢do de
tratamento bem tolerada e eficaz em pacientes com melanoma
cutaneo. Apesar dos estudos serem limitados para melanoma
de mucosa, observou-se beneficio na terapia com ipilimumabe
e pembrolizumabe e resposta ainda maior da terapia
combinada de ipilimumabe com nivolumabe, apesar de ainda
necessitarem de mais estudos especificos para melanoma de
mucosa.-%10

RELATO DO CASO

Paciente feminina, 36 anos, parda, natural e procedente de
Fortaleza, com lesdo hiperpigmentada em regido interna de
grandes labios a esquerda. Relata aparecimento de lesdo ha
10 anos aproximadamente, porém ha 4 meses percebeu o
crescimento da lesdo com nodulagdo local, associada a dor,
ulceracdo e saida de secrecdo serossanguinolenta/purulenta.
Ao exame apresentava nodulacéo de aproximadamente 2 cm,
pediculada, com pequena porcao friavel e orificio de drenagem
com base escurecida e descamativa. Foi entdo realizada
bidpsia excisional da lesdo com anatomopatolégico indicando
melanoma extensivo superficial de area 2,0 x 1,6 cm, nivel IV
de Clark, Breslow 4,5 mm e presenca de ulceracdo (Figura
1). Margens cirdrgicas laterais comprometidas por leséo
in situ e margem profunda livre distando 5,0 mm da leséo.
Estadiamento patolégico foi pT4b.

Um més apos a cirurgia, paciente notou abaulamento em
regido inguinal ipsilateral. Ao exame, linfonodomegalia
inguinal de consisténcia firme, aderida a planos profundos de
aproximadamente 4 cm de circunferéncia, indolor. Tomografia
mostrou linfonodos de dimensBes aumentadas e com realce
heterogéneo pelo meio de contraste na cadeia inguinal
esquerda, o maior medindo 2,4cm x 2,2cm, compativel com
acometimento secundério (Figura 2).

Foi realizada biopsia incisional do linfonodo suspeito com
anatomopatoldgico positivo para células neoplasicas oriundas
de melanoma (Figura 3). Entdo foi submetida a cirurgia para
ampliacdo de margens cirdrgicas e linfadenectomia inguinal a
esquerda. A peca cirrgica vulvar demonstrou margens livres
de neoplasia. O produto de linfadenectomia inguinal esquerda
confirmou metéstase linfonodal com 8 linfonodos isolados
na amostra, sendo 02 linfonodos positivos para metastase de
melanoma.
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Paciente evoluiu estdvel e sem intercorréncias no
pos-operatorio, recebendo alta hospitalar ap6s dois dias. No
seguimento ambulatorial poés-cirdrgico apresentou queixa
de dor em ferida operatéria da linfadenectomia e saida de
secrecdo serossanguinolenta em ferida vulvar. Relatou ainda
edema em membro inferior esquerdo. Devido as queixas, a

paciente permaneceu em acompanhamento semanalmente
e depois quinzenalmente durante os 2 meses seguintes para
realizacdo periodica de drenagem de colecdo fluida amarelo
citrino em regido da linfadenectomia. Evoluiu com melhora
dos sintomas algicos e de edema em membro inferior, sendo
encaminhada para radioterapia adjuvante.

Figura 1. Cortes histoldgicos corados em HE mostrando células atipicas epitelioides com
citoplasma abundante, ndcleo proeminente e nucléolo conspicuo, dispostas em ninho numa
epiderme acantdtica, invadindo a derme, onde é possivel observar incontinéncia pigmentar e
apresentando atividade mitdtica intensa.

Figura 2. Cadeia inguinal esquerda com linfonodomegalia.

Figura 3. Linfonodo acometido por metastase de melanoma.
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DISCUSSAO

O caso relatado difere da apresentacdo classica de MM
vulvar, com paciente apresentando idade de aparecimento
mais precoce (36 anos) que a mediana de 70 anos relatada na
literatura. Com relagdo as caracteristicas tumorais, apesar de
alguns estudos relatarem que nevos melanociticos de mucosa
ndo atuam como precursores do MM, a paciente supracitada
chegou ao ambulatério com queixa de lesdo hiperpigmentada
em regido vulvar de existéncia antiga, com mudanca de
comportamento recente.

Segundo ALTIERI et al. o pior prognéstico atribuido ao MM
se deve ao diagndstico tardio desde subtipo em comparacéo
ao MC, com envolvimento linfonodal no estadiamento
inicial em 23% dos pacientes com melanoma vulvovaginal,
versus 9% no MC.* A paciente em questdo apresentou-se
com linfadenopatia inguinal suspeita ja na primeira consulta,
referindo ndo perceber a mudanga no comportamento tumoral
até iniciar os sintomas descritos, devido principalmente a
localizacéo mais oculta da leséo.

A apresentagdo clinica tumoral relatada neste caso estd em
conformidade com os sintomas descritos na literatura, sendo
mais comum apresentar-se com prurido, sangramento, e
secrecdo vaginal, dispareunia e massa palpavel.*

Ainda encontramos barreiras no estudo pormenorizado da
doenca e opcdes terapéuticas no Sistema Unico de Satide
(SUS) brasileiro, por isso a importancia de mais pesquisas
que possam analisar a epidemiologia e caracteristicas do
MM em nossa populacéo. Apesar de se tratar de uma doenca
rara, 0 MM ja possui avancados estudos internacionais e
novas perspectivas promissoras de tratamento que podem
definir melhor prognostico e sobrevida livre de doenca. Um
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