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Ulcerated amelanotic desmoplastic acral melanoma
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SUMMARY

Desmoplastic malignant melanoma is a uncommon histologic

variant of melanoma; being considered by some authors highly

relapsing, its amelanotic aspect makes it a great simulator, so

that the diagnosis is in many times overdue. The acral localiza-

tion of the desmoplastic malignant melanoma is infrequent.

We present the case of a patient with recurrent skin color

lesion on heel. Histopathologic, immunohistochemical and

ganglion sentinel studies allowed us to conclude: ulcerated

IIB demoplásico melanoma. It was made excision of lesion

and immunotherapy with interferon alpha. Diagnostics and

therapeutic aspects of the case are discussed.
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INTRODUCCIÓN

El melanoma acral (MA) es el melanoma localizado en la

porción distal de las extremidades (palmas, plantas, dedos,

región subungueal y superficie dorsal); esta designación  es

independiente del subtipo histológico predominante; los

términos melanoma acral y melanoma acral lentiginoso no

deben usarse como sinónimos(1,2). El MA representa del 3% al

15% de casos de melanomas cutáneos, estas cifras varían

según el fenotipo del paciente; siendo la población no

caucásica la mayormente afectada(1,3,4). El pronóstico del MA

varía según el nivel Breslow, la afectación regional y el subtipo

histológico, por lo que no es raro que existan  controversias

respecto a las terapias(5,6).

Se define como melanoma amelanótico cuando el pigmento

es nulo o muy escaso; esta variante representa alrededor del

2 al 8% del total de melanomas malignos; por su rareza y

presentación variada puede ser un gran  simulador, siendo

muchas veces diagnosticado tardíamente(7); la sospecha clínica

inicial es muy importante, nos ayudará a discernir entre los

diversos hallazgos  histológicos e inmunohistoquímicos(7,8).

El melanoma desmoplásico (MD) fue descrito por  primera vez

por Conley y se refiere a la variante en la cual predominan

células fusiformes con grados diversos de atipia; cuando a lo

anterior se suma afectación neural o un patrón que recuerda a

fibras de Schwann se habla de melanoma desmoplásico

neurotrópico, término propuesto por  Reed y Leonard en 1979(1,9).

RESUMEN

El melanoma desmoplásico maligno es una variante histológica de melanoma poco común; siendo considerado por

algunos autores como altamente recidivante, su aspecto amelanótico lo convierte en un gran simulador, por lo que su

diagnóstico es muchas veces tardío. La localización acral del melanoma desmoplásico es poco frecuente. Presentamos

el caso de una paciente con lesión en talón color piel, recurrente. Los  estudios histopatológico, inmunohistoquímico y

de ganglio centinela permitieron concluir: melanoma demoplásico ulcerado IIB. Se realizó escisión de lesión  e inmunoterapia

con interferón alfa. Se discute aspectos diagnósticos y terapéuticos del caso.
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CASO  CLÍNICO

Paciente mujer, de 30 años de edad, que presenta una

dermatosis localizada en el talón del pie derecho, afectando

inclusive parte adyacente distal de zona aquileana,

caracterizada por neoformación de aspecto nodular, ulcerada

centralmente, de 3 x 2 x 1 cm, bordes netos, del color de la

piel y consistencia indurada, lesión única, fija a planos

profundos (Fig. 1), con una evolución de 6 años, mostrando

al inicio una lesión pequeña y algo aumentada de consistencia,

indolora, que posteriormente incrementa su volumen

progresivamente. Ha recibido en ese lapso, tratamientos

tópicos con ungüentos queratolíticos, antibióticos, hasta el

uso de criocirugía sobre la lesión, sin respuesta satisfactoria,

sino más bien, con recidiva de la lesión y aumento del volumen.

Sin antecedentes contributorios personales y familiares. Se le

realizó biopsia incisional de la lesión, cuyo resultado fue

informado como neoplasia maligna ulcerada de células

fusiformes y epitelioides (Figs.2 y 3). Extirpada la neoformación

y estudiada histológicamente se confirmó el diagnóstico y se

precisó que correspondía a un Clark III y Breslow de 3mm.

Además, se realizó estudios de inmunohistoquímica:

panqueratina negativo, HMB 45 focalmente positivo (Fig. 4);

Melan A positivo (Fig. 5); S-100 positivo y vimentina positivo

(Fig. 6). Así mismo, se estudió el ganglio centinela que fue

negativo; por lo que se concluyó con el diagnóstico de

melanoma maligno amelanótico ulcerado desmoplásico,

estadio IIB. Fue sometida a tratamiento quirúrgico por escisión

de todo el tumor e injerto cutáneo, seguido de administración

de interferón alfa 2a subcutáneo (27 millones U, 5 veces por

semana por 4 semanas, culminada esa dosis se continuó con

12 millones de U, 3 veces por semana). En los 6 meses de

seguimiento la paciente no ha mostrado recidiva de la lesión

(Fig. 7). El tratamiento fue realizado en el Instituto Nacional

de Enfermedades Neoplásicas (INEN).

Figura 1. Neo-

formación de

aspecto nodu-

lar ulcerada

centralmente

en el talón del

pie izquierdo. Figura 2. Histología del

tumor resecado. HE 25X
Figura 2. Histología del tumor

resecado, mostrando células

fusiformes y epitelioides. HE-40X.

Figura 4. Corte histológico del

tumor, con tinción de

inmunohistoquímica con

HMB45 focalmente positivo,

40X.

Figura 5. Sección histológica del

tumor, con tinción de

inmunohistoquímica Melán A

positivo, 40X.

Figura 6. Corte histológico del

tumor con tinción de inmuno-

histoquímica Vicentina positivo,

40X.

Figura 7. Injerto en lesión

tumoral resecada a los 6

meses de evolución, sin

mostrar recidiva.
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DISCUSIÓN

La presencia de una neoformación acral nos debe hacer

plantear los diagnósticos diferenciales entre dermatosis

benignas y malignas; verrugas, callosidades, cicatrices, poroma

ecrino, granuloma piogénico, onicocriptosis, fibromas por

reacción a cuerpo extraño, en cuanto a las benignas(2,10,11). La

presencia de ulceración y la recurrencia  como en el caso de

nuestra paciente es sugerente que un proceso maligno

subyacente(10-12), se estima que alrededor de un tercio de

melanomas acrales serían subdignosticados (11); la

dermatoscopía ayudaría a disminuir los errores

diagnósticos(13). MA indica sólo la localización anatómica e

incluye a cualquier subtipo histológico(1,2). Kuchelmeister y

cols., en un estudio de 112 pacientes caucásicos con MA,

encontraron que aunque el patrón lentiginoso fue el más

frecuente (60%), no fue el único; otros patrones encontrados

fueron el de extensión superficial (30%) y el nodular (10%);

las localizaciones preferenciales fueron palmas, plantas y área

subungueal en el lentiginoso; dorso de pies y manos, en el de

extensión superficial; mientras que el nodular se presentó

indistintamente en cualquier localización(2).

El término desmoplásico indica presencia de células

fusiformes de aspecto fibrosante(1,9), no es exclusivo de

melanoma y es compartido por el dermatofibroma, dermato-

fibrosarcoma  protuberante, fibrohistiocitoma maligno,

carcinoma de células fusiformes, tumores neurales, entre

otros(9,14,15). El aspecto clínico del MD es el de una

neoformación de consistencia dura del color de la piel  y,

en ocasiones, ulcerada(9), tal como apreciamos en el caso

estudiado. Cabeza y cuello  son los sitios  más afectados

en el 80% de  los casos(9); siendo localizaciones menos

frecuentes tronco, extremidades y mucosas(9,16,17); nuestro

paciente presentó localización acral, lo cual es raro. La mayoría

de MDs derivan de un léntigo maligno y, raramente, de

melanomas lentiginosos acrales o mucosos o de novo(1,9,16,17).

El MD tiende a recidivar con mayor frecuencia y puede

dar metástasis sin afectación de ganglio regional de

allí la importancia de su reconocimiento oportuno(9,16,17). La

inmunohistoquímica nos ayuda en el diagnóstico diferencial:

S-100 nos indica sólo el origen embriológico

neuroectodérmico(14,18); HMB-45 indica la presencia de

melanosomas por lo que suele ser negativo en melanomas

amelanóticos, alcanzando sólo el 22% de casos positivos en

los MDs(18); Melan-A (MART1) es más específico  para el

melanoma no desmoplásico y es negativo en tumores

derivados de vaina neural, en el MD suele ser negativo(14,19); la

negatividad  a las citoqueratinas indica que no se trata de un

carcinoma cutáneo(14); CD34 positivo y Factor XIIIa

negativo confirmarían dermatofibrosarcoma protuberante(6,15);

sin embargo Hoang(20) reporta un caso de MD CD34 positivo

por lo que, en algunas ocasiones, sólo los hallazgos

ultraestructurales de la microscopía electrónica ayudan al

diagnóstico definitivo(21).

 La cirugía con márgenes amplios de 2 a 4cm, siempre que

sea factible, será el tratamiento de elección(6,17). La relativa

resistencia a la quimioterapia del melanoma ha obligado a

buscar nuevas alternativas terapéuticas(22,23). Aunque existe

gran controversia, pues no se ha demostrado que prolongue

la sobrevida global de los pacientes, algunos autores sugieren

el tratamiento coadyuvante con interferón en el caso de

melanomas con alto riesgo de recidiva, como los que tienen

Breslow = 4mm o Clark V, melanoma primario en tránsito a

metástasis y compromiso de ganglio regional(23,24). La tendencia

actual, especialmente en los países europeos en contraposición

a  EE.UU., es utilizar dosis bajas teniendo en cuenta la mayor

toxicidad de dosis elevadas y su efecto en la calidad  de vida

de los pacientes(23,24). La radioterapia es propuesta por algunos

autores en casos seleccionados(4,16,17,23). Respecto al pronóstico

del MD, algunos autores lo consideran  como un subtipo con

alta recidiva al igual que el melanoma neurotrópico(9,16,17).

Quinn et al(25), en un estudio de 280 pacientes, encontraron

que tanto el MD como el melanoma neurotrópico presentaron

una supervivencia global similar a otros tipos de melanomas;

respecto a las recidivas fueron significativamente mayores en

los melanomas neurotrópicos en relación a los MDs. El

presente caso recibió tratamiento en el Instituto Nacional de

Enfermedades Neoplásicas: terapia coadyuvante a la cirugía

con interferón en dosis altas siguiendo a la escuela

norteamericana; aunque no cumple estrictamente los criterios

de alto riesgo de recidiva, habría sido considerado como tal

por ser MD, pues existe controversia al respecto; además

para autores como Hsueh et al(26) y Slingluff et al(27) el mela-

noma acral tiene peor pronóstico respecto a otros de

localización más proximal; otro punto  a favor para considerar

el caso como de alto riesgo es la presencia de ulceración,

signo que ha sido considerado como un parámetro a tomar

en cuenta a la hora de valorar el pronóstico de los

pacientes(6,28,29).
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