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Presentacion de caso
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RESUMEN

El melanoma amelanoético es una de las neoplasias con mayor indice de mortalidad por su alta
agresividad y baja probabilidad diagnédstica. Afecta a la poblacion de todo el orbe, mas frecuente
en caucasicos, con predisposicion genética y factores de riesgo como la exposicion al sol. Presenta
tasas de supervivencia menor a 10 % a 5 anos y de recurrencia elevadas; con evidencia de procesos
metastasicos a distancia en organos como cerebro, tejido celular subcutaneo, pulmén, peritoneo,
hueso, lo que ensombrece el prondstico. Se presenta el caso de una paciente de 21 afnos de edad
que acude al hospital por presentar lesiones equimoticas, nodulos subcutaneos y cefalea
hemicranea izquierda de dos meses de evolucion. Se le realizo tomografias de térax abdomen y
resonancia magnética de craneo y evidenciaron diseminacién metastasica. Se realiz6 estudio
histopatoldgico con inmunohistoquimica que informé melanoma amelanético.
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ABSTRACT

Amelanotic melanoma is one of the neoplasms with the highest mortality rate because it is highly
aggressive and the diagnostic probability is low. It affects the population of the entire globe, more
frequent in Caucasians, with genetic predisposition and risk factors such as sun exposure. It
presents survival rates of less than 10% at 5 years and high recurrence rates; with evidence of
distant metastatic processes in organs such as brain, subcutaneous cellular tissue, lung,
peritoneum, bone, which casts a shadow on the prognosis. We report the case of a 21-year-old
patient who came to the hospital due to ecchymotic lesions, subcutaneous nodules and a two-
month evolution of left hemicrania headache. She underwent chest and abdomen tomography and
MRI of the skull. They showed metastatic spread. Histopathological study was performed with
immunohistochemistry that reported amelanotic melanoma.
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Introduccion

El melanoma amelandtico es un subtipo de melanoma maligno (MM). Tienen una mayor incidencia
en pacientes con predisposicion genética y factores de riesgo como la exposicion al sol y el
fototipo de piel 1y 2. De los casos afectados, 95 % se presenta como lesiones cutaneas, aunque
pueden localizarse en la superficie mucosa de la cavidad oral, conjuntivas, intestino delgado,
esofago ano y vagina. En los Ultimos 40 afos se ha incrementado gradualmente la tasa de
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mortalidad, representa 4-5 % de todas las neoplasicas y 85 % de las que afectan piel. Si bien la
edad de presentacion promedio es 55 anos, hasta 35 % puede diagnosticarse en menores de 45
anos, principalmente mujeres. Segun el informe entregado por la organizacion mundial de la salud
ocurren alrededor de 48 000 muertes relacionadas con melanoma cada afno y se considera que este
incremento esta relacionado con los modernos prototipos de belleza que someten la piel a nuevas
sustancias quimicas y mayor exposicion solar para su bronceado.-?

Se describen cuatro tipos principales de melanoma: de extension superficial, lentigo maligno,
lentiginoso acral y nodular; este Gltimo relacionado con el melanoma amelandtico que cuenta con
dos fases de crecimiento:

-~ La radial se circunscribe a la dermis y epidermis, su crecimiento es localizado y el
diagnostico precoz junto al tratamiento quirtrgico posibilitan la curacion de los
pacientes.®4

- La fase vertical se caracteriza por una diseminacion hacia los ganglios regionales y
posteriormente, por via hematogena, a odrganos distales disponiéndose en nddulos
esferoidales considerandose de muy mal pronostico. 34

El establecimiento del diagnodstico involucra un grupo multidisciplinario conformado por el
especialista en medicina familiar, el internista, el dermatoélogo y el oncélogo. El punto de partida
es la labor de pesquizaje que deben realizar los médicos de la familia que permite la deteccion
precoz de las lesiones y el diagnostico de las formas atipicas, mejorando asi la supervivencia entre
5 a 10 afos.® Ante la sospecha clinica debe realizarse una biopsia escisional con margen de 2 a 3
mm de bordes libres que debe ser enviada integramente a Patologia para estudios que incluyan
inmunohistoquimica y marcadores genéticos. De igual manera, se realiza biopsia de ganglio
linfatico cercano a la lesion y marcado por estudios de imagenes como patologico, llamado
centinela; con el fin de evaluar la diseminacion metastasica de la enfermedad. Se deben realizar
también, con vista al estadiamiento, estudios de imagenes como tomografia de craneo, torax y
abdomen o resonancia magnética (RM), asi como hemograma y quimica sanguinea incluyendo
marcadores como la deshidrogenasa lactica (LDH), que al mismo tiempo contribuyen a establecer
el pronoéstico clinico.

En las formas diseminadas el tratamiento va encaminado a incrementar la sobrevida a través de
terapia adyuvante con quimioterapia y/o radioterapia, aunque esta indicado el abordaje
quirtrgico de las metastasis cerebrales siempre que sea posible. Actualmente se encuentran
nuevas estrategias de tratamiento encaminadas a combatir la enfermedad con los estudios de las
mutaciones genéticas relacionadas con el melanoma.

El objetivo de la investigacion fue presentar el caso de una paciente con lesiones equimoticas,
nodulos subcutaneos y cefalea hemicranea izquierda de dos meses de evolucion.

Caso clinico

Se presenta el caso de una mujer de 21 anos, estudiante de medicina, con antecedentes de salud
e historia de reseccion de nevus de aspecto rubi en la espalda 6 afos antes. Segun refiere la
paciente, el estudio anatomopatologico de dicha lesion fue negativo a neoplasia. El motivo de
consulta actual fue un cuadro de aproximadamente 2 meses de evolucion dado por la aparicion de
lesiones equimoticas localizadas en muslos, abdomen, torso, axilas y region cervical (fig. 1).
Posterior a esto, la coloracion violacea desaparecia, dejando en su lugar lesiones nodulares de 2-3
cm de diametro, que ocupaban el espesor del tejido celular subcutaneo, moviles, no dolorosos,
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pétreas (fig. 2). Aproximadamente 15 dias previos a la hospitalizacion, se sumo al cuadro cefalea
hemicranea izquierda lo que la llevo a consultar al facultativo de su area.

8N
Fig. 2 - Lesion nodular en region axilar.

Entre las investigaciones complementarias realizadas se encontr6 hemoglobina (Hg) de 9,8 mg/dL
y en la tomografia contrastada de craneo, una imagen de aspecto circular en region occipital
izquierdo, que captaba contraste en forma de anillo con edema perilesional. Las tomografias de
torax y abdomen evidenciaron multiples lesiones de aspecto nodular en el tejido celular
subcutaneo, nodulos retroperitoneales y lesion a nivel de suprarrenal izquierda de 6x6 cm. Se
realizo biopsia de ganglio cervical y nodulo subcitaneo, ademas de biopsia de medula 6sea (BMO).
Las primeras reportaron un tumor metastasico de origen epitelial sin poder clasificarlo; la BMO fue
negativa de malignidad.

La paciente es remitida al servicio de Medicina Interna de nuestra institucion donde se constatan
las lesiones antes descritas, ademas de una hepatomegalia a 3 cm del reborde costal, no dolorosa.
El resto de la exploracion, incluyendo fondo de ojo y examen ginecoldgico, se encontrd dentro de
limites normales.

Algunas investigaciones complementarias mostraron alteraciones: LDH: 2434 UI/L (VR: 200-400
Ul/L), Hg 98 g/L (VR: 1220-160 g/L y RM con gadolinio en la que se visualizo lesiones expansivas en
l6bulos frontal derecho y occipital, con edema peritumoral, hiperintensas en todas las secuencias
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simples, asi como en el estudio contrastado (fig. 3). Un nuevo estudio tomografico utilizando
contraste endovenoso, arrojé mdltiples lesiones nodulares localizadas en el espesor del tejido
celular subcutaneo (fig. 4), glandula suprarrenal izquierda (fig. 5), muasculos rectos abdominales,
mesenterio, peritoneo (fig. 6), y ambas bases pulmonares en intima relacién con la pleura.

Fig. 3 - Resonancia magnética de craneo. Lesion en lobulo frontal derecho y occipital
izquierdo.

Fig. 4 - Lesion nodular en tejido celular subcutaneo de abdomen.
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Fig. 6 - Ultrasonido de abdomen, lesion tumoral retroperitoneal.
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Se realiz6 nuevo estudio histopatoldégico con tension inmunohistoquimica de las biopsias
realizadas, el cual concluyd melanoma amelandtico diseminado en todos los cortes examinados
con tincion de melan-A intensamente positivo (fig. 7). Se realizo estudio genético en el que fue
detectada la mutacion de BRAF (oncogen braf).
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Fig. 7 - Tincién de melanoma fuertemente reactiva.

Discusion
El melanoma amelandtico como parte de melanoma maligno es un tumor raro con gran potencial
de diseminacion. El diagnostico temprano y oportuno es clave en el abordaje terapéutico, pero
sobre todo de la sobrevida. La mayoria de melanomas aparecen como consecuencia de factores
genéticos propios del paciente y ambientales y no son parte de un sindrome hereditario; sin
embargo, aproximadamente 10 % de los casos se presenta agrupacion familiar, siendo esta
caracteristica el riesgo individual mas significativo de esta enfermedad. Existen otros rasgos
distintivos al examen del melanoma amelandtico: son de color rojo o hipopigmentado asociandose
a sangramiento ocasional; la forma nodular suele ser simétrica y la forma acral suele confundirse
con ulceras del diabético o micosis.®7
El diagnostico clinico requiere de una destreza del personal de salud por la forma de presentacion
atipica que pueden tener algunos casos o de lesiones no detectadas oportunamente.®7?) El
conocimiento basico como regla general de las caracteristicas de las lesiones utilizando el A, B, C,
D, E (F, G) que incluye la historia familia y el nimero de nevus es base importante en la
identificacion clinica de las lesiones. Sin embargo, no todas las lesiones de este tipo tienen
marcada pigmentacion lo que hace dificil diagnosticarlas. Se ha establecido el llamado “signo del
patito feo” para el seguimiento de lesiones llamativas con caracteristicas diferentes. Es también
de vital importancia la bUsqueda de lesiones en mucosas y en la retina a través del fondo de ojo.
Una vez realizada la reseccion quirdrgica de la lesion, la escala de riesgo propuesta por Clark
indica el grado de invasion que va de la lesion in situ, hasta la infiltracion de tejido celular
subcutaneo lo que se agrega a la evaluacion pronostica. @
Los tratamientos empleados en la actualidad son limitados en cuanto a su efectividad y dependen
principalmente de la estadificacion clinica del paciente en el momento del diagnostico. La
exeresis total de la lesion con margen oncoldgico se realiza Unicamente si no hay presencia de
metastasis o extension local de la enfermedad. En caso de que exista metastasis cerebral, estas
tienen indicacion de ser abordada quirurgicamente teniendo en cuenta el nimero, tamafo y
localizacion de la(s) lesion(s). La quimioterapia se realiza con inhibidores de los oncogenes BRAF Y
MEK,® por lo que es necesario realizar el estudio genético para detectar la presencia de esta
mutacion. 32101
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El melanoma cutaneo es una enfermedad potencialmente mortal que afecta a la poblacién de todo
el orbe y que se encuentra condicionada por muchos factores de riesgo relacionados con algunos
estilos de vida, que pueden ser modificables. El hallazgo oportuno y precoz de esta entidad clinica
eleva la sobrevida de las personas afectadas y favorece el resultado terapéutico.
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