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ABSTRACT

Sebaceous carcinoma is a rare malignant tumor of the skin that usually appears in
the head and neck region. Its clinical course is aggressive and local recurrences -
distant metastases are common. Some cases of sebaceous carcinoma of the female
genital tract have been reported. Although sebaceous glands are prominent in the
vulva, sebaceous carcinomas rarely occur in this location. Little is known about the
behavior and prognosis of this type of cancer. We present a case of a 69-year-old
patient with a history of a 3 x 2-centimeter tumor for 9 months in the left labium
majus. She had no medical or family history of malignant neoplasms. Increases in size
was observed during this period, but otherwise, she was asymptomatic. Lesion was
completely excised. The tumor was composed of lobes of tumor cells with sebaceous
differentiation. Histopathological report revealed vulvar sebaceous carcinoma.
It must be differentiated from other vulvar carcinomas that are morphologically
similar but biologically different.
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RESUMEN

El carcinoma sebdceo es un tumor maligno poco frecuente de la piel que
generalmente aparece en la regién de cabeza y cuello. Su curso clinico es agresivo
y las recidivas locales / metastasis a distancia son habituales. Se han notificado
algunos casos de carcinoma sebaceo del tracto genital femenino. Aunque las
glandulas sebaceas son prominentes en la vulva, los carcinomas sebaceos rara vez
ocurren en esta ubicacién. Poco se conoce sobre el comportamiento y prondstico de
este tipo de cancer. Se presenta un caso de paciente de 69 afios con antecedentes
de un tumor de 3 x 2 centimetros por 9 meses, en el labio mayor izquierdo. No tenia
antecedentes médicos o familiares de neoplasias malignas. Se observé aumento
de tamafio durante este periodo; por lo demas, estaba asintomatico. La lesion fue
extirpada totalmente. El tumor estaba compuesto por I6bulos de células tumorales
con diferenciacién sebacea. El informe histopatolégico revelé carcinoma sebaceo de
vulva. Debe diferenciarse de otros carcinomas vulvares morfolégicamente similares,
pero biolégicamente distinto.
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INTRODUCCION

El carcinoma sebaceo (CS) es una neoplasia de
piel, derivado de las glandulas sebaceas, poco
frecuente y que se clasifica como ocular y ex-
traocular, segln su ubicacién. El carcinoma de
localizacion extraocular es una neoplasia poco
comun y generalmente localizado en cabeza y/o
cuello. La ausencia de datos clinicos especificos
dificulta su deteccion precoz y retrasa el trata-
miento quirurgico®™. El CS de vulva es especial-
mente raro, ya que las neoplasias malignas mas
frecuentes son el carcinoma escamoso (81%)y el
melanoma (5%)@, esto a pesar de que las glan-
dulas sebaceas son abundantes en esta region
anatémica, por lo que no se conocen datos so-
bre el manejo y su prondstico®. Se presenta el
caso de un carcinoma sebaceo de vulva.

REPORTE DE CASO

Se trat6 de una paciente de 71 afios, VIl gestas,
VIl paras, quien consultd por presentar una tu-
moracion vulvar, asintomatica, con aumento
progresivo del tamafio. La paciente referia la
aparicion de la lesion en el labio mayor izquier-
do, de aproximadamente 9 meses de evolucién,
y que ella habia aplicado varias cremas topicas
sin presentar mejoria clinica. Negaba cualquier
otro sintoma asociado. También negaba antece-
dentes personales o familiares de importancia.

El examen fisico general no presento alteraciones
significativas, excepto por la tumoracion de color
rosado-amarillento, bien circunscrita, de apro-
ximadamente 3 x 2 centimetros, de crecimiento
exofitico, firme, mdvil y nodular, ubicada en el
labio mayor izquierdo cerca del clitoris (figura 1).
El cuello uterino, vagina, Utero y anexos estaban
macroscépicamente normales. No se palparon
linfadenopatias inguinales ni otras tumoraciones
adicionales dentro o alrededor de la vulva. En vis-
ta de los hallazgos y de la posibilidad diagndstica
de quiste sebaceo, se procedid a la extirpacion
amplia de la lesion con anestesia local.

La exploracion anatomopatoldgica demostré
tumoracion Unica que media 2 centimetros de
extension horizontal y 1 centimetro de profun-
didad de invasion. Los margenes de la biopsia
estaban a mas de 9 milimetros de los marge-
nes epiteliales y del margen de profundidad. La
evaluacion histolégica mostrd la presencia de
un tumor cutadneo compuesto de nidos, 16bu-
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los y zonas parabasales de células basaloides y
sebaceas acompafiado de un denso infiltrado
linfoplasmocitico. Las células tumorales peque-
flas y basofilicas tenian una alta relacién nucleo/
citoplasma, con nucleos pleomorficos y pobre
actividad mitdtica. El citoplasma tenia aparien-
cia espumosa, multivacuolar y microvesicular, la
cual era mas prominente hacia el centro de los
[6bulos, con areas de necrosis y células querati-
nizadas atipicas. También se observaron algunas
vacuolas intracitoplasmaticas y algunas areas de
necrosis. Habia escasa actividad mitética. El epi-
telio superficial mostraba zonas de ulceracion
focalizadas acompafiadas de diseminacion pla-
netoide de las células tumorales sobre la epider-
mis suprayacente. No se observaron elementos
escamosos (figura 2). Las células tumorales eran
fuertemente inmunorreactivas a p53, focalmen-
te positivas a antigeno epitelial de membrana y
negativas para citoqueratinas. Los margenes de
la pieza anatémica estaban libres de células tu-
morales. Basado en estos hallazgos, la lesion fue
considerada como CS de vulva.

En vista de los hallazgos, se realizaron pruebas
hematoldgicas y urinarias que fueron normales;
la citologia de orina no present6 células tumora-
les y los marcadores tumorales (antigeno carci-
noembriogénico, Ca 19-19, Ca-125 y alfafetopro-
teina) fueron negativos. La radiografia de térax
y tomografia computada de térax, abdomen y
pelvis, no demostraron neoplasia oculta o en-
fermedad metastasica secundaria. La paciente
fue referida al servicio de oncologia del hospital
para evaluacion y tratamiento.
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FIGURA 2. IMAGEN MICROSCOPICA DEL CARCINOMA SEBACEO DE VULVA. A) CELULAS TUMORALES CON NUCLEOS CENTRALES, CON AREAS ULCERADAS
Y SIGNOS DE NECROSIS (40x). B) CELULAS TUMORALES CON APARIENCIA ESPUMOSA, MULTIVACUOLAR Y MICROVESICULAR (100 X). COLORACION

HEMATOXILINA-EOSINA.

DiscusioN

El CS es una neoplasia rara y agresiva. Aparece
principalmente en la drbita ocular y raras veces
en sitios extraoculares, como glandulas paroti-
deas-submandibulares, conducto auditivo exter-
no, region pre-esternal, gluteos, extremidades
superiores, dedos de los pies, cavidad faringea
y genitales externos. El diagnoéstico temprano
es fundamental, dada su naturaleza agresiva y
potencial metastasico, ya que tienen riesgo de
30% a 40% de recurrencia local, 20% a 25% de
metastasis a distancia y 10% a 20% de mortali-
dad relacionada con el tumor™. El CS de vulva
es muy poco frecuente y solo se han publicado
10 casos®. Existen informes de aparicion en la-
bios mayores en 5 casos y en labios menores en
3 casos, los cuales ocurrieron entre los 30 y 90
afios. Se desconoce el intervalo libre de enfer-
medad y supervivencia general a los 5 afios. La
metastasis estaba presente en el momento del
diagnostico en 3 casos, dos en ganglios linfaticos
y uno en pulmoén®®.

La patogenia del CS es poco conocida. Gene-
ralmente se asocia al sindrome de Muir-Torre
(inestabilidad de microsatélites y mutaciones
en la linea germinal hMSH2 y hMLH), el cual es
una genodermatosis autosomica dominante con
penetrancia y expresividad variable, asociada a
tumores cutaneos de linaje sebaceo (con o sin
queratoacantoma) junto a una o varias neopla-

sias viscerales, especialmente en colon y tracto
genitourinario®”. En este caso, el diagnostico
del sindrome es poco probable, ya que no se de-
tectaron otras neoplasias malignas. No obstan-
te, en 20% a 25% de los casos la lesion sebacea
precede al desarrollo de la neoplasia visceral.
Algunos autores plantean la conveniencia de
descartar el sindrome en familiares de pacien-
tes con neoplasias que presentan diferenciacion
sebacea benigna o maligna, por lo que su apari-
cion puede considerarse un marcador de riesgo
personal y familiar de neoplasia?”. También se
ha descrito su posible asociacién con carcinoma
de células escamosas de cuello uterino, carcino-
ma de endometrio o de ovario®.

La presentacion clinica mas comun es una lesién
papulonodular, solitaria, de consistencia firme y
coloracion amarillento-anaranjada o rosada. La
piel que recubre latumoracién puede ser normal
o ligeramente verrugosa y en ocasiones estar
ulcerada o con secrecion hematica. Cuando su
color es diferente al amarillento-anaranjada, su
deteccion clinica puede ser aun mas dificil, pues
es similar a otras lesiones benignas, lo que pue-
de retrasar el diagnostico y agrava el prondstico.
Ademads, la escasa correlacion clinica-anatomo-
patoldgica dificulta la deteccion precoz®.

El diagndstico histopatoldgico del CS puede ser
dificil, debido a que puede mostrar varios patro-
nes histolégicos. En muchos casos se pueden
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observar formaciones lobulares de tamafio irre-
gular, constituido por células indiferenciadas y
sebaceas con citoplasma espumoso dispuesto
en forma central en los nédulos. Se puede ob-
servar aumento en el nimero de mitosis atipi-
cas con marcado pleomorfismo. Las células in-
diferenciadas tienen citoplasma eosinofilico que
muestra globulos finos llenos de lipidos. Alguno
de los l6bulos de mayor tamafio tiene areas de
células queratinizadas atipicas. Aunque los dife-
rentes componentes muestran una coloraciéon
inmunohistoquimica positiva al antigeno epite-
lial de membrana, este marcador es inespecifico
para el diagnostico. Los diagnosticos diferencia-
les histopatoldgicos incluyen carcinoma baso-
celular con diferenciacion sebacea y carcinoma
espinocelular®.

Los diagnosticos diferenciales del CS de vulva
incluyen la enfermedad de Paget extramamaria,
gue puede presentarse como lesion eritemato-
sa, bien delimitada y pruritica, que puede estar
ulcerada, con costras o escamas y suele locali-
zarse en el labio mayor. Desde el punto de vista
histoldgico, las células claras (células de Paget) se
encuentran en un patréon adenomatoide disper-
so en la capa epitelial. La invasion pagetoide de
la epidermis es raray tiene capacidad de infiltra-
cion perineural y perivascular. Debido a que las
células malignas pueden encontrase por debajo
del epitelio superficial de apariencia normal, su
reseccion debe hacerse con margenes amplios.
También se debe considerar el adenocarcinoma
de la glandula de Bartolino, que esraro y se pre-
senta con signos y sintomas de inflamacion®.

EI CS es agresivo y a esto contribuye el patron de
crecimiento multicéntrico, por lo cual se sugiere
reseccion con amplio margen. Las metastasis,
inicialmente por diseminacién linfatica, llegan
a ganglios regionales, y posteriormente por di-
seminacion hematica, afectan higado, pulmdn,
hueso y cerebro®. A diferencia del CS ocular,
poco se sabe acerca de los factores prondsticos
de aquel de aparicién en vulva. Factores como
edad avanzada, tumores de alto grado de ma-
lignidad y metastasis a distancia se han descrito
como factores de mal prondstico. La metastasis
de ganglios linfaticos no se ha descrito como fac-
tor prondstico independiente en pacientes con
tumoraciones de cabeza y cuello®. La relacion
entre el tamafio del tumor y la invasion de gan-
glios linfaticos es variable. Ademas, existe poca
informacién sobre invasion del sistema linfatico
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y profundidad de la invasion para poder estable-
cer una posible asociacion®.

Debido a la baja frecuencia de los carcinomas se-
baceos de vulva, el manejo quirdrgico 6ptimo es
desconocido. Las tumoraciones de aparicion ex-
traocular generalmente son capaces de producir
metastasis regionales y a distancia; por lo tanto,
se debe considerar un enfoque terapéutico simi-
lar al carcinoma de células escamosas de vulva.
El tratamiento depende del tamafio y ubicacion;
pero, generalmente el prondstico es bueno si la
lesion se extirpa completamente con margenes
de 2 centimetros junto a los ganglios linfaticos
regionales®. La biopsia del ganglio centinela se
debe realizar en el momento de la escision local
amplia del tumor primario para investigar la po-
sibilidad de metastasis regionales subclinicas®.
En los casos con lesiones de mayor tamafio, la
hemivulvectomia con linfadenectomia ingui-
nal ipsilateral es la cirugia mas comun en estos
casos. Los pacientes con metastasis a ganglios
linfaticos inguinales tienen mal prondstico y se
recomienda la radioterapia regional. El segui-
miento debe realizarse de la misma forma del
carcinoma escamoso de vulva®. Poco se conoce
sobre la radioterapia en los casos de CS oculary
extraocular, con solo 5,3% de los pacientes que
fueron tratados con radioterapia en el estudio
mayor hasta la fecha!?. Es razonable considerar
la terapia adyuvante con metastasis en los gan-
glios linfaticos positivos, como la radioterapia;
sin embargo, existe poca informacién que orien-
te esta posibilidad terapéutica.

En conclusion, el CS extraocular es una neopla-
sia generalmente localizada en cabeza y cuello.
Como los casos reportados de CS de la vulva
son muy escasos, ya que esta variedad clinica
en muy poco frecuente, su historia natural es
desconocida y es necesario la confirmacion his-
topatoldgica para poder realizar un diagnosti-
co correcto y decidir cuales son las medidas de
tratamiento adecuadas, las que en la actualidad
son desconocidas.
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