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Anal melanoma, unusual diagnosis in anorectal pathology.
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RESUMEN

Introduccidn: la localizaciéon anorrectal del melanoma no supera en
incidencia el 2% de todos los casos de melanoma en la mayoria de
estudios. El prondstico de esta patologia anorrectal frecuentemente
infradiagnosticada o con notable retraso diagndstico es muy pobre
y depende en gran parte de la extension locorregional y a distancia.

Caso clinico: mujer de 31 afios atendida en Urgencias por episodio
de rectorragia diagnosticada y tratada como crisis hemorroidal
en su primera visita. Acude nuevamente por persistencia de la
sintomatologia siendo valorada por Cirugia General objetivandose
lesién pigmentada perianal. Tras completar el estudio, se termina
certificando el diagndstico anatomopatolégico de melanoma anal
con estudio de extensidn negativo. En conjunto con los servicios de
Dermatologiay Oncologia, se decide escision local de lalesion y biopsia
selectiva del ganglio centinela, que resulté negativa. Actualmente en
tratamiento con interferén y revisiones con rectoscopia cada seis
meses.

Discusion y conclusiones: debido a la baja incidencia de melanoma

anorrectal, los probables factores prondsticos no estan definidos
y las conclusiones varian segun los diferentes grupos de estudio. Si
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parece claro que la cirugia es el tratamiento de eleccion en el caso del
melanoma anorrectal, mejorando el prondstico en aquellos pacientes
sin enfermedad metastasica. El conflicto en el momento actual gira
en torno a realizar cirugia conservadora con posterior seguimiento y
eventual cirugia de rescate o decantarse inicialmente por una cirugia
mas radical. Parece que, aunque la supervivencia no varia segun la
técnica realizada, la escision local es preferida entre la comunidad
cientifica en los articulos revisados.

Palabras clave: melanoma anorrectal, escision local, reseccién
abdominoperineal, supervivencia, biopsia selectiva del ganglio
centinela.

ABSTRACT

Introduction: incidence of anorectal localization of melanoma does
not exceed 2% of all melanoma cases. Prognosis of this anorectal
pathology, frequently underdiagnosed or diagnosed with remarkable
delay, is very poor and depends to a large extent on local -and
regional- stage and distant metastasis.

Clinic case: a 31-year-old woman was first attended to in Urgent Care
for a rectal bleeding episode, which was diagnosed and treated like
a hemorrhoid crisis. Due to the persistence of these symptoms, this
patient was received again in our hospital and a general surgeon
assessed her, certifying a pigmented perianal lesion. Once the study
was completed, anatomopathological diagnosis concluded that it was
an anal melanoma with a negative extension study. In collaboration
with Dermatology and Medical Oncology services, local excision and
selective lymph node biopsy were carried out, with negative results.
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The patient is being treated with interferon, with reviews every six
months.

Conclusions and discussion: due to the low incidence of anorectal
melanoma, prognostic factors have not yet been defined and
conclusions differ between study groups. All agree, though, that
surgery is the standard treatment in cases of anorectal melanoma,
improving the prognosis for patients without distant metastasis.
Currently, the conflict concerns whether to undergo a conservative
surgery with subsequent monitoring and eventual rescue surgery,
or to opt for a more radical surgery at the outset. According to the
reviewed articles, the type of surgery does not affect overall survival,
but local excision appears preferred by the scientific community.

Keywords: anorectal melanoma, local excision, abdominoperineal
resection, survival, sentinel lymph node biopsy.

INTRODUCCION

El melanoma es una patologia proveniente de la transformacion
neopldsica de los melanocitos que muestra una frecuencia en aumento
durante los ultimos afos. Aunque la mayoria tienen origen cutaneo,
los melanomas mucosos primarios tienen un comportamiento mas
agresivo y tienen un prondstico mas pobre que los que aparecen en
piel.

El melanoma anorrectal (MA) sélo supone del 0,4% al 1,6% de todos
los melanomas malignos'2. Aunque el anorrecto es la localizacién
mas frecuente de melanoma maligno en el tracto gastrointestinal®, la
mayoria de melanomas anorrectales son localizados en el canal o en
el margen anal y sélo el 20-30% se encuentran en el recto. Es habitual
que el melanoma de esta localizacién tan infrecuente se confunda
con otra patologia perianal benigna debido a que sus sintomas
(sangrado, dolor o tumoracién perianal), son cominmente atribuidos
a hemorroides?®5. Con menos frecuencia, este tumor debuta con
adenopatias inguinales palpables (o en otra localizacidn) o incluso
metdstasis a distancia®. Estos sintomas inespecificos hacen que el
MA sea infradiagnosticado o diagnosticado con retraso, y asi, en
muchos casos cuando se diagnostica, se hace en estadios avanzados.
En algunos estudios, como el de Byung Min Choi et al., la media
de duracién de los sintomas antes del diagnéstico fue de casi ocho
meses?.

Los estudios actuales con referencia a este tema son pobres y sus
resultados heterogéneos debido a la baja incidencia de este tipo
de tumor®®. De hecho, encontramos en la literatura casos clinicos
aislados o ensayos de centros con poco volumen de casos que no
permiten conclusiones extrapolables. Incluso en estudios que incluyen
mas volumen de pacientes, el tamafio de muestra de los subgrupos
para los analisis estadisticos es finalmente pequefio contribuyendo
a obtener falsos negativos y falsos positivos (lo cual es dificil de
evitar para estudios con tumores tan infrecuentes)'. Actualmente
la cirugia es aceptada como el Unico tratamiento efectivo, siendo
posible realizar cirugia amplia (amputacion abdominoperineal
-AAP-) o escisidn local (EL).

Es aqui donde surge el conflicto y donde una guia clinica (no

establecida hasta ahora) seria de gran utilidad para ayudarnos a elegir
la opcidn quirurgica mas adecuada en cada caso.
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CASO CLiNICO

Mujer de 31 afios sin antecedentes de interés que acude por primera
vez al Servicio de Urgencias por episodio de rectorragia autolimitada;
en la exploracién durante dicha visita se objetiva trombosis
hemorroidal del paquete lateral izquierdo con sangrado del mismo;
préxima a ésta se observa una lesién oscura con erosion superficial.
En cuanto a la analitica sanguinea, se constata en el hemograma una
hemoglobina de 10,3 g/dL sin leucocitosis ni neutrofilia; bioquimica
y coagulacién sin alteraciones, sélo destaca aumento de proteina
C reactiva con valor de 134 mg/dL. La paciente es dada de alta por
el Servicio de Urgencias recomendando analgesia oral domiciliaria,
bafios de asiento con agua tibia y dieta laxante.

Ante la persistencia del cuadro clinico, la paciente acude nuevamente
a las 72 horas al Servicio de Urgencias desde donde se consulta con
Cirugia General que objetiva a la exploracion hemorroides internas
de los tres paquetes grado IlI/IV y una lesiéon de 0,4 cm sobre el
paquete hemorroidal izquierdo rugosa e hipercromica adyacente
a margen anal sin poder certificar rectorragia ni tampoco signos de
infeccién. En el tacto rectal se palpa almohadillado hemorroidal sin
otras alteraciones. Se realiza tratamiento con compresas impregnadas
en medio hiperosmadtico, paracetamol, dexketoprofeno y diazepam
intravenosos. Tras aplicar el tratamiento descrito y observacion
en el Servicio de Urgencias la paciente presenta mejoria de la
sintomatologia y se decide alta médica pautando bafios de asiento
tres veces al dia y tras cada deposicion, medidas higiénico-dietéticas
habituales y analgesia a demanda. En el mismo acto se le proporciona
cita de colonoscopia para estudio de la rectorragia junto con analitica
de control a los quince dias, con posterior revision en la consulta de
Cirugia General.

En dicha revisidn, la paciente refiere mejoria notable del cuadro
clinico y un unico episodio de sangrado tras la colonoscopia. En
los datos analiticos destaca cifra de hemoglobina de 10,7 g/dL, sin
otros hallazgos de interés. La colonoscopia realizada es completa
observandose hemorroides grado Il y, en la cara lateral izquierda del
canal anal (a las cuatro horarias), se aprecia una lesion oscura de 2 cm
que es prolongacion de la lesion que se objetiva en la inspeccidn anal.
Se toma biopsia de dicha lesidn.

La anatomia patoldgica de la lesion biopsiada constaté melanoma
maligno con invasion vascular. Ante dicho diagndstico se solicita
estudio de extension llevado a cabo mediante TAC toracico y
abdominal con contraste intravenoso, normales sin presencia
adenopatias intraabdominales ni en cadenas inguinales.

Tras estos resultados se contacta con el servicio de Dermatologia
decidiéndose intervencidon quirurgica conjunta. Bajo anestesia
raquidea, se realiza hemorroidectomia del paquete lateral izquierdo
segun técnica de Milligan y Morgan extendida a la tumoracion
pigmentada, dejando esponja absorbible de gelatina porcina
endoanal. En el mismo acto, se realiza biopsia selectiva de ganglio
centinela inguinal bilateral por el Servicio de Dermatologia que resultd
negativa. La paciente fue dada de alta al segundo dia postoperatorio
sin incidencias. Revisiéon a los quince dias de la intervencién con
evolucién favorable que se mantiene en la actualidad.

Informe de Anatomia Patoldgica: epitelio de transiciéon anorrectal

que presenta melanosis mucosa con dos focos de 0,1 mm vy 0,3
mm de melanoma maligno in situ. Cambios inflamatorios agudos y
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crénicos y cambios hiperplasicos epiteliales glandulares asociados. Sin
mutaciones en BRAF ni KIT.

Tras ser dada de alta por el Servicio de Cirugia General, la paciente
es valorada en comité multidisciplinar decidiéndose seguimiento
y tratamiento con interferén sin asociar quimioterapia. Continta
con rectoscopias regladas cada seis meses para control local de la
enfermedad afiadidas a las pruebas de imagen necesarias para el
estudio de extensidn.

Figura 1

Inspeccidn perianal en paciente con lesion sospechosa pigmentada.

Figura 2

Imagen al microscopio de melanoma in situ.

DISCUSION

La presencia de este caso reciente en nuestro servicio nos ha llevado
a revisar la literatura acerca de lo que se conoce sobre el melanoma
perianal actualmente en lo referente a datos epidemioldgicos,
diagndsticos y sobre todo, de tratamiento.
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Los estudios mas recientes y que incluyen mds volumen de pacientes
concluyen que no hay diferencia en la incidencia entre sexos, asi
como en la edad'?. Si bien es cierto que la incidencia aumenta de
forma proporcional a la edad, creciendo el nimero de casos en
ambos sexos e independientemente de la localizacién (rectal o anal)
cuando se analizan grupos de poblacidon mas ancianos. La incidencia
estimada en Estados Unidos en un estudio en 2016 con 640 casos fue
de 0,343 por un millén de habitantes, destacando que ésta habia ido
en aumento en los Ultimos afios, reportandose mas casos en los afios
mas recientes. Esto concuerda con que los estudios mas préximos a
la fecha actual reflejen incidencias mas elevadas que las descritas en
estudios anteriores’.

Los métodos de tincién inmunohistoquimica se aplican para el
diagndstico anatomopatoldgico definitivo de melanoma. La proteina
S-100 es un marcador de diferenciacion de melanocitos que ha
reportado una alta sensibilidad para el diagndstico de melanoma,
mientras que el “antigeno relacionado con melanoma” HMB-45
es un marcador especifico para melanoma. La pigmentacién de la
lesion (“melanizacion”, del inglés), que parecia ser en el pasado
algo especifico para el diagnéstico, se ha demostrado que no se
detecta en todos los casos (hay pacientes sin melanizacién que son
diagnosticados de melanoma). De forma que los estudios que aplican
técnicas inmunohistoquimicas en el proceso diagndstico en Anatomia
Patoldgica, encuentran estos marcadores positivos en el 100% de los
casos independientemente de la melanizacion?.

Los cortos periodos de seguimiento y los pocos datos clinicos que se
obtienen se afiaden a que la mayoria de los estudios estan basados en
la experiencia de algunos institutos u hospitales o ciertos casos clinicos
publicados en revistas, lo que no permite obtener factores prondsticos
que nos orienten en el diagndstico y opciones terapéuticas del
melanoma anal. En el estudio ya mencionado previamente', obtienen
una media del 26,4% de casos con enfermedad a distancia (metastasis)
al momento del diagnéstico. Esto es importante ya que, como se
puede predecir, los pacientes con estadios locales de la enfermedad
muestran mejores supervivencias que aquellos con extension regional
y mds aun que los que presentan enfermedad a distancia. El programa
SEER (Surveillance, Epidemiology and End Result program) utiliza un
sistema simplificado de estadiaje clinico para categorizar melanomas
vaginales y anorrectales’. Segun la distribucién de la enfermedad, el
melanoma anal es clasificado en estadio | (enfermedad local); estadio
Il (enfermedad regional, con ganglios afectos) y estadio Ill (metastasis
a distancia).

Ademas, algunos estudios han mostrado que las metastasis linfaticas
en melanoma anorrectal tienen significado prondstico, destacando el
papel de la linfadenectomia selectiva o biopsia selectiva del ganglio
centinela, siendo la cadena inguinal la localizacién mas probable de
metdstasis en este tipo de tumores®. No obstante, otros estudios
afirman que la linfadenectomia locorregional no afecta al resultado
de las metastasis ganglionares ocultas como si ocurre en el melanoma
cutdneo, por lo que recomiendan la linfadenectomia para casos con
enfermedad ganglionar sintomatica*®®. En estos estudios, el predictor
mas fuerte de disminucidn de la supervivencia libre de enfermedad fue
la presencia de invasion perineural en el analisis anatomopatoldgico,
asociandose a fenotipos particularmente agresivos de melanoma
anorrectal y debe ser tenido en cuenta a la hora de estratificar el
riesgo de recurrencia y progresién de la enfermedad®.
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La reseccion quirdrgica es el estandar de tratamiento para el
melanoma anal, mostrando los pacientes sometidos a ésta una
mejoria en el prondstico’®8°, Sin embargo, en caso de presentar
enfermedad metastdsica, los pacientes no experimentaran beneficio
en la supervivencia incluso a pesar de la cirugia'.

Si nos centramos en el tipo de cirugia, resecciones amplias con
diseccidn linfatica afiadida (del tipo amputacién abdominoperineal)
seguramente controlan mejor la diseminacion linfatica y el riesgo de
recaida local; pero los pacientes necesitan estancias hospitalarias
mas largas, recuperaciones lentas y la confeccion de un estoma
definitivo™5®.

En 2010, Iddings et al. analizaron 145 pacientes del programa
SEER concluyendo que el tipo de cirugia era indiferente para la
supervivencia®, lo que es concordante con los resultados obtenidos
por Haiyan Chen et al., los cuales ademas, recomiendan, siempre
que sea técnicamente posible, realizar cirugia de reseccién local para
evitar dafios innecesarios al paciente aumentando su calidad de vida
y continuar con seguimiento®. De forma que la recaida local puede
ser tratada con nueva cirugia local de rescate, proporcionando una
calidad de vida superior evitando las complicaciones importantes del
postoperatorio de una amputacion abdominoperineal*®.

Podemos concluir por tanto que, para determinar el tipo de cirugia
en el melanoma anal, deberiamos considerar la edad del paciente,
las condiciones generales, los sintomas, los antecedentes personales,
el tamafio y la localizaciéon del tumor y la presencia o ausencia de
metastasis a distancia?.

No obstante, no se ha publicado una guia objetiva que esclarezca el
tipo de cirugia idonea por lo que seria interesante el disefio de nuevos
estudios prospectivos con tamafios de muestra amplios en el futuro
que ayudaran a discriminar los resultados actuales.

De cualquier modo, el tratamiento del melanoma anorrectal continta
siendo un desafio a pesar de una correcta actitud quirdrgica ya que
es necesario el desarrollo de terapias adyuvantes efectivas que serian
criticas para mejorar la supervivencia a largo plazo®.
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