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INTRODUCCION

Resumen
El melanoma maligno primario del es6fago (MMPE) es una enfermedad extremadamente rara, con una inci-
dencia del 0,1%-0,2% de todos los tumores del esdfago. El prondstico generalmente es pobre, debido a su
alto potencial metastasico. El diagndstico diferencial con el melanoma maligno metastasico puede convertirse
en un reto para el grupo tratante y su abordaje requiere de un equipo multidisciplinario, que incluye la partici-
pacion de un gastroenterdlogo, patélogo oncdlogo, oncélogo clinico, dermatélogo, entre otros.

Se reporta un caso de melanoma maligno primario del eséfago in situ en una mujer de 45 afios de edad,
manejada con esofagectomia en 3 tiempos, en el Instituto Nacional de Cancerologia de Colombia; y se
realiza una revision de la literatura.
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Abstract
Primary malignant melanoma of the esophagus is an extremely rare disease: among esophageal tumors
its incidence is only 0.1% to 0.2%. The prognosis is generally poor due to the high potential for metastasis.
Differential diagnosis of metastatic malignant melanoma can be a challenge for the group treating it. Moreover,
managing it requires a multidisciplinary team which includes a gastroenterologist, a pathologist, an oncologist,
a medical oncologist, and a dermatologist.

We report an in situ case of primary malignant melanoma of the esophagus in a 45 -year-old patient which
was managed with three esophagectomies at the National Cancer Institute of Colombia. In addition, we review
the literature.
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El primer caso fue reportado por Baur en 1906, aunque
este fue considerado una metdstasis de otro origen y no un

El melanoma maligno primario del eséfago (MMPE) es
una condicién extremadamente rara, con una inciden-
cia de 0,0036 casos por millén de habitantes al afio (1).
Aproximadamente 340 casos han sido reportados en la lite-
ratura mundial, lo que corresponde al 0,1%-0,2% de todas
las neoplasias del eséfago (2,3).

melanoma primario del eséfago (4).

El prondstico de la enfermedad es pobre, debido a su
alto potencial de diseminacién metastdsica, principal-
mente hematdgena y linfitica. La incidencia de metds-
tasis alcanza el 40%-80% al momento del diagnéstico

(8).
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Las manifestaciones clinicas de la enfermedad varian
respecto al carcinoma del eséfago. La gran mayoria de los
pacientes cursan asintomdticos o con sintomas inespe-
cificos como pirosis y epigastralgia. La disfagia no es fre-
cuente, dado que se trata de un tumor blando. Sintomas
como hematemesis y melenas; en general, son infrecuentes
debido a que la ulceracién del tumor es muy rara. La dura-
cion de los sintomas previa al diagnéstico es aproximada-
mente de 3 meses (6).

Endoscépicamente el MMPE aparece como una lesién
polipoide, circunscrita y pigmentada (excepto en el
melanoma amelanocitico), particularmente cubierta por
mucosa esofégica normal (6). Se debe realizar una revision
cuidadosa de todo el eséfago en busca de focos de mela-
nocitosis y lesiones satélite, que pueden corresponder a
metdstasis intramurales de la lesion primaria.

La sensibilidad de las biopsias alcanza el 80%, porque
en el 20% de los casos se puede subdiagnosticar la enfer-
medad, confundiéndola con un carcinoma pobremente
diferenciado del eséfago, especialmente en el melanoma
amelanocitico (6). Por esta razén es util el uso de la inmu-
nohistoquimica, que en los casos de MMPE marca positi-
vamente para $100, HMB-4S y Melan-A (7).

En el reporte mas grande presentado en la literatura
(n=175), Maekawa y colaboradores (8) identificaron que la
localizacién usual del tumor se encuentra en el es6fago tord-
cico superior en el 7,1%, superior al medio en el 3,3%, medio
en el 36,3%, medio a inferior en el 16,5%, inferior en el 26,9%
y en la unién gastroesofagica en el 2,7% de los casos.

La mayoria de las metastasis del MMPE suceden en los
ganglios regionales o supraclaviculares, el higado, el pul-
mon y 6seas (6). La enfermedad tiene un alto potencial
de diseminacidn, con una incidencia de metdastasis del
40%-80% al momento del diagnéstico (5). La tomogra-
fia por emision de positrones con fluorodesoxiglucosa
(FDG-PET, de su abreviatura en inglés) es actualmente
aceptada como el estudio de eleccidon para explorar las
metdstasis originadas de un tumor sélido, aunque en el
melanoma del tracto gastrointestinal su rendimiento atn
no esta claro (9).

El tratamiento y prondstico de la enfermedad permanece
incierto. En el 60%-80% de los casos reportados en la lite-
ratura el tratamiento ha sido quirturgico, con esofagogas-
trectomia proximal en enfermedad localmente resecable.
Debido a la escasa informacion que existe, no hay un con-
senso con respecto al manejo adyuvante del MMPE (10).

El pronéstico de la enfermedad reportado por
Sabanathan y su equipo de investigadores (6) en su serie
fue de 10 meses, aunque lo reportado por Volpin (3) en su
estudio, la sobrevida a § anos fue de 37%. Sin embargo, esto
depende del estadio clinico al momento del diagndstico, y
faltan estudios que indaguen este desenlace (10).
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Una mujer de raza negra de 45 anos de edad, acudié a con-
sulta externa del Instituto Nacional de Cancerologia de
Colombia por un cuadro clinico de 10 afios de evolucién
de epigastralgia y pirosis. Sin antecedentes relevantes y
examen fisico completamente normal, especialmente con
ausencia de lesiones dermatoldgicas, oculares, anales, ni del
cuello uterino sospechosas. Asistié con una esofagogastro-
duodenoscopia (EGD) extrainstitucional que reportaba:
esofagitis péptica grado A (clasificacién de los Angeles),
gastritis aguda erosiva y gastritis crénica difusa activa antral,
duodenitis aguda erosiva, reflujo biliar duodenogastrico.

Figura 1. Esofagogastroduodenoscopia. A. Flecha: melanoma esofagico.
B. Flecha: melanocitosis. C. Biopsias de la lesion hiperpigmentada.

La paciente fue manejada con inhibidor de bomba de
protones y por persistencia de los sintomas se decidié rea-
lizar una nueva EGD 3 afios después, con los siguientes
hallazgos: eséfago: zona de hiperpigmentacién de 2 cm
de didmetro en la pared posterior a los 21 cm de la arcada
dental, otra zona similar de 6 mm de didmetro en la pared
posterior a los 31 cm de la arcada dental, de las cuales se
tomaron biopsias (figura 1). El reporte de patologfa mostrd
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proliferacién melanocitica basal atipica de tipo melanoma
in situ. Lamina propia con infiltrado linfocitario y pigmento
melanocitico.

Se tomé una FDG-PET donde no se identificaron lesio-
nes hipermetabdlicas que sugieran un compromiso tumoral
o metastasico (figura 2). Ademas, una tomografia tordcica
y una abdominal contrastada, las cuales fueron normales.

Con estos estudios la paciente fue llevada a junta quirur-
gicade cirugia gastrointestinal, donde se decidid realizar una
esofagogastrectomia en 3 tiempos (cervicotomia izquierda,
toracotomia derecha y laparotomia mediana supraumbili-
cal) con intencién curativa. Este procedimiento fue reali-
zado en el Instituto Nacional de Cancerologia en junio de
2013. En la figura 3 se muestra el espécimen quirurgico.

-

Figura 3. Esofagastrectomia proximal en 3 tiempos. A. Linea punteada:
incisiones. B. Espécimen quirtrgico (flecha: melanoma maligno
primario del eséfago).

Al séptimo dia del posoperatorio se present6 una fistula
de bajo gasto en la anastomosis esofagogéstrica, que fue
manejada médicamente con drenaje de Penrose y se resol-
vi6 espontaneamente a los 20 dias del posoperatorio.

El reporte definitivo de la patologia confirm¢ el diagnos-
tico inicial. A continuacion se describe la histopatologia:
melanoma maligno primario in situ (lesién proximal),
en fase de crecimiento radial (inmunohistoquimica con
HMB-45 y Melan-A positivos), sin invasiéon estromal;,
melanocitosis atipica (lesion distal), sin invasién linfovas-
cular o neural; bordes de seccién proximal, radial y distal
libres de tumor; 10 ganglios linféticos libres de metdstasis
(0/10) (Melan-A, HMB-45 y CD 68 positivos) (figura 4).

Figura 4. Histopatologfa. A. Tincién con hematoxilina y eosina (flechas:
melanoma maligno primario in situ). B. Inmunohistoquimica con HMB-
4S.

Actualmente la paciente se encuentra asintomdtica y
lleva 2 meses de seguimiento clinico ambulatorio sin com-
plicaciones.

DISCUSION

EIMMPE es una condicién rara, con una incidencia de 0,1-
0,2 segn lo reportado en la literatura (2, 3).

El diagnéstico era incierto, hasta que De La Pava y sus
colaboradores (11) demostraron la presencia de melanoci-
tos benignos en la mucosa esofagica en 4 de 100 autopsias.
Posteriormente Ohashi y su equipo de trabajo (12) reafirma-
ron esta observacién, demostrando la presencia de melano-
citos en la mucosa esofégica en el 8% de la poblacion.

Los factores de riesgo de la enfermedad no han sido iden-
tificados y el consumo de alcohol y tabaco no parecen estar
asociados. La melanocitosis es una condicién benigna,
caracterizada por el incremento en el nimero de granulos
de melanina en el citoplasma del melanocito de la mem-
brana basal de la mucosa esofagica; ha sido asociada con el
MMPE (12). E125%-30% de los casos de MMPE se acom-
pafian de melanocitosis esofagica (13).

En la paciente del caso descrito en el presente articulo,
se document? la lesién pigmentada en el esofago 3 anos
después de la primera endoscopia. Las biopsias inicial-
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mente no fueron conclusivas y se necesitd del estudio con
inmunohistoquimica para caracterizar mejor los hallazgos
histopatolégicos. Sin embargo, también presentaba una
lesion sincrénica distal al melanoma in situ compatible con
melanocitosis.

Aunque el estudio con FDG-PET no mostrd lesiones
hipermetabdlicas, sigue siendo una herramienta util en la
estadificacion de la enfermedad, sobre todo en la evaluacién
de metdstasis a distancia, donde la incidencia de metds-
tasis al diagnéstico de MMPE alcanza el 40%-80% (5,9).
Chalkiadakis y sus investigadores, (14) en su serie identifica-
ron 31% de metdstasis hepaticas, 29% al mediastino, 18% al
pulmén y 13% al cerebro, al momento del diagndstico.

Los criterios diagnésticos de Allen y Spitz (15) definen
el melanoma maligno cuténeo, que incluye: i) melanoma
de patrén histolégico tipico, con granulos de melanina
dentro de las células tumorales y ii) originada en el epitelio
escamoso en un drea de unién del epitelio, con nidos de
melanocitos con diferentes grados de atipia, adyacente a la
masa tumoral.

Como lo reporta la literatura, el manejo del MMPE,
cuando es localmente resecable, fue quirtrgico en el 60%-
80% de los casos (10). Por esta razén y por las caracteristi-
cas clinicas de la paciente, se realiz6 una esofagectomia en 3
tiempos, con el objetivo de lograr una adecuada diseccién
ganglionar locorregional, pese a la morbilidad que el abor-
daje toracico conlleva.

Se present6 una fistula de bajo gasto en la anastomosis
esofagogdstrica, la cual se resolvidé espontineamente. La
frecuencia de esta complicacién varfa ampliamente en
la literatura, la cual puede suceder en el 10%-25% de los
pacientes llevados a esofaguectomia (16).

Yamaguchi y colaboradores (10) analizaron 72 pacientes
con MMPE manejados quirtrgicamente de 1993 a 2003 en
Japén, definiendo algunos factores predictivos de pronds-
tico que incluyen: pacientes de 60 afios de edad, invasién
T2, presencia de metdstasis a ganglios linfiticos locorregio-
nales y metdstasis distantes.

Algunas opciones de manejo adyuvante incluyen qui-
mioterapia, quimioradioterapia, endocrinoterapia e
inmunoterapia. Cada una de ellas, individualmente, no ha
demostrado mejoria en el pronéstico de la enfermedad y
faltan estudios para definir la respuesta seguida del manejo
quirurgico. Es dificil discutir si los tratamientos antes
mencionados tienen algtin valor en el manejo del MMPE,
debido a la baja incidencia de la enfermedad.
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