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RESUMEN

El carcinoma de células de Merkel (CCM) es un tumor cutaneo muy agresivo que a menudo provoca
recurrencia local y metastasis. Debido a la baja morbilidad y la mayor edad de los pacientes, no han
sido posibles estudios comparativos sobre diferentes opciones de tratamiento en diferentes etapas de la
enfermedad, y no existe consenso sobre las acciones terapéuticas a tomar. Se desconoce la patogénesis
del CCM, pero la luz ultravioleta, la inmunosupresion y la presencia de poliomavirus en el genoma del
tumor parecen jugar un papel importante en el desarrollo de este tumor. El diagndstico patologico es
dificil porque puede confundirse facilmente con metastasis cutaneas de otros tumores: sarcoma de
Ewing, tumores pulmonares de células pequefias o neuroblastoma. Se reporta paciente masculino de 60
afios presenta una tumoracion de 12 meses de evolucion y crecimiento progresivo en codo derecho. Se

evidencia nodulo eritematoso, de aproximadamente 3x3 cm y de consistencia firme.
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Merkel Cell Carcinoma in a 60-Year-Old Male Patient. Case Report

ABSTRACT

Merkel cell carcinoma (MCC) is a very aggressive skin tumor that often causes local recurrence and
metastasis. Due to the low morbidity and the older age of the patients, comparative studies on different
treatment options at different stages of the disease have not been possible, and there is no consensus on
the therapeutic actions to be taken. The pathogenesis of MCC is unknown, but ultraviolet light,
immunosuppression, and the presence of polyomavirus in the tumor genome appear to play an important
role in the development of this tumor. Pathological diagnosis is difficult because it can be easily
confused with cutaneous metastases from other tumors: Ewing sarcoma, small cell lung tumors or
neuroblastoma. A 60-year-old male patient is reported to have a 12-month-old tumor and progressive
growth in the right elbow. An erythematous nodule is evident, approximately 3x3 cm and firm in

consistency.
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INTRODUCCION

El carcinoma de células de Merkel (CCM) es un tumor cutdneo neuroendocrino primitivo poco comin
con mal pronostico y baja tasa de supervivencia. Se caracteriza por susceptibilidad a la invasion vascular
y de los ganglios linfaticos, los cuales se asocian con un alto porcentaje de recurrencia locorregional
dentro del primer afio de la reseccion del tumor. Aunque se han informado casos de sindrome de
displasia ectodérmica congénita en pacientes mas jovenes, la enfermedad es mas comun en personas
mayores de 60 afios.(1) EI CCM es un tumor muy raro, pero se caracteriza por ser un tumor muy
agresivo con el doble de mortalidad que el melanoma. Representa menos del 1% de los tumores
cutdneos malignos, pero es la tercera causa de muerte por cancer de piel después del melanoma y el
carcinoma de células escamosas.(2)

El CCM afecta casi exclusivamente a personas blancas, excepto a las de raza negra. En algunos trabajos,
los hombres son mas comunes que las mujeres, pero en otros el género no es dominante. Los pacientes
con CCM también tienen otros tumores cutaneos inducidos por la luz, como el carcinoma de células
basales, el carcinoma de células escamosas y el melanoma. Estos tumores pueden ocurrir antes o
después del CCM.(3) Las personas con melanoma tienen tres veces mas probabilidades de desarrollar
CCM que la poblacion general.

En la mayoria de los casos, el CCM se presenta como un tumor tnico, s6lido, nodular, eritematoso, de
color purpura o violeta, bien circunscrito y moévil en planos profundos. La superficie de las lesiones
cuténeas es suave, lisa y brillante, rara vez ulcerada y a menudo se manifiesta como telangiectasia.(3,4)
Las lesiones a veces aparecen como placas dérmicas o subcutaneas discretas o placas multinodulares, y
con menos frecuencia aparecen como lesiones multifocales o diseminadas.(5)

Las lesiones son asintomaticas y los pacientes tienen tumores que crecen rapidamente durante semanas
o meses. El tamafio medio del tumor en el momento del diagnostico es de 2 a 4 cm. En lesiones grandes
a veces se observa un halo inflamatorio eritematoso peritumoral. La histologia de estas areas no mostro
infiltrado inflamatorio, pero si invasion vascular. Por tanto, la presencia de este halo es un signo clinico

de mal prondstico.(6,7) Macroscopicamente es un tumor solido, homogéneo, no encapsulado y bien

circunscrito. Bajo el microscopio, es una lesion cutanea que consta de grupos de células monomorficas,




basofilas y redondas con nucleos vesiculares grandes y cromatina finamente granular conocida como
sal y pimienta. Son comunes areas de necrosis, picnosis nuclear y abundantes figuras mitdticas.

Se han descrito diversos patrones histologicos (trabecular, nodular y difuso) para este tumor, pero sin
significado pronostico. Los patrones trabeculares son raros y generalmente se limitan al riesgo. Se
caracteriza por células dispuestas en trabéculas separadas por una matriz fibrosa, y estas células se
apilan para formar una apariencia compacta, formando estructuras que se asemejan a glandulas y
rosetas.(8,9) El patron mas comln es el nodular, caracterizado por células dispuestas para formar
nodulos solidos. La apariencia general de este patron es muy similar al linfoma. El patron difuso se
caracteriza por pequefias laminas de infiltrado celular separadas por abundante estroma.

Caso Clinico

Paciente masculino de 60 afios acude por presentar nddulo indoloro localizado en codo derecho con
evolucion de 12 meses, crecimiento progresivo, presenta eritema de consistencia firme. Motivo por el
cual acude a consulta de dermatologia.

Enfermedades médicas: HTA en tratamiento con losartan de 50 mg

Antecedentes alérgicos: No refiere

Antecedentes quirtrgicos: No refiere

Antecedentes familiares: No refiere

Habitos

*  Alimentacion: 3 veces al dia

= Intolerancias alimenticias: ninguna

= Catarsis: 1 vez al dia

* Diuresis: 1-2 veces al dia

=  Suefo: 6 horas diarias, reparador

*  Medicacion: losartan 50 mg QD

Paciente ingresa al servicio de dermatologia en donde realiza la exploracion fisica pertinente, signos

vitales: frecuencia cardiaca 86 latidos por minuto, saturacion 95% con fio2 21%, tension arterial 120/81

mmhg, frecuencia respiratoria de 18, temperatura de 36.1°C axilar.




Paciente lucido, orientado en tiempo, espacio y persona con razonamiento l6gico, comprension y juicio
normales. Glasgow 15/15.

Cabeza: normocéfalica, no protrusiones, no depresiones. Ojos: pupilas fotorreactivas, isocoricas,
escleras blancas, conjuntivas rosadas. Nariz: fosas nasales permeables. Boca: mucosa oral hiimedas.
Labios: simétricos, hidratados y sin alteraciones. Encias: presencia de placa dentaria superior e inferior.
Cuello: Simétrico, movil, no ingurgitacion yugular, no se palpan adenopatias.

Toérax: simétrico, latido apexiano no visible, respiracion tordcica, no hay dolor a la palpacion,
expansibilidad normal, elasticidad pulmonar normal. Palpacién no doloroso a la palpacion, no presencia
de masas. Corazén R1 y R2 ritmicos. Pulmones: murmullo vesicular conservado, no ruidos sobre
afiadidos.

Abdomen: inspeccion: Simétrico, no cicatrices, auscultacion ruidos hidroaéreos presentes. Palpacion
Suave, depresible, no doloroso a la palpacion superficial y profunda.

Region lumbar: inspeccion: Simétrica, de aspecto normal, color de piel acorde con el resto del cuerpo.
Palpacion: puiio percusion negativo.

Extremidades Superiores: tono y fuerza muscular conservado, pulsos distales presentes, normorreflexia
en reflejos: bicipital, tricipital y estiloradial, no se evidencia edema.

Extremidad superior derecha: en region de codo se evidencia tumoracidon nodular de 3x3 cm, se
evidencia eritema, firmeza (figura 1).

Extremidades Inferiores: tono y fuerza muscular conservado, Daniels 5/5. No edemas.

Figura 1. Tumoracion nodular en codo derecho.




Se realiza estudio histopatologico de tumoracion nodular (figura 2).

Figura 2. Tumor neuroendocrino de células pequefias positivo para CK20 y MCpyV (poliomavirus).

Reporte: se confirma diagnostica de Carcinoma de células de Merkel.

DISCUSION

El CCM es un tumor cutaneo poco comun en la literatura se describen aprox. 2000 casos. La edad
promedio de presentacion es de 60 afios, menos del 5% de los casos son menores de 50 afios.
Publicaciones mas recientes informan de una incidencia ligeramente mayor en los hombres.(10) Los
CCM se originan en la dermis y consisten en células pequefias con nucleos profundamente tefiidos y
poco citoplasma. Con frecuencia se producen mitosis, necrosis celular y apoptosis. La invasion linfatica
y vascular es casi constante. Se distinguen tres subtipos histologicos: células pequenias o difusas,
intersticiales o solidas y, raramente, trabeculares. En nuestro caso sera de tipo macizo o nodular.(11)
Los pacientes caucasicos tienden a afectar areas expuestas al sol y coexisten con otros tumores de piel
como el carcinoma de células escamosas y el carcinoma de células basales, por lo que la exposicion al
sol se considera un factor de riesgo importante. Sin embargo, otros factores involucrados en la
patogénesis incluyen condiciones inmunosupresoras con mayor incidencia asociadas con pacientes con
trasplante de o6rganos, infeccion por el virus de la inmunodeficiencia humana y leucemia linfocitica
cronica.(12,13)

Los pacientes con CCM tienen una mayor incidencia de tumores secundarios (carcinoma de células

escamosas, adenocarcinoma), y esto se correlaciona con un peor prondstico. Nuestro paciente no tenia

evidencia de un tumor primario.(14)




El CCM es un tumor poco comun, sin caracteristicas clinicas unicas y con baja sospecha clinica, por lo
que el diagnoéstico suele retrasarse. Este es un aspecto critico porque el diagnostico temprano puede
cambiar significativamente el pronostico de un paciente. Para levantar la sospecha clinica, Heath et al.
publicaron un estudio en el que describieron detalladamente las caracteristicas clinicas de 195 pacientes
con CCM.(15) Los tumores se presentan como masas parenquimatosas eritematosas (56%) o de color
purpura azulado (26%), asintomaticas (88%), duras, de rapido crecimiento y localizadas con mayor
frecuencia en zonas expuestas (cabeza y cuello 29%, extremidades inferiores 24%, miembros superiores
21 %), aunque el 19% se encontraron en zonas protegidas de la luz solar.

Los estudios histopatologicos e inmunohistoquimicos, realizados por un dermatdlogo con experiencia
en el campo correspondiente, son fundamentales para establecer el diagnostico. Los estudios
histolégicos con hematoxilina y eosina han demostrado que los tumores estan formados por pequefios
basoéfilos monomorficos ubicados en la dermis, que pueden extenderse al tejido subcutidneo y estan
dispuestos de diversas formas: cordonales, trabeculares, organoides, difusamente sexuales o mixtos. En
general, no afecta la epidermis ni los apéndices, pero rara vez se observa epidermotropismo incluso con
componentes epidérmicos extensos. Citoldgicamente, estas células son pequeiias células ovaladas con
escaso citoplasma, nicleos hipercromaticos, cromatina granular fina, apariencia sal y pimienta y
nucléolos pequeios o nulos. Los fendmenos mitdticos y apoptoticos son comunes y puede observarse
necrosis en tumores grandes.(15)

Se definen tres etapas para la clasificacion. Estadio I: tumor primario que no se ha diseminado. Etapa
2: diseminacion a los ganglios linfaticos regionales. Estadio I1I: hay metastasis y/o afectacion mas alla
de los ganglios linfaticos regionales. Si se produce una recaida después del tratamiento, puede ocurrir
en la misma zona que fue afectada originalmente o en una ubicacion diferente.

CONCLUSION

El diagnostico precoz es fundamental porque la afectacion ganglionar regional es el factor prondstico
determinante. Por lo tanto, las ultimas directrices recomiendan la biopsia del ganglio linfatico centinela
siempre que sea posible. Una de las principales limitaciones en el estudio de esta enfermedad es su

rareza y la falta de estudios prospectivos. En los ultimos afios se han realizado estudios prospectivos

para evaluar la eficacia de las terapias inmunomoduladoras en el tratamiento de pacientes en estadio IV.




Aunque los resultados hasta la fecha son prometedores para este grupo de pacientes, el pronostico sigue

siendo malo.
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