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RESUMEN

El carcinoma de células de Merkel es un tumor poco frecuente, con un curso evolutivo muy
agresivo que con frecuencia origina recidivas locorregionales y metéastasis. Se asienta
predominantemente en zonas fotoexpuestas en pacientes ancianos. Su incidencia se ha
cuadriplicado en las ultimas décadas debido al envejecimiento de la poblacién y a un mayor
diagnéstico, gracias al uso de técnicas inmunohistoquimicas. La patogénesis del carcinoma de
células de Merkel no esta precisada, pero la radiaciéon ultravioleta, la inmunosupresion y la
presencia del poliomavirus en el genoma del tumor parecen desempefar un papel fundamental en
el desarrollo de esta neoplasia. El objetivo de este articulo es presentar un caso clinico de la
historia natural de este infrecuente tumor cutaneo, a la vez que detallar aspectos histologicos e
inmunohistoquimicos necesarios para su diagnéstico y estadificacién, por su importante
trascendencia en el pronéstico de estos pacientes.

DeCS: carcinoma de células de Merkel/cirugia.

ABSTRACT

Merkel cell carcinoma is an infrequent tumor which has a very aggressive evolution and a high
propensity for locoregional recurrences and metastases. Sun-exposed areas are mainly affected,
especially in elderly people. Its incidence has quadrupled in the last decades due to population
ageing and thanks to immunohistochemistry techniques that have allowed a higher number of
people diagnosed. Pathogenesis of Merkel cell carcinoma is not precise, but ultraviolet radiation,
immunosupression and presence of polyomavirus in the tumor genome seem to play an important
role in the development of this neoplasm. The aim of this article is to report a clinical case of the
natural history of this rare skin tumor, as well as, to explain in detail some histologic and
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immunohistochemical features necessary for its diagnosis and staging, given its great importance in
establishing a prognosis for these patients.

DeCS: carcinoma Merkel cell/surgery.

El carcinoma de células de Merkel (CCM), merkeloma o carcinoma neuroendocrino cutaneo, es un
raro tumor primario que se origina en las células de Merkel, subpoblacién celular neuroendocrina
cutanea que, asociadas a terminaciones nerviosas, actlan como receptores tras un estimulo
mecénico."

Fue Friedrich Sigmund Merkel, patélogo aleman, el primero en describir la célula de Merkel normal
en 1875, como una «célula clara en la unién dermoepidérmica no queratinocitica, no dendritica, en
intima proximidad con fibras nerviosas mielinizadas», la cual encontr6 en el hocico de los cerdos,
gansos y patos; postuld que estas células actuaban como elementos mecanorreceptores en estos
animales, y las llamé «células tactiles». En la actualidad, el origen de esta célula permanece sin
confirmar; dos teorias, cientificamente fundamentadas, apuntan hacia dos posibles patogenias: la
primera afirma su surgimiento en la cresta neural, de la misma forma que el resto de las células del
sistema neuroendocrino periférico; sin embargo, otra teoria plantea, con mucha fuerza, su origen
en las células madres, con capacidad de diferenciacién epitelial y neuroendocrina, situadas en la
capa basal de la piel.>*

El CCM afecta a personas de edad avanzada, con una edad media de 65 afos, aunque se han
descrito varios casos en los que la edad era inferior a la esperada, sobre todo en pacientes
postrasplantados de un drgano sélido, que se encontraban recibiendo terapia inmunosupresora o
en pacientes tratados con globulina antitimocito y ciclosporina, por padecer anemia aplasica.”

Presentacion de caso

Paciente de 76 afios, femenina, blanca, con antecedentes de padecer de enfermedad pulmonar
obstructiva crénica (EPOC), que acude a la consulta multidisciplinaria de tumores periféricos por
presentar una lesién multinodular en la piel de cuello, que en solo dos meses habia duplicado su
tamafio (Figura 1).

Figura 1. Aspecto macroscopico
del carcinoma de células de Merkel.

Al realizar el examen fisico, se observa una lesion multinodular, firme, de rapido crecimiento,
indolora, de color castafio rojizo, que mide 5x3 cm. La piel que cubre la lesion es lisa y brillante; se
examinan las cadenas ganglionares regionales y no se palpan adenomegalias. No se encuentran
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evidencias de metastasis a oOrganos distantes. El informe anatomopatologico describe un
carcinoma de células de Merkel, alejado de los margenes de la seccion quirargica.

Se estadia como un T2 No Mo, etapa clinica I.

En la consulta multidisciplinaria de tumores periféricos se define la siguiente estrategia de
tratamiento: escision amplia con margen lateral de 2 cm, y en profundidad se incluyé la fascia
superficial, mas radioterapia adyuvante a la cirugia.

La familia decidié no irradiar a la paciente, cuyo tumor recidivé a los tres meses de operada, y
fallecioé a consecuencia de metastasis pulmonar cinco meses después de diagnosticada la recidiva.

Comentario

Segun los datos del Surveillance, Epidemiology and End Results (SEER) Program, desde 1986 a
2001, la incidencia anual ajustada por edad del CCM en los Estados Unidos se triplicé de 0, 15 a
0,44 por 100 000 individuos, lo que representa un aumento de 8,08 por afio. Aunque esta tasa de
aumento es mas rapida que cualquier otro cancer de piel, como el melanoma, el numero absoluto
de casos por afio en los Estados Unidos es pequefio. En el afio 2007, se esperaban 1 500 nuevos
casos de CCM en los Estados Unidos.>®

La incidencia es considerablemente mayor en blancos que en negros y es ligeramente mayor en
hombres que en mujeres. Normalmente se asienta sobre areas expuestas al sol, con un
predominio de la cabeza y el cuello, especialmente en la zona periocular, aunque también puede
aparecer en otras localizaciones anatémicas. "® Con menor frecuencia (3 %), se observa en
mucosas perianal, nasal, bucal, faringea y laringea; las localizaciones en la vulva y el pene son las
de peor prondstico.

El CCM frecuentemente hace metéstasis en la piel (28 %), linfonodos (27 %), higado (13 %),
pulmones (10 %), hueso (10 %) y cerebro (6 %), por lo que el interrogatorio, el examen fisico
regional y por aparatos, y los exdmenes complementarios, estarian dirigidos hacia la busqueda de
evidencias de metastasis en esos sitios anatémicos.’

El diagnéstico histopatolégico del CCM es un gran desafio para los patélogos, pues una inexactitud
diagnéstica puede ocasionar repercusiones potencialmente serias para el paciente. La
histopatologia del CCM se caracteriza por la presencia de células redondas, pequefas y azules, de
tamafio uniforme, de nlcleos redondos u ovales bien definidos, membrana nuclear y cromatina
dispersas. Asimismo, pueden estar presentes abundantes figuras mit6ticas y células fusiformes
(Figura 2).

Figura 2. Aspecto histoptolégico
del carcinoma de células de Merkel.

La estrategia terapéutica del carcinoma de células de Merkel cutdneo debe definirse en una
consulta multidisciplinaria de tumores cutdneos, donde un equipo de profesionales con experticia
suficiente precisa las pautas del tratamiento. Dicha estrategia se ajusta a los diferentes estadios
por los que transita la historia natural de esta enfermedad, es decir: el CCM localizado sin
metastasis ganglionar (No); con metastasis ganglionar (N+); metastasico (M1), y el recurrente.™
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