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COMUNICACION CORTA

PACIENTE JOVEN CON CARCINOMA DE MERKEL
PALPEBRAL: MICROCIRUGIA DE MOHS VERSUS
EXENTERACION

YOUNG PATIENT WITH EYELID MERKEL CARCINOMA:
MOHS MICROSURGERY VERSUS EXENTERATION
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RESUMEN

Caso clinico: Se presenta el caso de una paciente
de 47 afios afecta de progeria que después de trata-
miento con ciclosporina por trasplante corneal pre-
sentd carcinoma de Merkel (MCC) palpebral. Tras
exéresis completa mediante cirugia de Mohs
(MMS) y tratamiento adyuvante con radioterapia,
recidivo y fue necesario realizar exenteracién orbi-
taria. La paciente se encuentra asintomatica tras 24
meses de seguimiento.

Discusion: El MCC es un tumor agresivo con
mayor incidencia en ancianos, mujeres e inmunode-
primidos. Nuestra vision del enfermo debe ser glo-
bal evitando afiadir factores de riesgo a pacientes ya
predispuestos. La MMS parece desaconsejada en el
tratamiento del MCC, debiendo realizar una exci-
sién radical si se produce recidiva.

Palabras clave: Carcinoma de Merkel, microciru-
gia de Mohs, tumor palpebral, exenteracion orbita-
ria, ciclosporina, paciente joven.
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ABSTRACT

Case report: We present the case of a 47-year-old
female suffering from progeria who developed an
eyelid Merkel cell carcinoma (MCC) following
cyclosporine treatment for a corneal transplant. She
underwent excision of the lesion by Mohs micro-
graphic surgery (MMS) and received adjuvant treat-
ment with radiotherapy. Later she had a recurrent
tumour for which a wide excision with orbital exen-
teration was performed. The patient was fit and well
at the 24-month follow-up.

Discussion: MCC is an aggressive tumour that has
a larger incidence in elderly people, women and
immunosuppressed patients. Our approach with the
patient must be global, avoiding risk factors in pre-
disposed subjects. MMS seems unsuitable for the
treatment of MCC; if tumour recurrence occurs a
wide resection should be performed (Arch Soc Esp
Oftalmol 2009; 84: 581-584).

Key words: Merkel cell carcinoma, Mohs micro-
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INTRODUCCION

El carcinoma de células de Merkel (MCC) es una
neoplasia cutdnea altamente invasiva. En su trata-
miento se ha propuesto la excision local con marge-
nes amplios, la cirugia microgrifica de Mohs

Fig. 1: (A) Pequeiias células basofilicas con alto indice
mitotico (hematoxilina-eosina, 400X). (B) Inmunotincion
mostrando positividad a la cromogranina, tipica de
tumores neuroendocrinos (400X). El MCC se reconoce
por la inmunotincion citoqueratina-20 positiva con
patron granular citoplasmdtico (C) y negatividad a la
citoqueratina-7(D).

(MMS) con o sin radioterapia, y la excisién radical
con exenteracién orbitaria (1).

CASO CLINICO

Mujer caucésica de 47 afios afecta de progeria con
malformaciones dseas (pectus excavatum, hipopla-
sia de huesos malares y arcos cigomaticos), malfor-
maciones viscerales (hepatomegalia, dilatacion de la
pelvis renal izquierda), anemia ferropénica, insufi-
ciencia venosa, antecedentes de erisipela y de sarco-
ma de Kaposi cldsico en tercio distal de ambas
extremidades inferiores tratado con interferén diez
afios atrds. Habia sido intervenida de implante de
protesis para huesos malares, mamoplastia, varios
legrados endometriales y apendicectomia. Sus
padres eran primos-hermanos. A nivel ocular, pre-
sentaba miopia magna, intervencion de cataratas en
ambos 0jos, intervencion de pterigium en ojo dere-
cho en dos ocasiones con leucoma corneal residual
por lo que se realiz6 queratoplastia penetrante en
2002. El tejido fue rechazado y se decidid iniciar
inmunosupresiéon con ciclosporina recibiendo un
nuevo trasplante corneal. En el centro donde se rea-
lizaron los transplantes se biopsi6 a finales de 2005
una lesién nodular, violdcea, de 7 mm en pérpado
superior derecho, que habia aparecido 3 meses antes
y en los udltimos dos meses habfa crecido brusca-
mente. Se informé como MCC (fig. 1), momento en
que remitieron a la paciente a nuestro hospital.

(A)

Fig. 2: (A) Aspecto previo a la extirpacion mediante MMS. (B) Aspecto postoperatorio a la semana de la MMS.

(B)
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Cirugia de Mohs en paciente joven con carcinoma de Merkel

El examen de la totalidad de la piel corporal, la
palpacién de cadenas ganglionares y la tomografia
axial computerizada (TAC) craneo-téraco-abdomi-
nal fueron normales, por lo que se clasificé el tumor
como enfermedad localizada.

En diciembre de 2005 se realizé extirpacion del
tumor mediante MMS en dos etapas (fig. 2). La lin-
fograffa produjo una captaciéon difusa de toda la
cadena ganglionar latero-cervical que contraindica-
ba la realizacién del ganglio centinela. Se realiz6
tratamiento con radioterapia sobre el lecho del
tumor primario y cadenas ganglionares latero-cervi-
cales derechas con 50 Gy dosis total. Cuatro meses
mads tarde aparecieron 3 nédulos duros de 2 cm cada
uno (fig. 3A), localizados en pdrpado superior e
inferior derechos y region temporal del mismo lado,
que tras biopsia se informaron como MCC.

Se decidi6 intervenir mediante una exenteracion
orbitaria derecha ampliada a region temporal homo-
lateral dejando unos mérgenes de 2,5 cm respecto a
las lesiones (fig. 3B). Se cubri6 la érbita mediante
un colgajo miocutdneo de rotacion frontotemporal
(figs. 3C y 3D) y el defecto restante con un injerto
de piel total obtenida de la regién supraclavicular

izquierda (figs. 3E y 3F). En el postoperatorio
inmediato no present6 complicaciones (fig. 4).

Los controles posteriores fueron negativos, y tras
24 meses de seguimiento no se ha producido recidi-
va (fig. 5).

Ld
Fig. 4: Aspecto postoperatorio a las 24 horas de la

exenteracion orbitaria ampliada. El injerto cutdneo que-
da oculto bajo la almohadilla.

(D)

(F)

Fig. 3: (A) Recurrencia local en pdrpados y region temporal derecha. (B) Exenteracion orbitaria ampliada a region
temporal. (C) Diseiio del colgajo miocutdneo frontal. (D) Rotacion del colgajo cubriendo la orbita. (E) Defecto en
region fronto-temporal que se soluciono con un injerto de piel de region supraclavicular izquierda (F).
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Fig. 5: Aspecto postoperatorio tardio a los 6 meses.

DISCUSION

El MCC es una rara neoplasia neuroendocrina de
la piel descrita por primera vez en 1972 por Toker
(1,2). Tipicamente aparece en pacientes mayores [el
75% tienen 65 o més afos (2)], aunque también se
ha descrito en adultos jovenes con sindromes de
displasia ectodérmica congénita (1). Su incidencia
estd incrementada en dreas de exposicion solar y
después de inmunosupresion y trasplantes de 6rga-
nos (2). Es mas frecuente en poblacion blanca y dos
veces mds frecuente en mujeres (3). La mitad de los
MCC ocurren en la regién de cabeza y cuello, y una
décima parte en los parpados o regién periocular
con preferencia por el parpado superior (1,3).

Presentamos una paciente con un sindrome poli-
malformativo y envejecimiento precoz constatado
por la presencia de cataratas, pterigium y Sarcoma
de Kaposi. En este contexto deberia haberse evita-
do la terapia con ciclosporina en un paciente ya
inmunodeprimido. No podemos afirmar que la apa-
ricién del MCC haya sido consecuencia de este tra-
tamiento, pero el antecedente de sarcoma de Kapo-
si es una clara contraindicacién para esta medica-
cién. Esto debe hacernos recordar que tenemos que
estudiar al paciente globalmente y no sélo desde
nuestra especialidad.

El comportamiento del MCC es agresivo con una
alta incidencia de recurrencia local (30% a un afo),
invasion linfatica (50-60% de los casos) y metdsta-
sis (mas del 30% de los casos) (1,2). La superviven-
cia a 5 afios para el MCC cutdneo es del 38% (1,2),
aunque se ha descrito algin caso de regresion
espontdnea (2).

El tratamiento del MCC localizado es quirtrgico,
habiéndose propuesto cirugia con margenes
amplios de 2,5 cm (3). La MMS permite respetar la
mayor cantidad de tejido posible ya que estudia
intraoperatoriamente todos los bordes del tumor
(4), sin embargo esta técnica no parece adecuada en
el tratamiento del carcinoma de Merkel aunque se
ha publicado algin caso de curacién (5). En otros
estudios se indica que los cortes en frio no permiten
el estudio adecuado de estas células tumorales (2) y
aunque la cirugia de Mohs asociada a radioterapia
parece presentar mejores resultados (5), no la con-
sideramos una técnica adecuada en este tumor. Ante
la recidiva local en el MCC debemos realizar una
cirugia radical, ya que la curacién es posible (2).

La exenteracién orbitaria y reconstrucciéon con
colgajo miocutdneo frontotemporal es una técnica
sencilla que permite vascularizar la cavidad anoftal-
mica con un espesor fino que facilita la deteccion de
recidivas y consigue un resultado estético aceptable.
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