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Resumen

Presentamos el caso de una paciente de 80 afios a la que le fue extirpada una voluminosa tumo-
racién localizada en la regién axilar derecha. El diagnéstico histolégico fue de carcinoma neuroen-

docrino primario de piel (carcinoma de células de Merkel).
El estudio de extensién realizado encontré un adenoma velloso de sigma con displasia severa.

Tras la cirugia se realizé tratamiento de radioterapia.
Posteriormente comentamos algunos aspectos clinicos, diagnésticos y terapéuticos de esta infre-

cuente neoplasia.
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Summary

A case of an 80 years old woman subjected to removal of a huge tumor located in the right axillar
region is presented. A histological diagnosis of primary skin neuroendocrine carcinoma (Merkel’s cell

carcinoma) was made.

The extension study showed a sigma villous adenoma with severe displasia.

After surgery, radiation therapy was done.

Some clinical, diagnostic, and therapeutic aspects on this rare neoplasia are made.
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Introduccién

El carcinoma de células de Merkel, también denomi-
nado carcinoma neuroendocrino cuténeo, supone me-
nos del 1% de todos los tumores cutdneos malignos’.

Los estudios muestran una incidencia similar en am-
bos sexos.

Se presenta de modo predominante en dreas ex-
puestas al sol® 4.

Diversas hemopatias malignas y otras enfermedades
que cursan con inmunodepresién, como el lupus erite-
matoso diseminado, se han mostrado como factores
favorecedores para la aparicién de esta neoplasia®.

Atendiendo a la morfologia celular, se distinguen
tres tipos con diferente agresividad clinica: trabecular,
bien diferenciado, carcinoma de células de Merkel sé-
lido o de células intermedias y difuso o patrén de célu-
las pequefias. Este subtipo es el més agresivo®.

Recientemente hemos tenido ocasién de diagnosti-
car un nuevo caso de carcinoma de células de Merkel,
localizado en el térax y dada su rareza nos parece in-
teresante comunicarlo.

Caso clinico

Mujer de 80 afios de edad, con antecedentes perso-
nales de linfocitosis diagnosticada hace 10 afios, no
habiendo precisado ningdn tratamiento; hipertension
arterial en tratamiento medicamentoso.

Tres meses antes del ingreso denoté la aparicién de
una tumoracién en la regién axilar derecha que fue
progresivamente aumentando de tamafio, no referia
dolor ni fiebre. Se decidié realizar extirpacién quirtr-
gica. En la intervenciéon se aprecié una masa tumoral
de 10x10x5 centimetros, que afectaba a la axila, pec-
torales e infiltraba la vena axilar, el plexo nervioso y
la pared costal por debajo del misculo dorsal ancho.
Se procedi6 a la exéresis de la misma.

50

Fig. 1. Infiltracion difusa por células de pequefio tamafio, es-
caso citoplasma y abundantes mitosis con fenémenos de
apoptosis.

En el estudio de anatomia patolégica se observéd
una infiltracién difusa por células de pequefio tamafio,
con escaso citoplasma, abundantes mitosis e imagenes
de apoptosis (Fig. 1).

Las células tumorales eran positivas para cromogra-
nina, NSE, sinaptofisina (Fig. 2) y mostraban positivi-
dad débil para AET y AE3, siendo negativas para CD
45, Actina ML, Actina Me, S100, Vimentina, EMA,
CEA, CD 57, CD 34, CD 38, CD 15, proteina bésica
de la mieling, tiroglobulina, CK 7, CK 20, HMB 45 y
GCD FP 15. Fue informado como carcinoma neuroen-
docrino primario de piel (carcinoma de células de
Merkel). Se recomendé descartar afectacién primaria
a nivel gastrointestinal y pulmén.

Otros estudios realizados: hemograma, perfil bio-
quimico, normales excepto LDH de 1088 U/I, CEA de
7,65U/1, Ca 125y Ca 15.3, normales.

Radiografia de térax, gastroscopia y ecografia ab-
dominal normales. En la colonoscopia se observaron
diverticulos en el sigma y un pélipo de unos 2 centime-
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Fig. 2. Se observa la positividad de las células tumorales a la
sinaptofisina.

tros de diémetro a 30 centimetros del ano, que fue
biopsiado, siendo el resultado de la histologia de frag-
mento de adenoma velloso con foco de displasia seve-
ra. Se envié posteriormente a realizar polipectomia.
TAC toraco-abdominal: normal.
Posteriormente se complet6 el tratamiento, efectuén-
dose radioterapia loco-regional.

Discusion

Las lesiones primarias suelen localizarse con mayor
frecuencia en la cabeza y cuello (50%), seguido en el
40% de los casos en las extremidades y en menos del
10% de los casos en el tronco? 7.

Muestra una gran facilidad para presentar recurren-
cias locales tras la extirpacién quirtrgica; asi se han
descrito tasas que oscilan entre el 26 y el 44%. Gene-
ralmente se producen en los primeros cuatro meses
tras la cirugia® 3 7.

La afectacién de los ganglios linféticos regionales
aparece en cerca del 60% de los casos y suele ocurrir
en los primeros 8 meses? % 7. La tercera parte de los
enfermos desarrollaran metéstasis a distancia en el
curso de la enfermedad, siendo las localizaciones mas
frecuentes el higado, hueso, pulmén, cerebro y piel. La
mitad de los pacientes las presentaran en los primeros
24 meses y la mortalidad serd muy elevada.

La aparicién de segundas neoplasias no es en abso-
luto insignificante; la mayoria de los tumores fueron
carcinomas epidermoides cuténeos, seguido de hemo-
patias malignas y carcinomas de ovario y mama®.

Se han descrito varios casos de regresién tumoral
espontéanea?.

El patron ultraestructural e inmunohistoquimico per-

mite el diagnéstico diferencial con otros tumores pri-
marios o metastésicos®. El carcinoma de células de
Merkel demuestra positividad con anticuerpos para ci-
toqueratinas de bajo peso molecular, enolasa neuronal
especifica y negatividad para antigeno leucocitario co-
mon (ALC), vimentina, actina, proteina S-100 y cito-
queratinas de alto peso molecularé”. El linfoma linfo-
bléstico presenta un antigeno leucocitario comin (ALC)
positivo.

Para su clasificacién se han descrito 3 estadios, se-
gon exista enfermedad cuténea, adenopatias locorre-
gionales o metéstasis a distancia. El patrén de células
pequefias o difuso, un dlto indice mitético (superior a
10 mitosis por campo), la presencia de invasion vascu-
lar o linfética, la existencia de metdstasis a distancia,
estados de inmunodepresion del tipo de hemopatias
malignas o lupus eritematoso diseminado implican cla-
ramente un peor prondstico™ >.

La localizacién en el tronco, como en el caso que
hemos presentado, se asocia a una mayor tasa de
mortalidad®.

Con respecto al tratamiento, la exéresis de la lesion
primaria con unos mérgenes de al menos 2 centime-
tros en profundidad y de 3 centimetros en sentido late-
ral, es el pilar fundamental del tratamiento local'® .

La radioterapia después de la cirugia debe reco-
mendarse en los tumores de mal pronéstico, mayores
de 1,5 centimetros de diémetro, préximos a los mérge-
nes de reseccion o con mérgenes afectos, con eviden-
cia de invasién vascular o linfética, con mas de 10 mi-
tosis por campo, tipo histolégico de células pequefias,
tumores localmente irresecables'®.

Cuando existe enfermedad diseminada, se han utili-
zado pautas de quimioterapia que incluyen combina-
ciones de doxorrubicina y ciclofosfamida, con unas
respuestas completas del 38% y parciales del 30%'".
Las combinaciones de cisplatino con doxorrubicina y
las que incluyen 5 fluorouracilo también se han mos-
trado eficaces'2.

La media de duracién de la respuesta es de unos 8
meses, siendo la supervivencia media desde el inicio
de la quimioterapia de unos nueve meses'2.
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