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El carcinoma de células de Merkel es un tipo de tumor de piel neuroendocrino raro,
agresivo y con frecuencia mortal.

Presentamos un caso clinico de una paciente de 56 aios diagnosticada con carcinoma
de células de Merkel en el dorso de su mano izquierda, sin metastasis a distancia,
tratada con escision quirdrgica de la lesion y radioterapia.

En base a este caso clinico, se realiz6 una investigacion y revision de la literatura sobre
esta rara neoplasia.

Merkel Cell Carcinoma is a rare type of aggressive and often fatal neuroendocrine
tumor of the skin.

We report a clinical case of a 56-year-old female with a Merkel cell carcinoma on the left
hand, without distant metastasis, treated with surgical excision of the lesion and
radiotherapy.

Based on this clinical case a research and review of the literature on this rare neoplasia

= hand was carried out.

introduccion

El carcinoma de células de Merkel (CCM), carcinoma
neuroendocrino primario de la piel,1 es un tumor raro y
potencialmente mortal,? descrito por primera vez por Toker
en 1972.34 Actualmente, es el tumor més maligno de la piel y
tiene una alta tasa de recurrencia y mortalidad.’ El
mnemonico AEIOU se utilizé en inglés para describir las

caracteristicas clinicas y demograficas del tumor:
asymptomatic, expanding rapidly, imune suppression,
older than 50 years, ultraviolet-exposed/fair skin

(asintomadtica, de rapida expansién, supresién inmune,
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mayor de 50 afios, piel clara expuesta a la luz
ultravioleta).6 Es un tumor raro, que representa menos del
1% de los tumores cutdneos malignos.” Se presenta
principalmente en la cara y el cuello (40-60%), seguido del
tronco (33%) y rara vez en las extremidades (10—20%).6'7 Es
mas frecuente en ancianos, principalmente hombres
caucasicos. En los jovenes, su prevalencia es mayor en
individuos inmunocomprometidos.2 Se han descrito varios
cambios cromosémicos asociados con el CCM, el mads
frecuente se encuentra en los cromosomas 1, 6, 11 y 16.
Actualmente, la recurrencia del CCM se ha asociado con el
"poliomavirus de las células de Merkel” (MCPyV).2
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Clinicamente, el CCM se manifiesta como un tumor sélido,
indoloro, exofitico, de color de piel o azul rojizo y un
crecimiento muy agresivo, que puede aumentar en semanas
o meses.? El curso inicial del CCM es asintomatico y la lesién
puede ser clinica e histolégicamente similar al carcinoma
basocelular, lo que a menudo retrasa el diagnéstico. El
motivo de la consulta médica suele ser el crecimiento
rapidamente progresivo del tumor’? y en la consulta inicial
aproximadamente el 26% de los pacientes ya tienen metastasis
linfiticas y el 8% con enfermedad metastasica a distancia.? La
confirmacién del diagnéstico se basa en la histologia y la
inmunohistoquimica, con la expresiébn de marcadores
epiteliales y neuroendocrinos.’ Determinar el estadio de los
pacientes con CCM es de gran importancia para establecer el
pronéstico y el tratamiento més adecuados.! Pruebas como
ultrasonido, tomografia computarizada (TC), resonancia
magnética (RMN) y tomografia por emisién de positrones
(PET)-TC | FDG-PET puede ser utilizado para completar la
estadificacion'®. El American Joint Committee on Cancer
acepta el sistema de estadificacion T (tumor) N (ganglio
linfatico) M (metastasis) para CCM. El estadio I consiste en
tumores primarios de 2 cm o menos, sin evidencia de invasién
regional de ganglios. El estadio Il incluye tumores primarios de
mas de 2 cm (T2 o T3) o un tumor primario con invasién de
hueso, misculo, fascia o cartilago (T4). El estadio Il se define
como cualquier tumor primario con enfermedad ganglionar
regional, y el estadio IV incluye tumores con metastasis
ademas de los ganglios linfaticos regionales.”

El tratamiento principal para el CCM es la cirugia. El
tratamiento consiste en reseccién quirdrgica radical y
radioterapia. Las recomendaciones actuales de margen
quirtrgico se basan en el tamafio del tumor primario. En
los tumores de menos de 2 cm, los margenes de la escision
quirdrgica deben ser de 1 cmy 2 cm para los tumores de mas
de 2cm.® La biopsia de ganglio linfitico centinela es
importante en la estadificacién y el pronéstico del CCM.®
Enlos estadios Iy II, sin metastasis locales o distantes, se debe
realizar una escisién radical, acompafiada de radioterapia en
pacientes en riesgo. En el estadio III, en el que hay metastasis
locorregionales, la escision quirdrgica de la lesion debe
complementarse con la escisién de los ganglios linfaticos y
laradioterapia. En el estadio IV, o la presencia de metastasis a
distancia, el tratamiento es paliativo con quimioterapia,
complementado con radioterapia.? El papel de la
quimioterapia en el tratamiento del CCM sigue sin estar
claro. Actualmente, la quimioterapia se considera como
tratamiento paliativo en casos de enfermedad diseminada
y no como tratamiento adyuvante o primario.® Los pacientes
deben ser monitoreados periédicamente debido a la alta tasa
derecurrencia.' EICCM es particularmente agresivo con una
mortalidad relativa de aproximadamente 30% y 50% alos 2 y
5 afios después del diagnéstico, respectivamente.® Aunque es
un tumor de crecimiento y metastasis rapida, existen datos
publicados sobre regresién espontinea.?

Describimos a un paciente con CCM en el dorso de la
muiieca. Debido a la rareza de la lesién en la extremidad
superior, especialmente en el dorso de la muiieca, con solo
dos casos mas descritos en la literatura, enfatizamos la
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Fig. 1 Hinchazén voluminosa de la parte posterior de la mufieca
izquierda.

necesidad de un diagndéstico temprano y un tratamiento
adecuado para la buena evolucioén clinica del paciente.

Reporte de Caso

Paciente de 56 afios de edad, fue enviada a la consulta de
Ortopedia por inflamacién masiva del dorso de la mufieca
izquierda, con un crecimiento progresivo durante seis meses.
El examen objetivo mostré una hinchazén de 3 x 2cm,
sélida, adherente a los planos profundos, de color rojizo
(=Fig. 1). La movilizacién activa y pasiva de la mufieca fue
dolorosa. Las adenomegalias axilares o epitrocleares no
fueron palpables. Sin déficit neurovascular. Resonancia
magnética de la mufieca y la mano (~Fig. 2, 3) mostr6é un
tumor grande, sin aparente afectacién de las estructuras
principales adyacentes, sin aparente invasion 6sea o
tendinosa. Se realiz6 una biopsia por aspiraciéon que
describié un carcinoma neuroendocrino con la posibilidad
de CCM. La TC de térax, abdomen y pelvis y PET-TC no
mostraron lesiones a distancia. La linfogammagrafia marcé
un ganglio centinela. Se decidié tratamiento quirdrgico
primario. El paciente se sometié a una escisién quirtrgica
radioguiada del ganglio centinela con una cadmara gamma y
una escision extendida de la lesién de la piel (~Fig. 4). Se
resecé todo el compartimento del tendén extensor de los
dedos y se realiz6 la artrodesis de la mufieca con una placay



Fig. 2 Vista coronal de TC de la mufieca izquierda.

55,0 mm

Fig. 3 Vista axial de TC de la mufieca izquierda.

tornillos. Se llev a cabo la transposicién del tend6n flexor
radial del carpo para el extensor digitorum communis y el
abductor pollicis longus (=Fig. 5). El defecto se reconstruye
utilizando un colgajo de antebrazo invertido con aislamiento
del pediculo radial y tunelizacién hacia el area dorsal y
cobertura del area donante del colgajo con injerto de piel
parcial (~Fig. 6) cosechado del muslo izquierdo. La cirugia
transcurrié sin incidentes. El examen histolégico e
inmunohistoquimico de la muestra quirdrgica confirmé el
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Fig. 4 Parte de la reseccién quirlrgica.

diagnéstico de CCM y los margenes quirdrgicos y el ganglio
centinela fueron negativos para la lesiéon tumoral. El paciente
se someti6 a radioterapia adyuvante postoperatoria y
presentd6 una buena evolucién clinica y de imagen, sin
complicaciones ni recurrencia de la enfermedad a los 12
meses después de la cirugia.

Discusion

El aspecto benigno de CCM, generalmente en areas expuestas
de la piel, contrasta con su extensa invasién microscopica y
puede retrasar el diagnéstico.? El CCM es un tumor bien
conocido de la piel, pero rara vez se describe en la extremidad
superior, especialmente en la mufieca y la mano.> Hasta la
fecha, conocemos el informe de 8 casos de CCM en la
extremidad superior."" El diagnéstico diferencial de CCM
debe incluir carcinoma de células basales, carcinoma de
células escamosas, quiste epidermoide, melanoma
amelanético y metastasis cutaneas.>® En los casos de CCM
de los dedos de la mano, se recomendé la reseccién del radio
implicado.""'? Para los tumores del dorso de la mufiecay la
mano, se recomienda una escisién local amplia.B'14 Sin
embargo, las resecciones tumorales en estos sitios estan
asociadas con una mayor dificultad en la reconstruccion,
debido a Ia limitada viabilidad de los tejidos blandos para
cubrir los tendones, las estructuras neurovasculares
adyacentes y los huesos del carpo.'’ El caso presentado
aclara la complejidad de este tipo de cirugia, que requiere
un colgajo de flujo invertido para cubrir el area lesionada. Se
han descrito factores de mal pronéstico del CCM, como el
género masculino, metastasis ganglionares o sistémicas y la
ubicacion del tumor primario en la cabeza, el cuello o el
tronco. Sin embargo, todavia hay solo informes y pequefias
series de casos que abordan los factores prondsticos o
predictores de supervivencia para el CCM de la extremidad
superior y la mano. Esta falta de datos basados en evidencia
puede ser un problema para la cirugia reconstructiva de
muiieca y mano, asi como los tumores malignos de la mano
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Fig. 5 Imagen intraoperatoria: después de la reseccion de la lesién
tumoral y la artrodesis de la mufieca con placay tornillos y la
transposicion del flexor radial del carpo para extensor de los dedos.

pueden ser un desafio quirGrgico para equilibrar la
erradicacion del tumor y la conservacion de la funcién de
las extremidades.” El CCM presenta una metdstasis y
recurrencia locorregional temprana y las metastasis
ganglionares locorregionales, asi como las distantes, estan
respectivamente e independientemente, asociadas con una
peor supervivenci::l.16 Los pacientes con CCM de Ilas
extremidades superiores, en comparacion con otros
lugares, tienen una supervivencia un poco mas larga, son
diagnosticados en etapas mas tempranas de la enfermedad y
una tasa mas baja de metastasis regionales y sistémicas. Sin
embargo, todavia tienen una supervivencia general
relativamente baja para una neoplasia de piel."® En el
presente caso clinico, el tratamiento con escision
quirtrgica y radioterapia parece, hasta la fecha, haber sido
una excelente opcién terapéutica. Sin embargo, sera
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Fig. 6 Postoperatorio con antebraquial externo invertido en la parte
posterior de la mufieca e injerto de piel libre en el drea donante.

necesario un seguimiento mas largo, al menos cinco afios,
para confirmar el éxito de este enfoque.

Debido a la rareza de estos tumores, ubicados sobre todo
en la muiieca, es necesario un alto indice de sospecha, asi
como un diagnéstico temprano y un tratamiento adecuado,
para que el paciente evolucione adecuadamente. Por lo tanto,
los autores consideran que el informe de este caso puede
alertar y sensibilizar a los profesionales de la salud sobre esta
patologia grave y letal.

Conclusion

EI CCM es una neoplasia cutinea poco frecuente y agresiva® y
rara vez se describe en la extremidad superior.'? La lesion
primaria del CCM se distingue por la ausencia de
caracteristicas clinicas especificas.® La prevencién del CCM
y la resecciéon quirdrgica temprana desempefia un papel
crucial en el pronéstico del paciente.? Actualmente, las
directrices abogan por un comportamiento clinico agresivo
y destacan la necesidad de coordinacién de la atencion
multidisciplinaria en el enfoque y el tratamiento de esta
patologia.'® Debido a la rareza de estos tumores y la falta de



estudios de alta calidad, el CCM de lamanoy de la extremidad
superior no se han descrito adecuadamente!” y es necesario
un alto indice de sospecha.’ Por lo tanto, los autores
consideran que el informe de este caso puede alertar y
concientizar a los profesionales de la salud, especialmente
en la patologia de la piel y las manos, en el reconocimiento de
esta neoplasia y en el abordaje y tratamiento tempranos.
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