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Merkeloma, reporte de un caso
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RESUMEN

Debido a la rareza de este tumor en el campo dermatoldgico y
su amplio diagnéstico diferencial, como carcinoma basocelular,
carcinoma epidermoide de células pequenias melanomas y me-
tastasis cutneas, se reporta un paciente masculino de 77 afios
de edad con un merkeloma.

PALABRAS CLAVE: tumor de Merkel, merkeloma

Caso clinico

Paciente masculino de 77 anos de edad remitido del Hos-
pital General de zona 6 por presentar una masa en el ni-
vel de la rodilla derecha, diagnosticada como linfoma. Se
le envié al Servicio de Hematologia para que se le com-
pletasen estudios y realizara inmunohistoquimica. Tras la
evaluacion clinica en este servicio se le descarta el linfo-
ma, por lo que se realiza una interconsulta al Servicio de
Dermatologfa para evaluacién y nueva biopsia.

El paciente presentaba una dermatosis localizada en
el tercio inferior de muslo derecho constituida por una
neoformacién subcutdnea dura de mds o menos 2 cm de
didmetro (fotografias 1y 2). El resto del examen fisico se
manifesté dentro de limites normales; se le practicé diag-
néstico clinico de un quiste epidérmico y se le realizé
biopsia de piel.

Su padecimiento habfa iniciado seis meses antes, con
salida de una bolita asintomdtica que crecié poco a poco,
por lo que acudié a consulta; se le realizé el procedimien-
to descrito.

Los antecedentes familiares no ofrecieron datos de
importancia, y en los personales se destacé hipertension
arterial.
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ABSTRACT

We report a 77 year-old male with merkeloma. It is an uncom-
mon tumor in the dermatological literature and the differential
diagnosis includes basal cell carcinoma, squamous cell carcino-
ma, melanoma and cutaneous metastasis.
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Fotografias 1y 2. Neoformacion tumoral exofitica en el nivel
del tercio distal, muslo derecho.

Hospital Angeles, 2% av,, 14-74, zona 1, 01001, Guatemala
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Fotografia 3. Se observan células neoplésicas en man-
tos que infiltran el estroma vecino, el cual muestra una
marcada desmoplasia. (HE 2x).

Fotografia 4. Se observan células neoplasicas dispues-
tas en mantos con areas de apoptosis. (HE 20x).

Fotografia 5. Se observan células con ndcleos vesicu-
losos y nucléolos apenas visibles, escaso citoplasma,
fotografias de mitosis y numerosas células apoptdticas.
(HE 60x).

Fotografia 6. La tincion con citoqueratina 20 muestra la tin-
cién paranuclear caracteristica de este tipo de tumor.

La histologia mostré presencia de células neopldsicas
en mantos que infiltran el estroma vecino, el cual mostra-
ba una marcada desmoplasia, asi como células neoplasi-
cas dispuestas en mantos con dreas de apoptosis y células
con nucleos vesiculosos, apenas con nucléolos (fotografias
3, 4y 5)- Se diagnostic6 tumor de Merkel, por lo que se
realizé inmunohistoquimica: citoqueratina, 20 ++ (foto-
graffa 6); antigeno comun leucocitario (CD45): negativo;
proteina S100: +++; enolasa neurona especifica: ++; y cro-
mogranina A: ++ (fotografia 7).

Con estos datos histolégicos e inmunohistoquimica se
confirmé el diagnéstico de tumor de Merkel.

El tumor de Merkel es un tumor cutdneo descrito
por primera vez en 1972 por Toker, quien lo denominé
“carcinoma trabecular de la piel” debido a su disposicion
histolégica.”***° Se origina en las células de Merkel, lo-
calizadas en la base de la epidermis, cuya funcién es la de
ser receptores tctiles y tener la capacidad de secrecion
neuroendocrina.* Este tipo de tumor presenta un curso
muy agresivo, con tendencia a la metdstasis a distancia a
ganglios regionales y recidiva local después de la ciru-
gia;> no obstante, también se ha reportado su regresién
espontdnea.’

- Dermatologfa cosmética, médica y quirdrgica

Fotografia 7. La tincidn con cromogranina muestra una in-
tensa positividad en las células neopésicas.

Se presenta sobre todo en personas de edad avanzada,
con un promedio de 69 afios al momento del diagnés-
tico.”» Predomina en personas de raza blanca, y es mds
frecuente en hombres que en mujeres, aunque algunos
autores consideran que la frecuencia es igual para ambos
sexos. 357

Su localizacién anatémica mds comun es en dreas ex-
puestas al sol, como cabeza y cuello (50%), extremidades
(40 a 45%) y tronco (5 a 10%),"*7 aunque se ha reportado
en dreas no expuestas al sol, como vulva, pene y muco-
sas,”” asi como metdstasis a hueso, pulmén, higado, cere-
bro, pancreas y nédulos linfaticos.”®

Se le asocia a exposicién de rayos UVBy UVA, o dreas
de piel danada por otro tipo de lesiones, asi como estados
de inmunosupresion secundarios a enfermedades de base
o adquirida (uso de corticoides, VIH).>357

En el nivel molecular se han documentado varias irre-
gularidades cromosémicas, como trisomias en los cromo-
somas 1, 6, 11 y 18, y delecién del cromosoma 7, las cuales,
se postula, producen mutaciones en los genes ps3y Ras.>

Clinicamente se presenta como papulas indoloras que
suelen pasar inadvertidas hasta que empiezan a crecer con
rapidez y adquieren una coloracién roja o violdcea. Al
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momento del diagnéstico pueden incluso estar ulceradas.
A menudo, el tamaiio del tumor varfa de 2 a 20 mm.J*

Histolégicamente se reconocen tres patrones, si bien
existe entre ellos un marcado solapamiento. El tumor
consta de células dispuestas en mantos o sdbanas que in-
filtran el tejido celular subcutdneo y en ocasiones hasta el
tejido muscular, con extensas dreas de necrosis; se com-
pone de células de tamafio pequeiio o intermedio con nu-
cleos vesiculosos, nucléolos apenas visibles y citoplasma
minimo. Se observa ademds abundante mitosis y cuerpos
apoptéticos.’

El diagnéstico diferencial debe realizarse con otros
tumores de piel, como carcinoma basocelular, linfoma,
carcinoma epidermoide y melanoma de células peque-
fas, asf como tumores metastaticos, entre ellos, metdsta-
sis cutdneas de carcinomas neuroendocrinos, en especial
los pulmonares, que plantean un problema diagnéstico
muy dificil. Para diferenciar este tipo de neoplasia es
necesaria la inmunohistoquimica,>>7° en la que da po-
sitivo para citoqueratina 20, enolasa neurona-especifica,
cromogranina A, proteinas neurofilamentosas, CD 56,
molécula de adhesién neural y microtdbulo asociado a
protefna 2.

El diagnéstico se obtiene con la sospecha clinica, la
histopatologia y la inmunohistoquimica.> Después es
obligatoria la estadificacién del tumor, para lo cual se em-
plea la clasificacién propuesta por Yiengpruksawan, en la
cual se senalan tres estadios, del I al IIL."»»1o

El estadio I indica enfermedad localizada, y se subdivi-
deen Ay IB. El estadio IA es un tumor primario menor
o igual a 2 cm, mientras que el IB es un tumor primario
mayor que 2 cm. El estadio I senala que la enfermedad
se diseminé a nédulos linfiticos, mientras que el estadio
III es indicativo de metdstasis a distancia.>>"*"

En pacientes asintomadticos, sin evidencia de enfer-
medad a distancia, se debe realizar andlisis de funcién
hepética, hematologia completa y rayos X de térax, para
proceder a estudios de imagen, como tomografia del
drea afectada, tordcica, abdominal y pélvica, o RMN si
se encuentra anormalidad. Asimismo, se debe realizar un
barrido 6seo si se documenta elevacién de la fosfatasa al-
calina** También es util la biopsia de ganglio centinela
para la estadificacién.>

Tomando en cuenta lo anterior, se hard un tratamiento
dependiendo del estadio de la enfermedad. Para los pa-
cientes en el estadio I se realiza la escisién completa de la
lesién con mdrgenes mayores a 2 c¢m, asi como radiotera-
pia coadyuvante en dosis de 30 a 70 Gy, divididas en 20
a 25 dias, asi como biopsia de ganglio centinela.»7%10x
Asimismo, la técnica quirurgica de Mohs es muy comuin
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para el tratamiento del carcinoma de células de Merkel
en estadio I, en especial por sus resultados estéticos.>°

En el estadio II, ademds de lo realizado para el estadio
I, se procede a la disecciéon completa de los nédulos lin-
féticos.>>°

En el estadio 111, el propésito del tratamiento suele ser
s6lo paliativo,>>** aunque se han reportado respuestas
parciales y completas™® con regimenes en su mayoria de
combinacién ciclofosfamida, doxorrubicina, vincristina,
etopésido y cisplatino.

El pronéstico de la enfermedad depende de su estadio,
y, segun estudio epidemiolégico, el porcentaje de sobre-
vida a los cinco afos es de 75, 59 y 25% para las formas
localizada, regional y diseminada a distancia, respecti-
vamente.” Otros factores de buen pronéstico son locali-
zacién en cabeza y cuello sin participacién de ganglios
linféticos, estadio A y sexo femenino.’
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