MEDICINA EN IMAGENES

Tumoracion ulcerada eritematoviolacea
en pierna derecha

dJ. Blasco Melguizo, R. Ruiz Villaverde, F. Mendoza Guil y R. Naranjo Sintes
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Caso clinico

Se trata de una mujer de 81 arios de edad, sin antecedentes familiares de interés, con antecedentes personales de he-
miplejia derecha por accidente cardiovascular (ACV) isquémico, artromialgias generalizadas por artrosis y alergia a la
penicilina. Se encontraba en tratamiento domiciliario con nimodipino, metamizol magnésico y furosemida via oral.

La paciente acudi6 a urgencias por presentar gran tumoracién, de rapido crecimiento en cara anterolateral de
pierna derecha, junto con importante edema e inflamacion de la extremidad (fig. 1); también refiri6 la aparicién
de pequerios noédulos dolorosos a nivel inguinal derecho.

En la exploraciéon se observd tumoracion vegetante, ulcerada, de color rojo-violaceo, exudativa, de aproximadamente
3 x 4 cm de tamario y dolorosa a la palpacion (fig. 2); ademas presentaba otras lesiones similares de menor tamario al
lado de la primera y en la extremidad contralateral (fig. 3), junto con intenso linfedema que afectaba a toda la pierna.
En la exploracién por 6rganos y aparatos se detectaron adenopatias de pequefio tamaiio en niimero de 3, adheri-
das a planos profundos y dolorosas a la palpacién, localizadas en region inguinal derecha; también se evidencio
dolor a la palpacién en hipocondrio derecho vy epigastrio, sin hallarse visceromegalias.

Se solicité hemograma con velocidad de sedimentacion globular (VSG), bioquimica general, en la que destaco lactico-
deshidrogenasa (LDH) de 1.300 Ul/, electrocardiograma (ECG) y estudio de extensién mediante tomografia axial
computarizada (TAC) craneoencefalica y toracoabdominal, en donde se confirmaron adenopatias inguinales derechas,
con infiltracién nodal pélvica, obturadora e iliaca, asi como hipodensidad en &reas de nticleos de la base izquierdos, con
edema vasogénico adyacente, en relacion con infarto antiguo, sin visualizar signos sugerentes de lesién focal cerebral.
Se realiz6 biopsia cutanea, cuyo diagnoéstico macroscopico fue de lesion nodular de aspecto carnoso y color par-
duzco. El estudio histopatolégico demostréd cimulos de pequenias células con escaso citoplasma, separados por
gruesos cordones trabeculares y zonas de necrosis en dermis, con prolongaciones hacia tejidos méas profundos. La
inmunohistoquimica fue positiva para EMS y cromogranina.

Fig. 1. Tumoracién de caracteristicas inflamatorias, de rapido
crecimiento, con gran edema que afecta a toda la extremidad
inferior derecha.

Fig. 3. Nédulos eritematosos aislados en extremidad contra-
lateral.

Fig. 2. Tumoracién fungosa, ulcerada, de color rojo-violaceo, exuda-
tiva. Se observan nédulos satélites alrededor de la lesién primaria.
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Diagnostico

La paciente se diagnosticoé de merkeloma o carcinoma
de células de Merkel.

Evolucién

Durante su estancia hospitalaria la paciente fue revisa-
da por los servicios de Cirugia y Oncologia, descartan-
do la intervencién quirGrgica, radioterapia vy ciclos de
quimioterapia, dado el avanzado estadio y extension
de la enfermedad. La paciente fue remitida a la Unidad
de Cuidados Paliativos para su seguimiento y control
sintomatico.

Comentario

El merkeloma, también denominado carcinoma de cé-
lulas de Merkel, es un tumor neuroendocrino !, poco
frecuente, descrito inicialmente por Toker en 1972
como carcinoma trabecular de la piel. Se origina a
partir de las células claras de la capa basal de la epi-
dermis, cuyo origen es la cresta neural; éstas acttian
como mecanorreceptores cutaneos, ademas de pre-
sentar granulos neurosecretores que contienen diver-
sas hormonas polipeptidicas.

Este tumor se caracteriza por su gran agresividad, ten-
dencia a la recidiva local y capacidad metastasica gan-
glionar . Afecta a pacientes de edad avanzada (69
anos de edad media), de raza blanca y se manifiesta en
areas fotoexpuestas como cabeza, cuello y en raras
ocasiones en extremidades sobre lesiones actinicas
previas y con predominio en el sexo femenino **.
Clinicamente se describen nédulos o placas eritemato-
violaceas, asintométicas, de margenes irregulares y di-
fusos, induradas, con telangiectasias en superficie, que
evolucionan hacia la ulceracion y formacion de nédu-
los satélites. Su tamario es variable; en ocasiones pue-
den llegar a ser de gran longitud *. Con frecuencia se
extiende a los ganglios linfaticos regionales® con pos-
terior propagacion a distancia y afectacion de 6rganos
internos como el pulmén, higado y huesos. Existen
casos raros descritos de carcinomas de células de Mer-
kel en ganglios linfaticos, sin evidencia de tumor cuta-
neo primario. Distintos estudios describen un aumento
del riesgo de padecer una segunda neoplasia epitelial,
como adenocarcinomas, carcinomas epidermoides,
basocelulares e incluso enfermedad de Bowen ©’.

El diagnostico de esta entidad se basa en el estudio
histopatolégico e inmunohistoquimico ®. La histologia
revela la existencia de células claras de pequerio y me-
diano tamafo, pleomérficas, con mitosis atipicas,
agrupadas en nidos separados por trabéculas de tejido
conectivo, con areas hemorragicas y de necrosis.
Afecta a dermis, tejido celular subcutaneo y planos
musculares, con infiltracion de vasos sanguineos v lin-
faticos. La inmunohistoquimica es positiva para cito-
queratinas, vimentina, NSE, cromogranina y neurofila-
mentos !. También se han estudiado diversos marca-
dores biolégicos como la oncoproteina c-myc, sin ob-
tener resultados concluyentes °. Ademaés es necesario

realizar un completo estudio de extensién mediante
TAC, ultrasonidos o gammagrafia con un anélogo de
la somastotatina, marcado con un isétopo radiactivo
para detectar posibles metastasis a distancia.

El diagnéstico diferencial debe realizarse con el carci-
noma basocelular, carcinoma epidermoide, melanoma
amelanético ®, carcinoma de las glandulas sudoriparas,
linfomas cutdneos y metastasis cutaneas de diversos
tumores viscerales.

El prondstico dependera de la agresividad individual del
tumor, diagnéstico precoz, estadio del tumor, existencia
de metéstasis locales y a distancia, sexo y edad del pa-
ciente, peor prondstico en varones mayores de 65
anos, tamario del tumor primario y tratamientos realiza-
dos**. Habitualmente tiene un mal pronéstico** y hasta
un tercio de los pacientes fallecen por la enfermedad,
aunque en la literatura se han descrito casos poco habi-
tuales de regresion esponténea de las lesiones.

El tratamiento de eleccién es la exéresis quirGrgica con
amplios margenes de seguridad, de forma aislada o en
combinacién con radioterapia y/o poliquimioterapia
en casos de afectacion sistémica o pacientes no candida-
tos a la cirugia tradicional, utilizando diversas pautas:
VP-16, cisplatino, doxorrubicina y bleomicina o ciclo-
fosfamida, vincristina y prednisona®'*"*. En la actualidad
también se emplea la cirugia micrografica de Mohs, de
utilidad en zonas estéticas y mucosas, que junto a la ra-
dioterapia permite el control local de la enfermedad .
Debido a la gran agresividad, mal pronéstico y tenden-
cia metastasica de este tumor es fundamental el diag-
nostico precoz de este tipo de lesiones que nos per-
mita realizar un tratamiento adecuado en estadios
tempranos y evitar futuras complicaciones y tratamien-
tos maés agresivos.
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