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RESUMO - As células de Merkel se localizam na camada basal da epiderme e tem fungéo neuroendécrina ainda pouco compreen-
dida. O carcinoma de célula de Merkel é uma neoplasia cutéinea maligna, rara, mais prevalente em homens, caucasianos e idosos.
Localiza-se normalmente em regides expostas a radiagéo solar como o polo cefdlico e extremidades. O presente relato refere-se
a um caso de carcinoma de células de Merkel que apresenta associacdo com a literatura revisada em aspecto clinico como etnia,
tempo de evolugdo, aspecto macroscédpico e histopatolégico, diferindo quanto ao sexo e localizacdo incomum na regido inguinal.
PALAVRAS-CHAVE - Carcinoma de Células de Merkel; Neoplasias da Pele.

MERKEL CELL CARCINOMA OF THE ATYPICAL LOCATION

ABSTRACT - The Merkel cell is located in the basal layer of the epidermis and its neuroendocrine function is poorly understood.
Merkel cell carcinoma is a rare malignant skin cancer that affects more men, caucasians and older ages. Its annual incidence per
100,000 people when adjusted for age is 0.23 for whites and 0.01 for blacks. It inflicts predominantly the cephalic region or extre-
mities and it is rare in mucous regions. This study presents a new case of Merkel cell carcinoma in an atypical location and treated
only with adjuvant radiation therapy due to clinical conditions of the patient.
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INTRODUCAO
A célula de Merkel foi inicialmente descoberta em 1875 e

caucasianos e idosos.?® Sua incidéncia anual a cada 100.000
pessoas quando ajustada pela idade é de 0,23 para brancos

localiza-se na camada basal da epiderme.! Esté relacionada
aos mecanorreceptores da pele e tem fungdo neuroendécrina
ainda pouco compreendida atualmente.

O carcinoma de células de Merkel (CCM) foi descrito pela
primeira vez por Toker em 1972 como um tumor neuroendé-
crino, maligno, raro, de maior prevaléncia no sexo masculino,

e 0,01 para negros.®

Localiza-se com maior frequéncia em dreas expostas ao
Sol: 50% em cabega e pescogo, 40% em extremidades e
10% na genitalia* e quando ocorre em mucosas ou regido
genital cursa com pior prognéstico.’

Estima-se que existe pouco menos de 600 casos de CCM
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na literatura, sua baixa incidéncia dificulta a realizagéo de
estudos com maior nivel de evidéncia cientifica.’

RELATO DE CASO

Paciente feminina, 88 anos, branca, com antecedentes
pessoais de obesidade, hipertenséo, osteoporose e hiperti-
reoidismo procurou o servico hospitalar para tratamento de
erisipela em membro inferior direito. No exame fisico admis-
sional foi encontrado um tumor em regido inguinal direita,
endurecido, com aproximadamente 5cm de dié@metro, erite-
mato-violdceo e indolor & palpacdo. A paciente relatava dois
meses de evolug@o com crescimento progressivo (Fig. 1).

Fig 1 - Tumor em regiGo inguinal direita.

Foi solicitado um ultrassom de regido pélvica e partes
moles que evidenciou lesdo expansiva em regido inguinal
direita, de 8x8cm com fluxo sanguineo em seu interior. En-
caminhada entdo para tomografia de abdome e pelve que
mostrou les@o expansiva em regido inguinal direita sem inva-
sdo de estruturas adjacentes (Fig. 2).

Para fins diagnésticos realizou-se biépsia incisional da
les@o, e o estudo anatomo-patolégico mostrou um carcino-
ma maligno pouco diferenciado, com dreas de necrose (Fig.
3) e margens livres. A imuno-histoquimica foi positiva para
citoqueratina-20 (CK20), (Fig. 4) AE1/AE3 e cromogranina-
-A (Fig. 5). Negativa para: citoqueratina-7 (CK7), receptores
de estrogénio/progesterona, S-100 e fator-1 de transcricdo
tireoidiana (TTF-1), corroborando com a hipétese diagnéstica
de carcinoma de células de Merkel.

A paciente realizou a uma série de exames para estadia-
mento (Rx térax, US abdominal tota, tomografia e laboraté-
rio) ndo sendo encontrado foco de disseminacdo da doenca.

Devido a idade avancada, as multiplas comorbida-
des e o proprio desejo da paciente pela nédo realizacdo de
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Fig 2 - Tomografia de abdome em corte longitudinal:
lesGo expansiva em regido inguinal direita sem invasdo
de estruturas adjacentes.

Fig 3 - Células neopldsicas com escasso citoplasma e
nicleo arredondado (H&E).

procedimentos invasivos, optou-se como melhor terapéuti-
ca a radioterapia paliativa da regido coxo-femoral, na dose
total de 3000 centigray (cGy) evoluindo com redugéo parcial
da massa.

DISCUSSAO

No caso apresentado a paciente procurou atendimento
inicialmente devido a um quadro de erisipela em membro
inferior direito, porém apés avaliacdo detalhada verificou-se
que a mesma estava relacionada a compresséo linfatica devi-
do a presenca de um tumor na regiéo inguinal.

Para o diagnéstico foi necessério a realizacdo de exames
de imagem e biépsia, o andtomopatolégico evidenciou uma
neoplasia maligna indiferenciada e a imunohistoquimica foi
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Fig 4 - Imuno-histoquimica revelando positividade para
CK20.

positiva para os marcadores relacionados a célula de Merkel.

A apresentacéo inicial do carcinoma de células de Merkel
é caracterizada por um nédulo eritematoso, geralmente firme
e indolor ao toque, localizado em drea foto-exposta e de ré-
pida evolucdo.® A maioria dos pacientes apresenta a doenca
localizada na pele e com metdstases ocorrendo em 30-40%
dos casos.?

O prognéstico em geral ndo é bom e o principal fator
preditivo em relacdo & sobrevida é o estadiamento inicial.
Observa-se elevada incidéncia de recidivas locais (20-75%),
metdstase linfonodal (30-70%) e & distancia (25-50%).'° Os
sitios mais frequentes de disseminacéo séo a prépria pele, os
linfonodos, figado, pulmées, ossos e sistema nervoso central.’
A sobrevida média em cinco anos é de 30-75%.1°

O tratamento é controverso, sendo consideradas
como opgdes a cirurgia, a radioterapia e a quimioterapia.

Fig 5 - Imuno-histoquimica mostrando cromogranina-A
positiva no citoplasma.

Caso Clinico

Normalmente a resseccdo do tumor é o tratamento de eleicdo
qguando nédo hd outros focos e a radioterapia é indicada para
o controle loco-regional evitando-se a recidiva da doenca.? A
quimioterapia é utilizada para os casos de lesdo localmente
avancada e metdstase.

Como diagnéstico diferencial, os tumores mais importan-
tes sdo: carcinoma metastdtico de pequenas células, mela-
noma, linfoma, carcinoma indiferenciado, sarcoma Ewing,
rabdomiossarcoma e neuroblastoma.'® Se faz necessério o
uso de técnicas de microscopia eletrdnica ou imunohistoqui-
mica para sua diferenciagéo.

No relato de caso em questdo devido a grande dimenséao
do tumor associado as condigdes clinicas da paciente ndo foi
possivel a exérese cirirgica, sendo realizada apenas radio-
terapia paliativa com parcial redugéo da massa. Apés alta
hospitalar a paciente nédo retornou para seguimento ambu-
latorial.
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