Relato de Caso

Carcinoma de células de Merkel em extremidade inferior

Merkel cell carcinoma in lower end

MarceLo WiLson RocHa ALmepA’; CaTiuciA CARNEIRO LoPesZ; HIRAM LARANGEIRA DE ALMEIDA JUNIOR®; Luis Eugenio CosTa?

INTRODUCAO

Carcinoma de Células de Merkel (CCM) é uma
neoplasia cutanea rara e sua incidéncia aumentou
de 0,15 para 0,44 casos em 100.000 na populacdo entre
1986 e 2001 Existe predilecao pelo sexo masculino, com
uma razdo homem/mulher de 1,4:1a2,3:1. A maioria dos
pacientes apresenta-se com uma média de idade de 66
anos ao diagndéstico. E uma neoplasia incomum em
individuos da raca negra (0,023 casos/100.000 habitantes-
ano) comparado com brancos (0,26 casos/100.000
habitantes-ano) e a maioria ocorre em areas da pele
expostas ao sol (cabeca, pescoco e extremidades)?. Existe
pouco menos de 600 casos de CCM na literatura,
apresentando-se, clinicamente, como uma lesao nodular,
de coloracao vermelha-azulada e de crescimento rapido?.
A etiologia ainda é desconhecida, e uma hipétese
sugere que o tumor origina-se de uma célula-tronco
totipotencial imatura que adquire caracteristicas
neuroenddcrinas durante sua transformacao maligna®.

O presente relato apresenta um novo caso de
carcinoma de células de Merkel em extremidade, tratado
com resseccao local, radioterapia adjuvante e, no terceiro
més de pds operatdrio, foi submetido a linfadenectomia
inguinal radical .

RELATO DO CASO

MAVP, 74 anos de idade, branca, vilva, natural
e residente em Pelotas/RS, procura o ambulatério de Cirurgia
Geral por apresentar lesdo vegetante no joelho esquerdo,
dolorosa ao toque, com aproximadamente 4cm de
diametro. Refere que ha quatro anos sofreu trauma contuso
no local, quando, entdo, percebeu o surgimento de
pequena tumoracao que ha um ano vem aumentando de
tamanho gradativamente (Figura 1). Relata histerectomia
abdominal total por adenocarcinoma de endométrio pouco
diferenciado, grau 1 (estadiamento T1NxMO), atingindo terco
interno do Utero ha oito meses, sendo submetida a seis
sessdes de braquiterapia no Hospital Santa Rita em Porto
Alegre. Refere internacgdo prévia para tratamento de celulite
periorbitaria estreptocdccica ha trés anos. Nega outras

doencas ou uso de medicacao. Apresenta alergia a
penicilina e historia familiar de neoplasia hepatica e
pulmonar.

Foi realizada bidpsia incisional que revelou
neoplasia maligna indiferenciada (Figura 2). Os exames de
estadiamento (Rx toérax, US abdominal total e laboratério)

Figura 1 -

a) tumoracao no joelho.
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Figura 2 -

Cordbes de células neoplasicas na derme papilar (HE
100x).
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nao evidenciaram nenhuma alteracdo. Foi, entao,
submetida a exérese cirtrgica do tumor associada a
confeccao de retalho cutaneo. A paciente evoluiu
favoravelmente recebendo alta no primeiro dia de pds-
operatorio, sendo encaminhada para radioterapia
adjuvante.

O resultado do exame anatomo-patolégico
demonstrou neoplasia maligna indiferenciada, composta
por células epiteloides com foco de necrose com margem
profunda livre. Ndo se exclui lesdo metastatica, sendo
necessario complementar com estudo imunoistoquimico.
Foi, entdo, solicitado o exame que evidenciou Carcinoma
Neuroenddcrino Primério de Pele (Tumor de Merkel),
contudo ndo se detecta expressao de cromogranina, o
que pode ocorrer em 36% dos casos, tendo como
anticorpos positivos a Citoqueratina 20 (clone Ks 20.8)
(dot-like) e Queratina (AE1/AE3) (dot-like paranuclear)
(Figuras 3A e B).

A paciente foi diagnosticada como portadora de
doenca no estadio I, sendo submetida a radioterapia no
joelho esquerdo com 46 aplicacdes, cada uma de 180GY.

No terceiro més apOs a operacao apresentou
nodulacdo na regido inguinal esquerda dolorosa a
palpacdo, sendo submetida a bidpsia incisional que
evidenciou linfonodo com metastases de neoplasia maligna
indiferenciada. Os exames de estadiamento (Rx torax, TC
abdominal total e laboratério) nao evidenciaram nenhuma
alteracao. Foi, entao, submetida a linfadenectomia
inguinal radical. A paciente evoluiu favoravelmente
recebendo alta no quarto dia do pés-operatério, sendo
encaminhada para continuacao da radioterapia adjuvante
e avaliacdo para quimioterapia. O exame anatomo-
patolégico demonstrou linfonodos com metastases de
neoplasia maligna indiferenciada, demonstrando a
progressdo da doenca.

.
Figura 3 -

DISCUSSAO

Os pacientes com CCM apresentam-se
tipicamente com um nédulo de rapido crescimento, indolor,
firme, vermelho-azulado, medindo aproximadamente 2cm
de diametro. A lesdo é mais comumente encontrada em
areas expostas ao sol, como a cabeca e pescoco'™,
acometendo a extremidade inferior em apenas 16,8%* dos
Casos.

A maioria dos pacientes apresenta doenca
localizada quando do diagnoéstico, entretanto, o CCM ¢é
uma doenca que apresenta alto indice de recidiva local
(20-75%), metéastases em linfonodos regionais (31-80%) e
metastases a distancia (26-75%). Apresenta mortalidade
de aproximadamente 65%?3. Quando desenvolve doenca
sistémica os sitios mais comuns sao o figado, pulmao, 0ssos
e o cérebro*. Aproximadamente, 42% dos pacientes com
CCM tiveram alguma neoplasia maligna prévia'>.

A elaboracao diagnostica inicial deve incluir uma
radiografia de torax para excluir um tumor pulmonar
primario, dada sua semelhanca histoldégica com o carcinoma
de pequenas células?.

O diagnéstico é baseado na bidpsia da lesao,
gue deve revelar um tumor dentro da derme com extensao
para o tecido subcutaneo. A epiderme, derme papilar e
estruturas anexas ndo estao usualmente envolvidas. A
imuno-histoquimica revelara marcadores epiteliais, como
a citoqueratina 20 e neuroendocrino, fazendo a sua
diferenciacao’?*.

O tratamento inicial consiste em uma excisdo
cirdrgica com margens negativas de 2cm'. Nao existem
evidéncias de que margens livres reduzam indices de
recorréncia e/ou sobrevida. A indicacao de linfadenectomia
profilatica devido a alta probabilidade de metastases
linfonodais ¢ discutivel, pois, apesar de ocorrer um maior

a) formagdo de trabéculas na derme profunda (HE 100x); b) imuno-histoquimica com células positivas (seta) para citoqueratina
20 (imunoperoxidase 400x).
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controle locorregional da doenca, ndo apresenta melhora
na sobrevida'.

Nao existem evidéncias de que o tamanho da
lesdo ou margens livres reduzam indices de recorréncia e/
ou sobrevida®. Entretanto®, em uma revisdao dos CCM
constatou que o tamanho do tumor, o sexo (masculino), as
metastases regionais e a distancia no diagndéstico ou
durante o seguimento apresentam um mal prognéstico.

A radioterapia adjuvante é frequentemente
recomendada e estd associada com diminuicdo da
recorréncia local, locorregional e com aumento na

ABSTRACT

sobrevida. Todavia, a quimioterapia adjuvante ndo tem sido
recomendada, ndo obstante o CCM ser um tumor
guimiossensivel?.

Apesar de a maioria dos pacientes apresentarem
doenca limitada a admissdo, aqueles que possuirem
diagnosticos e/ou terapéutica tardios tém sobrevida
semelhante aos pacientes portadores de melanoma
maligno. Dai a importancia de fazermos um precoce
diagnéstico diferencial desta importante malignidade
cutanea com as demais lesdes que encontramos na pratica
médica diaria.

Merkel Cells Carcinoma is a rare cutaneous neoplasia. Studies revealed an increase in the occurrence from 0.15 to 0.44 cases for
every 100.000 inhabitants between 1986 and 2001. Around 50% of the patients, eventually, develop systemic disease, being the
most common sites the liver, the bones and the brain. The etiology is still unknown. The present study presents a new case of Merkel
cells carcinoma in extremity, treated with local resection and adjuvant radiotherapy.

Key words: Carcinoma, Merkel cell. Skin neoplasms. Lower extremity. Radiotherapy. Drug therapy.
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