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Abstract- Merkel Cell Carcinoma (MCC) is extremely rare and aggressive, with an overall survival
of 40% in 5 years. The non-oncological physician has large difficulty about the correct approach
of this pathology. We report the sixth case of MCC in a young healthy patient (woman, 19 years
old) described in the medical literature, who was treated twice for sebaceous cyst, evolved with
local disease progression, needed a larger resection and, after adjuvant therapy, remains no
tumor recurrence. Despite being an extremely rare neoplasm, therapeutics should not be
underestimated by non-oncological physician because this cancer is too aggressive, and the
correct oncological approach could result in increased progression-free survival for these
patients.
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The Importance of Diagnosis and Specialized
Treatment in Merkel Cell Carcinoma: Case
Report in a Young Healthy Woman, Literature
Review and Brief Update on Approach

A Importancia do Diagnostico e Tratamento Especializado no Carcinoma de
Células de Merkel: Relato de Caso de Mulher Jovem Saudavel, Revisao de
Literatura e Breve Atualizacao sobre Abordagem.

Cristina da Silva, Liliane * & Regazzini, Rosana Cardoso de Oliveira °

HResumo- QO carcinoma de Células de Merkel (CCM) é
extremamente raro e agressivo, com sobrevida global de 40%
em 5 anos. Observa-se, no meio médico ndo oncoldgico,
grande dificuldade na abordagem correta desta patologia.
Relatamos o sexto caso de CCM em paciente jovem (19
anos), saudavel descrito na literatura médica e que foi por 2
vezes abordada para cisto sebaceo, evoluiu com progressao
local da doenga, necessidade de maior 4rea de ressecgao
oncolégica €, apds terapia adjuvante, segue livre de doenga.
Apesar de ser uma neoplasia extremamente rara, a
terapéutica ndo deveser subestimada pelo meio médico, uma
vez que, devido a agressividade e mortalidade, a abordagem
oncolégica correta resultard em aumento da sobrevida livre de
doenca para estes pacientes.

Palavraschave: carcinoma de células de merkel, jovern,
saudavel.

Abstract- Merkel Cell Carcinoma (MCC) is extremely rare and
aggressive, with an overall survival of 40% in 5 years. The non-
oncological physician has large difficulty about the correct
approach of this pathology. We report the sixth case of MCC
in a young healthy patient (woman, 19 years old) described in
the medical literature, who was treated twice for sebaceous
cyst, evolved with local disease progression, needed a larger
resection and, after adjuvant therapy, remains no tumor
recurrence. Despite being an exiremely rare neoplasm,
therapeutics should not be underestimated by non-oncological
physician because this cancer is too aggressive, and the
correct oncological approach could result in increased
progression-free survival for these patients.

Keywords: merkel cell carcinoma, young, healthy.

.  INTRODUCAO
carcinoma de Células de Merkel (CCM)é
extremnamente raro e agressivo, correspondendo
a segunda causa de morte por cancer de pele,

apdés melanoma."*Nas Ultimas décadas, avangos
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medico-cientificos ~ objetivaram  compreender a
fisiopatologia desta neoplasia®. Nos Estados Unidos,
opoliomavirus estd associado a cerca de 80% dos
casos de CCM. Ja na Australia, esta associagéo
corresponde a aproximadamente 25% dos casos. Para
todos os casos de CCM, incluindo os casos nao
associados ao poliomavirus, idade avangada,
exposicao aos raios ultravioleta (LV) e
imunossupressao sao importantes fatores de risco para

0 desenvolvimento desta neoplasia3. ' .
Por ser uma neoplasia rara e agressiva, cuja

sobrevida global é de 40% em 5 anos*, observa-se, no
meio médico ndo oncolégico,grande dificuldade na
abordagem correta desta patologia®.

Ao retratar esta dificuldade de abordagem, este
estudo pretente auxiliar o meio médico, com uma breve
atualizacdo do manejo do Carcinoma de Células de
Merkel.

Relato de Caso: LBD, 19 anos, feminina, saudavel e
sem patologias prévias, com nodulacdo, de
crescimento acelerado, em regido escapular direita
(Figura 1), desde 2017, associado a desconforto local
ao decubito dorsal. Procurou unidade basica de salde,
em 2017, quando foi diagnosticada com cisto sebaceo
dorsal esubmetida a drenagem local, sem sucesso.
Devido a progressdo e incobmodo local, a paciente
retornou a unidade basica de salde, sendo entdo
direcionada a Cirurgia Geral somente em outubro de
2018 e, em novembro de 2018, submetida a ressecgao
da lesdo dorsal, cujo laudo histopatolégico foi
compativel de Carcinoma de Células de Merkel, com
margem anterior e posterior comprometidas pela
neoplasia(Figura 2). Em dezembro de 2018, foi
encaminhadaaoHospital Oncolégico do Interior de
Minas Gerais/Brasil,eobservada,em regiao escapular
direita, cicatriz de cirurgia em formato de cruz medindo
cerca de 5,0 X7,0 cm, com deiscéncia de area central e
presenca de lesédo nodular subcutanea, medindo cerca
de 2 cm de diédmetro, sob cicatriz cirlrgica prévia
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(Figura 3) e sem linfonodomegalias ao exame fisico. Os
exames de estadiamento solicitados n&o evidenciaram
lesbes a distdncia e imunohistoquimica confirmou
diagnéstico prévio, sendo, por isso, indicada ressecgéo
ampla da les&o residual em dorso a direita e bidpsia de
linfonodo sentinela. Na admisséo do bloco cirdrgico,
em janeiro de 2019, observou-se doenca locorregional
avancada (Figura 4), medindo cerca de 15,0 X15,0 cm.
Diante desta apresentacao, a equipe indicou ressecgao
higiénica seguida de quimio e radioterapia
adjuvante.(Figura 5 e 6).0 histopatologico final foi
compativel com carcinoma de pequenas Células de
Merkel, infiltrando o subcutaneo e musculo estriado,
com margens cirlrgicas livres. A terapia adjuvante foi
composta por quimioterapia, com 6 ciclos de cisplatina
eetoposideo, e por radioterapia a 50Gy, 33 sessdes.Até
0 momento, exames de segmentondo revelaram
doenca a distancia.

11. DisCussAO

Em 1875, o patologista alemao Merkel
descreveu, pela primeira vez, um tipo celular complexo,
composto  de  axbnios  sensoriais, grénulos
neuroendocrinos, juncdes desmossomais e
queratoindcitos, presente na camada basal da pele,
foliculos capilares e mucosa oral. Posteriormente este
tipo celular passou a ser denominado como Células de
Merkel®.

O Carcinoma de Células de Merkel (CCM),
descrito pela primeira vez em 1972 por Toker®é
atualmente definido como um tumor neuroenddcrino,
extremamente raro, de rapida progressdo, alta
mortalidade emaior prevaléncia a partir da sexta década
de vida*®, com escassos relatos de ocorrerencia em
pacientes jovens®®',

A associagdo com o poliomavirus se deve ao
fato do virus integrar seu DNA viral ao DNA das células
do hospedeiro, o que, em alguns pacientes, pode
resultar em expressao oncogénica aberrante nas
Células de Merkel™®. No entanto, hoje j4 se sabe que a
inativagdo do p53 também pode estar associado a
patogénese do CCM™Aém disso, ja esta
cientificamente comprovado que a radiacao ultravioleta
¢ capaz de danificar o DNA humano, e este dano, em
pacientes poliomavirus negativo,esta associado ao
desenvolvimento desta neoplasia’.

Clinicamente o tumor se apresenta como
nédulo indolor vermelho ou rosado, de crescimento
acelerado, geralmente em areas expostas ao sol, mas
pode ocorrer em mucosa ou foliculo piloso'™".
Mundialmente disseminada, a regra do AEIOU — nddulo
assintomatico, de expansdo rapida, em paciente
Imunossuprimido, idade maior que 50 anos (old)e local
de exposicao aos raios UV e pele clara — tem auxiliado
no diagnéstico clinico de aproximadamente 89% dos
Carcinomas de Células de Merkel, uma vez que os
pacientes portadores desta neoplasia apresentam ao
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menos 3 destas 5  caracteristicas® Diversos
autores'#"'?"3 afirmamaue o estado imunodeprimido do
paciente o predispbe a infecgdo pelo poliomavirus.
Assim sendo, as potologias associadas a idade
avancada sdo entendidas como imunodepressivas e
por isso, 0s pacientes idosos apresentam maior registro
de incidéncia desta rara neoplasia, quando
poliomavirus positivo'#”#3, No entanto, apesar de
rara, a ocorréncia em pacientes com menos de 50 anos
existe e é igual a 5% dos casos. Destes, a grande
maioria apresentam-se polimavirus positivo devido a
imunodepressao®® "', Em revisao de literatura, apenas 5
casos de Carcinoma de Células de Merkel, em paciente
jovem saudavel, foram descritos na literatura (Tabela 1).

Todos estes 5 casos demonstram que a
identificagdo e a abordagem oncolégica é
imprescindivel para a evolucdo do caso. De modo
geral, 0 manejo oncolégico desta neoplasia preconiza a
realizagdo, quando possivel, de resseccdo alargada,
com cerca de 2cm de margens microscopicamente
livres da neoplasia, e bidpsia do linfonodo sentinela®®®
"' A radioterapia e quimioterapia adjuvantes contribuem
para evitar a recidiva tumoral, mas nao estéao indicadas
como monoterapia isolada sem cirurgia®'?"* Neste
relato de caso, o0 atraso para 0 encaminhamento
oncolégico resultou em progresséo local da doenga e,
consequentemente, maior é&rea de resseccdo e
sofrimento tecidual.

Como a recorréncia, em 90% dos casos, ocorre
nos primeiros 3 anos, o NCCN recomenda que o
segmento oncoldgico, apds o tratamento término do
esquema adjuvante, seja a cada 3-6 meses nos 2
primeiros anos apods diagnodstico e, posteriormente, a
cada 6-12 meses'”. A cada consulta de segmento
oncoldgico o paciente deve ser submetido a exame
fisico com palpagéao linfonodal, e um exame radiologico
deve ser solicitado conforme avaliacao caso-a-caso,se
clinicamente indicado. Para pacientes de alto risco de
recidiva, avaliacbes de rotina com tomografia
computadorizada  e/fou  PET-CT  podem  ser
consideradas anualmente até 5 anos. Se a recorréncia
locorregional for diagnosticada, um reestadiamento
completo é obrigatério®” ',

[11. CONCLUSAO

Apesar de ser uma neoplasia extremamente
rara, cuja ocorréncia em paciente jovem saudavel é
ainda mais rara, seu diagnéstico e abordagem nao
devem ser subestimados pelo meio médico, uma vez
que, devido a agressividade e mortalidade, a
abordagem oncoldgica correta em resultara aumento
da sobrevida livre de doenca para estes pacientes. Este
relato  estimulou o desenvolvimento de um
estudoprospectivo, atualmente em  andamento,
destinado a capacitar profissionais de salde no
reconhecimento oncolégico precoce.
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Tabela 1: Jovem saudavel diagnosticado com Carcinoma de Células de Merkel - Revisao de literatura
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Figura 1: Aspecto inicial da lesao dorsal - Foto cedida pela paciente

Figura 2: Produto de resseccgao realizada pelo cirurgiao geral — Foto cedida pela paciente
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Figura 4: Aspecto da lesé&o em bloco cirdrgico
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Figura 5: Superior Marcacéo cirdrgica. Inferior Esquerda Produto de Ressecgao Oncoldgica. Inferior Direita Defeito
final Pés Ressecgéo Oncoldgica

Figura 6: Da esquerda para direita: Pés Operatério Imediato, 20 dias de pds operatdrio, 70 dias de pds operatério
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