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Objetivo: Reportar um caso de carcinoma de células
de Merkel em doente que se apresentou com massa
cervical de crescimento rapido.

Introducdo: O carcinoma de células de Merkel
€ um tumor maligno cutaneo raro e agressivo,
com elevada recorréncia e propensao para a
metastizagao. O nosso objetivo € alertar e sensibilizar
os otorrinolaringologistas para esta entidade,
nomeadamente no diagndstico diferencial de
massas cervicais.

Caso clinico: Mulher de 77 anos que recorre a consulta
por tumefacao cervical esquerda de crescimento
rapido. Apds citologia aspirativa e bidpsia incisional
foi diagnosticado um Carcinoma de células de
Merkel, acabando por falecer apds 6 meses da
apresentacgao inicial.

Conclusao: O carcinoma de células de Merkel é uma
entidade rara, com evolugao rapida e agressiva, que
se manifesta normalmente como lesdao cutanea
na cabeca e pescoco, mas deve fazer parte do
diagndstico diferencial das massas cervicais.
Palavras-chave: Carcinoma de células de Merkel,
massa cervical, lesdo cutanea

&T#" >z "
O carcinoma de células de Merkel (CCM)
é um tumor maligno cutdneo de origem
neuroendadcrina, raro e agressivo, com elevada
recorréncia e propensao para a metastizacao.
As suas células tumorais assemelham-se
as células de Merkel, presentes na camada
basal da epiderme, que tém caracteristicas
neuroenddcrinas, expressando marcadores
§y S 82y pP2S p SL)

nas células do CCM.

A sua incidéncia aumenta exponencialmente
com o envelhecimento. Existem alguns fatores
deriscoassociados,comofotétiposbaixos,idade
avancada, sexo masculino, imunossupressao
ou outras neoplasias (especialmente
hematoldgicas), e algumasvariantes genéticas
(w JAUD* AwD* al UD* al' Y p Agab\l
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§PS® e gand, de¥€ motivar uma investigacdo mais

P6H2Shbk 6pHS [CR\ p S Py IMEPYY)S h b@Rofindada, com exame histopatolégico.* O

presente em 60-80% dos casos. A infecdo por
este virus € comum durante a infancia e é
geralmente assintomatica.'?®

A apresentacao clinica mais frequente é
Py ®Pb opb® p 0U2yp) ®S § 2
azulado e de crescimento rapido, em zonas de
exposicao solar, sendo que os CCM da cabeca
e pescoco representam 40-60% dos casos.
Sao muitas vezes mal diagnosticados como
lesbes benignas como quistos, lipomas ou
granulomas piogénicos (Fig. 1).

No entanto, uma lesao de crescimento rapido

@uy z A yu:u:A P PYS 6p:£ ®P2S

de exposicao solar num idoso com pele

=>_#")
Apresentacgao clinica mais comum do CCM

=i> . #''/)?)+)@
Apresentacao inicial da massa cervical.

»
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objetivo com este artigo é alertar e sensibilizar
os otorrinolaringologistas para esta entidade,
nomeadamente no diagnostico diferencial de
massas cervicais.

®S /uép P

1/ )$480% "

Uma mulher de 77 anos apresentou-se na
consulta de Otorrinolaringologia (ORL) por
tumefacao cervical esquerda com 2 meses
de evolucao, de crescimento rapidamente
progressivo e ligeiramente dolorosa. Sem
disfonia, dispneia ou disfagia, apesar de
SHHPHES ®pUSPHE®S®p
ainda perda de peso de cerca de 7 Kg no
mesmo periodo. De antecedentes pessoais, a
destacar diabetes "##$%&' tipo 2, hipertensao
arterial, dislipidemia e obesidade. Sem habitos
tabagicosouetandlicos.Aobservacio, palpava-

‘L PYyS §yS::S /TH2uS ®u 6bPyPHu: yS6 ®}

aderente aos planos profundos, com cerca
de 7 cm na regidao laterocervical esquerda,

®P:8§2PHSYyU Hu ® 6 2 :S e /S6/S?2E .

se ainda paralisia facial periférica esquerda
D2SP XXX L urRe 8oy @B 80y $(Figs. 2
e 3).
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Inicialmente, foi realizada uma citologia ubn ®u 8§2p:8bpyp H pun/S :Ph D § y |
aspirativa que descrevia® :/pH : 8 y/SHahpbp®pu S/S2u Hp b g6H2S2E ® : HUSP® :
§ Vv §528p yS ®u Tpu HbP/ pP2 p ® gRiG. 6P A neoplasia tinha uma rS21PPHuUHP2S
ISh 2u8pu ® g:p p:Hu &8 HpynH Py §S28bP®SOS6hp 6S2 p pu2S 8 :HbPHPa®S
®u 8§T16P6S: ®u wu20u6D py! 2SS £ @Qu ip:HP/ /plPp D Q86 : 2u® ® :0
ungoéPP2 Py HPYy 2 uP2 p ® §82b ®p SRAABE : §16P6S: SyPb: Hb @Sy SPy
0 8SobPyX2£lpy HSYy!Yy PyS Ay P2SDE6S2£Q86u C8PH /6S:ySD S §2 ySHP
Computorizada (TC) cervical sem contraste, g SYyu Hu ®p:/p2:S [S:/pH :S6 p /Pyu H:
/[ 2 :P/ :HS S6u2bpPS S yu:y ) 1Py POWEH®US PP ®P:HP H : p  8PH /6S:yS p
“9S::S . 6P®S § Yy AY naan RAYYD iy, uPpPRShSyg:n YyPH :pu: &8 :/ag8PS: u § 2/
/16S ®pu 86pbhSPuy 8y S 1S8py S HuR/P/A Wb §(Figs.7e8).!X®u HPU§ShSL:u Sb
YQ:8P6 M:Hp2 86ubP® yS:H P®OuPD piy MESYE 6b T<HP&S /puoéS (Rig/8)S:pPSs

2Sy S:8u ®u Hu ®S yS ®a!P6S p:l1Rg2&s8as tumorais rHP @Sy 2bDuy u/PHpo6
(Figs. 4 e 5).(Tendo em conta os achados na [lj oUOP u ! walY\D 8§89y p:!2 @®u r®
citologia aspirativa, que nao permitiram /n2bg P8§6uS21 Ohbp®p §pPShSy Py /S®:
Py ®pPSP :HP§ ®uU PHPh ) T P 2uSBYRS@®/2RySE ®p !ja pubDSHPHhS p !j)Y
bidpsia incisional da massa cervical. Na bidpsia /| :PHPI@IPD:. AA u AAA. X®u HPUS§ PL:}
hp2pU8S2Sy®: |b: 12SPyp H : SyS2ugstyg neoplasia epitelial, tinha r®bTpu2u §pPS23f
S§S:HS @S® :D ®u :POPBPUHS PaB2Du @b SD § Yy PYP un/2u::£ @
®ug P®SD 8§ §y a4 g & yyl , p:/18pyp SPPIPERRE 2 u: uP2 p ® §FRYs.12,13,14¢e
u2S 8 :HPHPa® /2 HusP® §& USHPAASE®/MHu /p206 S21PPHUHP2S6 pu byP
®u HP/ yS®P2 p § 6SPu : D :puy phér@®eobtotdante com Carcinoma de Células
®u /S2° 1PPyS P 26S 6b 1<HP8§S u Sdé MeBéf Neste contexto, foi examinada

®P38S2 § :HPHPa®S /2 /2 6bpTu283d a pefe e mucosas da doente, mas nao

=f>_#"/)B)+)C
TC cervical sem contraste (corte axial e coronal) — Massa cervical esquerda com provavel extensao
muscular e ao ramo da mandibula
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Coloragao Hematoxilina-Eosina (H&E) 10x5 CK7 negativa

=>4
CK20 positiva

H;'E#10)240 i 28y p®u HPUSS®S: ou:*u: §PH“ us
sugerissem a origem primaria do tumor.
Por haver suspeita de alergia ao contraste,
nao realizou TC téraco-abddmino-pélvica
@A 8A) Hpu ® pipyHPS® PyS Ay P2SU
OyP::£ ®u § :PH2*u: 8 y UP 2 ®u: nPbo
(PET-FDG) para estadiamento da doenca.
S§OALI(J P®p Hb OgeP +(WA"+(
@b/pu2yuHS! 6P8S [2CR  y«nby ©u
8§y <2uS: @b/ yuHS! 6P §S: §u H2!
:PPu:HPhS: ®upu ug2 :p\  uy o6 8§Sob
§u2hb8S6 p:1Pu2®S [ £ ‘M un8O
unHp :£ S 2SSy  §yS ®bP!P6S2 u:1Pp2
®u ®bTagpd b ®PhbP®PS6byS2£  /ub
yIH ® \D i< 8§ @us8pb®S p 8§ y/SHahuo
ySobb P®S®ul X ®PhP®PS6bPySyg:uD
I8 : @b/pu2ypHS! 6bP8 : uy 6 §SobySag
H2S1PuS6 b Tu2b 2 u:1Pu2®S [2CR |
" 4DR\D b 12Sg8§S2b S6 [2CR y«nby
12 § g@bP6S2 p:1Pu2®S [2CR y«nby
PDPS6YyU HU :P:/ubH : ®u uHP 6 PPS |
M:Hp 8 HpunHigs. 16, 17 e 18).( O caso
foi discutido em Reunidao Multidisciplinar
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Imunoexpressao de marcadores neuroenddcrinos: Insulinoma-associated protein 1 (INSMT), Neuron-
/ugPUS p 6S:pu @y20A) 12 y P2S P S p2b S/H U:pP S) 2u:/pHPhSypu Hup

de decisdo terapéutica oncolégica (RMD), O£ T @b/pu2hS:8P6S2byS®S d Y
onde foi decidido que, sendo uma massa h P®: hS:8P6S2u:D p § H2S ® g:p /u
irressecavel, teria indicacdo para terapéutica Sobpyu HS2 S :PS 1S8§uFgsrpd 8 ay.
imunolégica com Avelumab, assumindo-se a Neste contexto, foi

internada para angio-
massa cervical como o tumor primario. Assim,

embolizacdodamassa-“puipHP Pg:pu §SHuHu2p

considerou-se um cT,, sem disseminag&o ‘uopuHPh ®S S2HYT2pPS §S2 HP®S pnHp2 ¢
pS Pob $2 2uPb $6 PO HPUSS®AL: /| <Bup /poS hd3:8P6S2pySaE ®3 §§
metastizag¢do ganglionar a distancia (cM,) e, §SHuHp2pb:y :p6pHPh ®S S2HT2PS 6F

portanto, estadiado como cT,N M, - Estadio 28y ®S S2HY2pPS ySnbP6S2 b Hu2 S u
XRB | :uyPpP ® S Ed pu®H3R2pbP®Sv h P Huy! 6byS® : § y § 6S [POP!2S ®POPA®!
I YYPHHuM IS §AXCCQ). 8§y 6b/P ® 6\l y @ S6 !Hphug:pu ®byb
Apbés a 17 sessdo de imunoterapia com ®S hS:8P6S2bySag S2HuU2p8MNo®S §S
hué6PyS!) hpu2bU8 PL:p Py  8§2u:8énmjantd, apesar da angioembolizacio,
/2 P2u::pPh ®S yS::S 8§y U:HPoOmmgrstdge hemorragia ativa recorrente com
cutanea e hemorragia associada (Fig. 19). necessidade de varias transfusdes de sangue.
Ao apurar que na verdade ndo existia alergia (P2S Hup P Hu2 Sypu H) hu2pU8 PL:}|
ao contraste, repetiu TC cervical para melhor agravamento marcado do estado geral, e
caracterizacao e eventual embolizagcao da
massa que revelou

multiplas intercorréncias, inicialmente com
‘UnHp :S 6p:£ pn/S :bhfBcdo por Covid-19, com necessidade de

P g6H2SHPhSD 8§ §y un/2u::£ 1S 8b Bolanggn2ddhg&nie 20 dias, o que acabou por
‘P/u2bp 2 e W:1Pp2®SD § Yy punHpatfasar® tratamento.

n:/S2 yS:HPDS® 2 u S p:/S2 /u2pbiSPatebiprmente, apds regressar a enfermaria,

U Hhoéhp® S @uybysS ®al!PoSl y2e U8 PL:y pP®OUYS ® yuyl2 :P/p2l
S/2pu:u HS ®P“ypH2 y«nby @®p U0 dirgtpl (MSD) no local do acesso vascular.
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PET-FDG - Atividade hipermetabdlica em massa cervical esquerda e ganglios para-tragqueal, infra-carinal

e bronco-hilar esquerdos

e

=k>_#"")MH
Evolugdo da massa cervical com crescimento
/12 D2p::pbh p U:HP6PyS2Ef 8§PH* pS

204 IHE%E () +&,- % ("(I&F++E0*1'+S0-1%-$'(2(3%+ +-$(."(34"5'("()"%6*5*

auSéby P ug p2SU0U& /§6judo MSD que
P®u HPUBP YW :u /S28pS6 S hpbpS Pyu:

®P2uUPHSD p:Hu ®p ® g:p ‘W HP® /2
hubS SnbP6S2 p :P!86<hPS @ §y 6SHp2S¢
§SHUHU2D !'uy 8 y S /2p:p 2SS ®p H2 y!
hupS !S:a6pP8S ®P2ubPHS P #nd® §SH|
em conta o risco hemorragico, foi decidido ndo

P p§pbS2 S Hp§ SPP6S2£ . § 2 Uy) Huh,
de dispneia e dessaturacdo associada, com
tosse produtiva e um pico febril. No raio-x de
térax apresentava um padrao algodonoso
no hemitdrax direito, no entanto, tendo em

§ HS 2b:§ H2 y! Hp§ ) 2uSoby P
por TC (angiolC) toracica para exclusao de
tromboembolismo pulmonar que descrevia
rauy  phbp®° 8PS  ®u H2 y! uy! 6b:y
/P66y S21 82 h<hpub: S6Hu2Sa*u: b uSySt

(08
(W)



P Tugb :S: /P6y S2u:D 8§y § 8§ ybHSity e tendo em conta as Vvarias
SPp2ShSyp H ®S ® p as § 6 Db§Bte®quréncias durante o internamento,
'S:uD H2S®Pyb®S /ub S/S2ugbyq #grav@pento do seu estado geral e a
‘U8P ®S2bySag /P66y S21 82 uyb prédré&ssao de doenca, decidiu-se suspender a

DS Pob S2 yu®bPS:Ha b§S [/S2SPHPSIHULSYPS p U8S2 puy yu®p®S:

®P2ubHS\ PDPS6YyH Hu ySPkP: phb ®@udegnte acalbqu por falecer apds 6 meses do
Wi HP ®Fs$gs. 22 e 23). surgimento da massa cervical.

=i>_#""/)?E)+)?
TC cervical com contraste (corte axial e coronal) — Massa cervical esquerda hipervascularizada com
extensdao muscular e da hemimandibula

®u 8§
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O CCM apresenta-se muitas vezes como uma
lesdo de caracteristicas benignas, por isso, em
individuos com fatores de risco ou perante
um crescimento rapidamente progressivo,
deve ser realizada uma bidpsia da lesdo que,
através da imunohistoquimica, permite o
®bSP :Hb§ ®uU PHPh . /
estadiamento passa pela realizacao de PET-
FDG combinada com imagem axial — TC ou
Ressonancia Magnética (RM) —ou TC-TAP com
contraste e eventual TC pescogo, se tumor da

Assim, por um lado, apesar de nao ter sido
reconhecida uma lesdao cutanea primaria,
a massa cervical poderia ser considerada o
tumor primario, sem disseminacao ganglionar
2ubp Sb
ganglionar a distancia, para-traqueal, infra-
carinal e bronco-hilar (cM,) e, portanto, um

® DS&DN[;ND@— Estadio IV. Por outro lado, poderia

considerar-se um tumor primario oculto, com
metastizacdo ganglionar, para-traqueal, infra-
carinal e bronco-hilar (N,,), e metastizacado a
distancia para o tecido celular subcutaneo,

cabega e pescogo>® (p :Sobpp HS2) S ®pb U gRdEE@@ a massa cervical esquerda (M,),

no estadiamento dos doentes que nao tém
P®u HPU8S®S PyS o6u:£
a origem primaria do tumor. Estima-se que
cercade um ter¢co dos casos com metastizacao
ganglionar, apresenta uma massa cervical sem
uma lesao primaria cutanea reconhecida.”®

Nestas situacdes, a lesao primaria provavel-
mente regride gragas a resposta imunoldgica
y$528S®S 1Pp :p hp2pU0s8S
assim, improvavel que o tumor surja noutros
locais que ndo a pele, uma vez que as
células tumorais do CCM apresentam varias
mutacdes no ADN induzidas pela radiagao
UV e sdo, por isso, provavelmente de origem
cutanea. Esta também descrito que, doentes
com tumor primario oculto, por apresentarem
uma atividade imunolégica superior, t¢m um
progndstico mais favoravel, incluindo doentes
com metastizacdo a distancia.® Durante a
discussaodeste casoclinico,em RMD, surgiram
duvidas relativamente ao estadiamento do
HPYy 2) PyS huy 1Pp £
nenhuma lesdo cutdnea suspeita, que
sugerisse a origem primaria do mesmo. Desta

HiHW:

mantendo na mesma o Estadio IV (CT N, .M, ).

§PH" puS 1AgbordaBdra dosdoentescomtumor primario

oculto é semelhante a dos doentes com
HPYy 2 /2by<2b b®p HPUES®
ganglionarou adistancia (Estadio l1l/IV). Assim,
a1 linha de tratamento é a Imunoterapia com
Avelumab ou Pembrolizumalb, e em caso de
refratariedade, a 2° linha é a quimioterapia.®™

®Dp Hualguer das formas, a abordagem

terapéutica seria sempre a mesma, tendo a
doente iniciado imunoterapia isolada com
Avelumab.

O prognoéstico destes doentes é reservado,
e varia de acordo com o estadiamento do
tumor. Neste caso, considerando um Estadio
IV, a sobrevivéncia global aos 5 anos é de 13.5%.
Existem, ainda, fatores de mau progndstico,
presentes neste caso, como a idade avancada
e a localizagcao cervical™ O facto de terem
ocorrido multiplas intercorréncias durante
o0 internamento, particularmente a infecao

I P P®u BECHI®D, que obrigou ao isolamento da

doente e protelou o tratamento, contribuiu
também para este desfecho, com o 6bito apds

1 29S) H2 PL:p ®u:S0S Hu S 8§86S:: PE&IB&RE daRapresentacdo inicial.

doencga regional )"'&  a distancia. O facto
de nao ter sido realizada TC-TAP por suspeita
®u Sou2ppS S
estadiamento. No entanto, através da PET-
1(J) T b / ::ahpd p®u HPUSS2 £
cervical, mas também nddulos patoldgicos
noutrascadeiasganglionares,nomeadamente
para-traqueal, infra-carinal e bronco-hilar,
traduzindo disseminacao de doenca, com
metastizacao a distancia.

206 HS%& () +8-,"%'("(I&F++SO*L+F0+1*-$'(2(3+,+$'(."(34"5'("()"%6+5*
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§ H2S:Hu HSYy'!'Ty ®08RrRimHNR de células de Merkel é uma

entidade rara e com progndstico reservado.
Apras8ntSse na maioria das vezes como uma
lesdao cutdnea de caracteristicas benignas,
no entanto, aquando de uma lesdo de
crescimento rapido deve ser realizada uma
bidpsia para diagnoéstico histolégico. Em
cerca de um terco dos doentes com CCM, o

p®u HPU§S®S p &8y YyuHS:

W YyuHS:



HPY 2 /2pby<2Pp
sdo objetivadas metdastases ganglionares ou a
distancia.

Este caso retrata a evolucao agressiva
deste tumor, tendo havido secundarizagao
pulmonar e ébito apds 6 meses de evolucao,
e demonstra a importancia do diagndstico
diferencial de massas cervicais, que € um dos
motivos de referenciacao a consulta de ORL.
Os otorrinolaringologistas devem, por isso,
ser sensibilizados para este tumor uma vez
gue se manifesta na maioria dos casos na
cabeca e pescoco, e 0 seu diagnostico precoce
p UPu 8PS /2 P

I UPH ®u X Hu2p::u:
't 968 ()" H# *)+ $(S-# Vo) (0% &1-# %%, .%)(#
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