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Resumen 

El carcinoma neuroendocrino primario cutáneo (CNPC) (carcinoma de células de Merkel) es una neoplasia de pacientes de edad 
avanzada, generalmente localizada en las áreas expuestas al sol. Un tercio de los casos presenta recurrencias locales, en más del 
75% metastatizan en ganglios linf áticos y en algo más del 30% existen metástasis a distancia.  El estudio histológico de los casos 
habituales demuestra una proliferación (difusa, sólida o trabecular) de células redondeadas, uniformes y de pequeño tamaño. En 
raras ocasiones, se han descrito casos con diferenciación glandular, escamosa, melanocítica, muscular y otros con patrón de 
“fibroxantoma at ípico” y de “linfoepitelioma ”. 

Presentamos el caso de un varón de 74 años de edad, fumador importante, que consultó en el año 2000 por presentar 
dos lesiones cutáneas exofíticas en la región anterior del tórax, de rápido crecimiento en las semanas previas. El 
estudio histológico e inmunohistoquímico (positividad con citoqueratina 20, sinaptofisina y cromogranina B) 
demostró un CNPC. La peculiaridad del caso radica en la presencia de áreas glandulares y escamosas, dato que 
junto a la localización en el tórax de un paciente fumador, la impresión clínica de metástasis y la amplia 
invasión vascular linfática, plantea el diagnóstico diferencial con una metástasis cutánea de un carcinoma 
neuroendocrino de pulmón. 5 años después el paciente está vivo y libre de enfermedad. 

 
  

      

Presentaci ón del caso       

Historia clínica:  paciente var ón de 74 años de edad, fumador importante, que consultó en el año 2000 por presentar dos lesiones 
cutáneas exofíticas en la región anterior del tórax, de rápido crecimiento en las semanas previas (fig. 1). Los estudios de laboratorio 
y de imagen (Rx  y TAC de t órax y abdomen) no revelaron alteraciones significativas. Las lesiones fueron extirpadas con la sospecha 
de metástasis cutánea de neoplasia sistémica. 5 años despu és el paciente está vivo y libre de enfermedad.  
  
Descripción microscópica:  el estudio histológico de ambas lesiones demuestra un carcinoma de células pequeñas que ulcera la 
epidermis, infiltra dermis e hipodermis e invade vasos linf áticos. La parte superficial de la neoplasia presenta un crecimiento difuso a 
expensas de células pequeñas y de tamaño intermedio (fig. 2). Además, se identifican focos de diferenciación escamosa (fig. 3) 
y áreas glandulares tapizadas por epitelio cúbico mucosecretor (fig. 4 y 5), adoptando una morfología que simula un carcinoma 
mucoepidermoide (fig. 6). También se advierten zonas con patrón angiomatoide, con formación de lagos hemáticos revestidos por 
células neoplásicos de mayor tamaño. 
El estudio inmunohistoquímico demostró positividad para citoqueratina 20 (fig. 7), con el caracter ístico patrón paranuclear en las 
células pequeñas-intermedias, AME, sinaptofisina (fig. 8) y cromogranina. Las áreas glandulares eran positivas para CEA (fig. 9). El 
factor de transcripción tiroideo-1 (TTF-1) fue negativo. 
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- Carcinoma de células pequeñas. 
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- Áreas de diferenciación escamosa 
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- Áreas de diferenciación glandular 
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- Detalle de las áreas glandulares junto a grupos de células pequeñas 
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- Áreas de predominio glandular con nidos escamosos (patrón mucoepidermoide) 
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- Positividad paranuclear con citoqueratina 20 en las células pequeñas 
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- Positividad con sinaptofisina en células pequeñas adyacentes a elementos glandulares 
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- Positividad con CEA en las áreas glandulares  

 
 

Discusi ón      

El carcinoma neuroendocrino primario cutáneo (CNPC) es una neoplasia de pacientes de edad avanzada, generalmente localizada en 
las áreas expuestas al sol. Un tercio de los casos presenta recurrencias locales, en m ás del 75% metastatizan en ganglios linf áticos y 
en algo más del 30% existen met ástasis a distancia. Se han descrito casos de regresión espontánea del tumor. El estudio histológico 
de los casos habituales demuestra una proliferación (difusa, sólida o trabecular) de células redondeadas y uniformes, de pequeño 
tamaño, escaso citoplasma y núcleo vesicular con varios nucleolos. Las figuras de mitosis y de apoptosis suelen ser numerosas. En 
ocasiones, los núcleos pueden ser de mayor tamaño o fusiformes. La peculiaridad del caso presentado es la presencia de áreas 
glandulares y escamosas, dato que junto a la localización en el tórax de un paciente fumador, la impresión clínica de metástasis y la 
amplia invasión vascular linfática, nos hizo pensar que se tratase de una metástasis cutánea de un carcinoma neuroendocrino de 
pulmón. La ausencia de lesión pulmonar en la TAC, los 4 años de seguimiento sin noticias de otra patología y la negatividad para 
TTF-1 (factor de transcripción tiroideo 1) nos permite descartar esta posibilidad. En este sentido, hay que tener en cuenta que 
positividad paranuclear con CK-20 está presente en el 3-5% de carcinomas de células pequeñas de pulmón, y el marcador TTF-1 
presenta una especificidad del 100% en dichos carcinomas. Recientemente, se ha descrito una intensa reacción en los CNPC con el 
marcador de adhesión celular NCAM (CD56), expresión, que a diferencia de lo que ocurre en carcinomas microcíticos de pulmón y en 
el mieloma múltiple, no tiene significación pronóstica.  
  
            En los CNPC se ha descrito, incluso, diferenciación glandular, escamosa y melanoc ítica en un mismo tumor, hallazgo que 
llevó a los autores a postular un origen de esta neoplasia en células primitivas pluripotenciales de la piel. También se han descrito 
casos con diferenciación a músculo esquelético y a músculo liso; y otros con patr ón de “fibroxantoma at ípico” y de “linfoepitelioma”. 
Estos casos con infiltración linfoide se han relacionado con regresión tumoral. Así mismo, se ha descrito un caso originado en un 
quiste epid érmico y otro asociado a un quiste tricolémico. Otra peculiaridad observada en el caso descrito son las áreas con patrón 
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angiomatoide (hallazgo no referido en la literatura consultada). La afectación de la epidermis por esta neoplasia es un hallazgo 
infrecuente, aunque se han descrito casos con compromiso exclusivamente epidérmico.  
  
            Las caracter ísticas relacionadas con un peor pronóstico son: tamaño tumoral > 5 mm, invasión del tejido adiposo 
subcutáneo, patrón de crecimiento difuso y denso infiltrado inflamatorio linfocitario. En nuestro caso, sorprende la evolución 
indolente de la neoplasia (4 años de seguimiento) a pesar de cumplir tres de los criterios de mal pronóstico y de no haber recibido 
ningún tratamiento posquirúrgico (en especial, radioterapia). No se han descrito diferencias en el pronóstico entre los pacientes con 
CNPC puros y aquellos con CNPC combinados con otros tumores.   
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