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UO Tumori della Cute

IRCC Candiolo

I tumori rari cutanei e i progetti della rete 
per il loro trattamento
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5197 Ricoveri (10,2 % del Totale)
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Sensibile aumento di incidenza dei Tumori 
Cutanei non melanocitici anche in Italia

Continua crescita del ricorso alla Biopsia 
Incisionale o Escissionale come 

strumento di diagnosi

Diffusione della Tecnica del Linfonodo 
Sentinella anche nei tumori cutanei  

Non Melanocitici
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La Dermochirurgia: una disciplina 
in forte espansione (300 %)
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TUMORI RARI DELLA CUTE e GIC
 Dermatologo

 Dermochirurgo

 Chirurgo Plastico

 Chirurgo Generale / 
ChirurgoOncologo

 Otorino

 Oncologo Medico

 Anatomo  Patologo

 Medico Nucleare

 Radiologo

 Radioterapista

                               GLI OBIETTIVI
 Colmare le disuguaglianze 

nell’accesso ai percorsi diagnostico-
terapeutici

 Promuovere la collaborazione  per 
migliorare la Qualità dei Servizi  
Erogati

 Favorire i trattamenti multidisciplinari



Rete Regionale dei Tumori 
Rari della Cute

 Censire l’incidenza dei 
Tumori Rari della Cute 
in Piemonte

 Individuare  i Centri 
con esperienza 
specifica

 Migliorare i Percorsi 
Integrati

 Promozione di  
Eventi formativi  
multidiscipl.

 Implementazione  di 
Linee Guida 

 Analisi HTA dei 
nuovi strumenti 
disponibili (SPECT-TAC, 
Mappe di Probabilità,Laser 

confocale) Franco Picciotto



Ø Carcinoma a cellule di Merkel
ØCarcinomi annessiali

• Porocarcinoma

• Carcinoma sebaceo

Ø Tumori parti molli (Sarcomi della 
cute)

       (Vascolare, Linfatica, Muscolare e 
Fibroistiocitica)

Tumori rari della cute
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Il Tumore a cellule  

di merkel
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Il Carcinoma di Merkel: un tumore 
raro con oltre 1800 Articoli su 

PubMed e 300 Revisioni

Rare Disease ≤  500 /
1.000.000 person / 

year
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INTRODUZIONE
v Benchè descritto per la prima volta più di trenta anni fa, il Carcinoma di Merkel 

presenta ancora molti punti oscuri

v E’ un tumore di origine dermica, neuroendocrino, altamente aggressivo

v Mostra, infatti, una elevata tendenza alla diffusione sia loco-regionale sia sistemica, 

con un alto tasso di recidive

v Con circa 1500 nuovi casi / anno negli USA la sua incidenza è 40 volte meno 

frequente del melanoma cutaneo

v E’ documentata la sua presenza anche in altre specie, compreso il cane ed il gatto
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v Risulta letale in un terzo dei pazienti

v Pazienti in stadio IV della malattia hanno una sopravvivenza media di 

6,8 mesi

v Le possibilità terapeutiche comprendono la sola terapia chirurgica o in 

associazione con la radioterapia

v La chemioterapia è invece raccomandata nelle forme disseminate e 

nelle recidive
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INTRODUZIONE



Epidemiologia ed Eziologia

v L’incidenza, aggiustata per età, è di 2 – 4 nuovi casi per 1.000.000 di persone/anno

v Sia nel maschio sia nella femmina l’incidenza aumenta con l’età, gradualmente tra i 

50 e 65 anni, poi progressivamente

v Il 50% dei casi colpisce soggetti di età superiore a 75 anni

v E’, essenzialmente, una patologia dell’anziano di razza caucasica

v L’esposizione a radiazione UVB viene considerata un fattore di rischio
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v E’  nota la maggior incidenza del Tumore di Merkel  nei trapiantati di rene, fegato, 

cuore e midollo osseo

v In particolare, molti casi vengono segnalati nei trapiantati di rene

v In media, insorge  a sette anni di distanza dal trapianto d’organo

v Il rischio nei portatori di trapianto renale è 66 volte più elevato che nei soggetti 

normali (Finnish Cancer Registry and the National Renal Transplant Registry).

Franco Picciotto

Tumore di Merkel e trapianto d’organo
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v Testa e Collo (48 %)

v Arto Superiore (19 %)

v Arto Inferiore (16 %)

v Tronco  (11 %)

La localizzazione al tronco si caratterizza per una maggiore frequenza di diffusione 

metastatica al momento della prima diagnosi
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Sedi Anatomiche e Incidenza



v Circa il 5% dei Tumori di Merkel interessa le mucose

v La sede più colpita è la laringe, in entrambi i sessi

v Seguono la bocca e la lingua

v Faringe

v Genitali
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Localizzazione extracutanea: mucose



v La localizzazione a carico delle mucose è maggiormente aggressiva della forma 

cutanea, sia in termini di disseminazione loco-regionale sia in termini di 

disseminazione metastatica a distanza e di incidenza di recidive

v In letteratura sono anche segnalate forme fulminanti
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Localizzazione extracutanea: mucose



v Abitualmente il Tumore di Merkel si presenta come una lesione cutanea non dolente, 

in rapida crescita, di colore rosso/roseo o blu/violaceo

v In media, il tempo che intercorre tra comparsa della lesione cutanea ed 

accertamento bioptico è di tre mesi

v Al momento della prima diagnosi il diametro medio della lesione primaria è 

compreso tra 1,8 e 2,1 centimetri
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Presentazione Clinica



Carcinoma di Merkel a sede Extracutanea

v Tumori identici al Carcinoma a Cellule di Merkel in termini di Istologia, 

Immunoistochimica e Citogenetica possono insorgere a livello dei linfonodi, 

della cavità orale, della mammella e delle ghiandole salivari

v Non è attualmente chiaro se si tratti di vere lesioni primitive o di 

localizzazioni secondarie di lesioni primitive cutanee regredite o, ancora, di 

carcinomi neuroendocrini a sede occulta
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Varianti  Istologiche

      INTERMEDIATE                               SMALL-CELL                       
        TRABECULAR
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Caratteristiche   Bioptiche
(ImmunoIstoChimica)
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v DIMENSIONI DEL TUMORE

v SPESSORE DEL TUMORE

v MARGINI

v INVASIONE LINFO-VASCOLARE

v INDICE MITOTICO

v INFILTRAZIONE LINFOCITARIA

v CARATTERI  DI  CRESCITA DEL TUMORE

Franco Picciotto

Protocollo per l’esame 

istologico



v Anticorpi  MCPyV+ (assenza/presenza)

v Iperespressione del Ki-67 correlata con la progressione metastatica

v Iperespressione della matrice metalloproteinasi associata con le metastasi

v Espressione nucleare della Survivina (proteina antiapoptotica) correlata  con una più 

alta mortalità e con un tasso più elevato di diffusione metastatica

v Espressione della p63 correlata con un decorso clinico più aggressivo
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Fattori a Potenziale Valenza 

Prognostica



v Radiografia del Torace

v Ecografia Linfonodale

v TAC Torace e Addome

v PET-CT solo in casi selezionati

v Scintigrafia con 111 In-Octreotide

v Al momento non sono noti Markers specifici

v Esami ematochimici di routine
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STADIAZIONE



STADI
v Stadio I (dimensioni < 2 cm)

v Stadio II (dimensioni> 2 cm)

                                                                        a (micromestastasi) 

v Stadio III  (metast. regionali):

                                                                        b (macrometastasi)

v Stadio IV (metast. a distanza)
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v Stadio I : 81 %

v Stadio II : 67 %

v Stadio III : 52 %

v Stadio IV : 11 %
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Sopravvivenza a 5 anni
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Prognosi
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Margini Chirurgici
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La Biopsia del Linfonodo Sentinella 

nel Carcinoma  a cellule di Merkel
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•  Dimensioni
•  Spessore
•  Indice di Mitosi
•  Aspetto Infiltrante
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v E’  indicata la Radioterapia sia sulla sede della lesione 
primaria sia  sul bacino linfonodale loco-regionale per le forme 
allo Stadio III

v La Dose Totale non deve essere inferiore a 50 Gy.
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Carcinoma di Merkel e Radioterapia



Chirurgia Versus Chirurgia + Radioterapia
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Carcinoma di Merkel e 
Linfonodo Sentinella: 
esperienza personale
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33 
%
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