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3 INTRODUCCIÓN 

 

El cáncer es uno de los principales problemas de salud de la comunidad en los países 

occidentales. El conocimiento de su impacto en la población y de sus tendencias ha de ser la 

base de cualquier estrategia de prevención y control de la enfermedad (1). 

El estudio del cáncer en una comunidad obliga a disponer de fuentes de información, como 

son las procedentes de los registros de mortalidad e incidencia. La fuente de información de 

la incidencia del cáncer es, por excelencia, el registro poblacional. Éste se puede definir 

como un sistema de información que se nutre de la recogida de datos continuada y 

sistemática sobre los casos nuevos de cáncer que aparecen en un área geográfica 

determinada. Un registro de cáncer recoge y almacena la información de los nuevos casos de 

cáncer de forma homogénea, la actualiza y está en condiciones de utilizarla (2;3).  

El Registro Poblacional de Cáncer de Girona (RCG) es un registro de base poblacional 

que abarca la Región Sanitaria Girona (RSGi), que corresponde a la provincia de Girona, 

excepto la comarca de la Cerdaña. La población cubierta por el RCG, según el padrón 

continuo de 2006, fue de 687.331 habitantes. Las fuentes de información del registro son 

todos los hospitales y los laboratorios de anatomía patológica de la RSGi, así como los 

centros de referencia situados fuera de ésta. La exhaustividad estimada del registro es del 

96,3% (1). 

 

El cáncer de piel constituye el tumor maligno más frecuente en la raza blanca a nivel 

mundial (4).  

Los cánceres de piel son responsables de más de la mitad de todas las neoplasias malignas 

diagnosticadas en los Estados Unidos (EUA) de acuerdo con la Sociedad Americana de 

Cáncer. Tienen un impacto fundamental sobre los costes de la salud pública. Además de la 
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carga de mortalidad, el tratamiento se asocia con una considerable morbilidad y trastornos 

estéticos.  

El estudio epidemiológico del cáncer cutáneo tiene aplicaciones e implicaciones: la 

contribución a la planificación de los servicios sanitarios y la evaluación del efecto de las 

intervenciones sanitarias en el ámbito asistencial (supervivencia), de prevención primaria 

(incidencia) y prevención secundaria (incidencia del cáncer invasor y mortalidad) (5). 

 

Según la Organización Mundial de la Salud (OMS) el cáncer de piel se clasifica en 6 tipos 

de tumores (6): 

- queratinocíticos 

- melanocíticos 

- hematolinfoides 

- anexiales, neurales/neuroendocrinos (como el carcinoma de células de Merkel) y de tejidos 

blandos. Estos tres últimos grupos son poco frecuentes y son denominados “tumores 

cutáneos raros”. 
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Tabla 1. Clasificación del cáncer de piel según la OMS (6) y su codificación (7) 

 

Grupos de cáncer cutáneo                        Códigos morfológicos CIE-O-3 * 

Tumores queratinocíticos 8050-8084; 8090-8097 

Tumores melanocíticos 8720-8723, 8730, 8740-8746, 8761, 8770-

8774, 8780 

Tumores hematolinfoides 9670, 9671, 9675, 9680, 9684, 9690, 9691, 

9695, 9698, 9699, 9700, 9701, 9702, 9705, 

9708, 9709, 9714, 9718, 9719, 9727-9729, 

9827, 9836, 9837 

Tumores neurales 8240, 8246, 8247, 9503, 9540, 9560, 9580 

Tumores anexiales o de los anejos 8110, 8200, 8211, 8400, 8401, 8403, 8407-

8410, 8480, 8542, 8940 

Tumores de tejidos blandos 8832, 8890, 9120, 9140 

 

* CIE-O-3: Clasificación Internacional de las Enfermedades para la Oncología, tercera 

edición 
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3.1 Tumores queratinocíticos: carcinoma escamoso y carcinoma basocelular 
 

Son tumores derivados de la proliferación de los queratinocitos epidérmicos y de los anejos. 

Este grupo de tumores formado por el carcinoma escamoso (CEC) y el carcinoma 

basocelular (CB) se referencia a menudo como cáncer cutáneo no melanoma (CCNM). 

Se desconoce la incidencia exacta de CCNM debido a que, a diferencia de otras neoplasias, 

no se comunica de forma rutinaria a los registros o porque son pocos los registros 

poblacionales que recogen de forma sistemática datos de este tumor (8). Si bien se sabe que, 

en conjunto, representa aproximadamente el 95% de todos los tumores malignos de la piel 

(9), de los cuales el 70% son CB. Aunque su tasa de mortalidad es baja, representa un 

importante problema de salud pública. El factor etiológico principal es la radiación 

ultravioleta presente en la luz solar que causa alteraciones en el ADN. 

No se conocen lesiones precursoras del CB, en cambio son bien conocidas las queratosis 

actínicas y la enfermedad de Bowen (carcinoma escamoso in situ) como lesiones precursoras 

de CEC.  

 

Carcinoma escamoso 
 

El CEC se origina de la proliferación maligna de los queratinocitos de la epidermis. Si bien 

es menos frecuente que el CB, conlleva riesgo de metástasis.  

Típicamente aparece en áreas fotoexpuestas, como cabeza y cuello, antebrazos y dorso de 

las manos y piernas. Sus lesiones precursoras son las queratosis actínicas, la enfermedad de 

Bowen (CEC in situ en piel) y la eritroplasia de Queyrat (CEC in situ en mucosa genital). 

Constituye el segundo cáncer de piel más frecuente, después del CB. Según datos estimados 

de la Sociedad Americana de Cáncer se calculan de 1 a 1,3 millones de casos de CCNM por 
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año en Estados Unidos (EUA), de los cuales aproximadamente el 20-25% corresponden a 

CEC (10;11).  

Varios trabajos señalan el aumento de la incidencia del CEC sugiriéndose como posibles 

causas la mejora en la detección del tumor y la mayor exposición a la radiación ultravioleta 

(a través del mayor uso de las cabinas de bronceado, de mayor tiempo de permanencia al 

aire libre, de los cambios en el estilo de vestir y de la depleción de la capa de ozono) 

(12;13). Es probable que la tendencia continúe aumentando como resultado de una 

disminución creciente de la capa de ozono y del envejecimiento de la población.  

La incidencia del tumor se incrementa en las zonas geográficas cercanas al Ecuador. En 

Australia, por ejemplo, se detectan anualmente 1035 y 472 casos por 100.000 hombres y 

mujeres respectivamente (14). En cambio en Finlandia la incidencia ajustada a la edad para 

hombres y mujeres es tan solo de 6 y 4 por 100.000 habitantes-año, respectivamente (15). 

El CEC se encuentra fuertemente asociado con la edad avanzada y se observa un aumento 

brusco de su incidencia después de los 40-45 años (11). La incidencia en las personas 

mayores de 75 años es de 5 a 10 veces más alta que en los grupos más jóvenes, y de 50 a 

300 veces superior que en los menores de 45 años (16;17). 

El CEC es 2 veces más frecuente en los hombres que en las mujeres, probablemente como 

resultado de la mayor exposición de los hombres a la radiación ultravioleta durante toda su 

vida.  

La raza caucásica es la más afectada (18). Las personas de piel blanca, ojos azules, cabello 

claro y dificultad para broncearse, es decir, con fototipos bajos, corren mayor riesgo. 

 

El factor de riesgo más importante para el desarrollo de CEC es la edad y la exposición solar 

acumulada (principalmente a la luz ultravioleta B). En cambio la exposición solar intensa e 

intermitente es el principal factor de riesgo para el CB y el melanoma (18). 
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Otros factores de riesgo para el desarrollo de CEC, a parte de la edad avanzada y la 

fotoexposición acumulada, son:  

- la radiación ultravioleta usada en las cabinas de bronceado (19;20) o en el 

tratamiento con psoralenos (PUVA) (21) 

- la radiación ionizante. El riesgo es mayor, y dependiente de la dosis, en aquellas  

localizaciones con mayor exposición solar. La radiación afecta más a la capa basal de 

la epidermis que a las capas superficiales, de modo que existe un riesgo relativo 

superior para CB comparado con CEC en los grupos expuestos (22) 

- la inmunosupresión crónica (por ejemplo secundaria a trasplante de órganos sólidos, 

infección por el virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) , tratamientos 

prolongados con corticoides) incrementa la incidencia de CEC (23), y es superior 

con la duración y el grado de inmunodepresión 

- la inflamación crónica de la piel (en cicatrices, quemaduras, úlceras crónicas, 

dermatosis inflamatorias como el liquen escleroso y atrófico…) 

- la exposición crónica a arsénico 

- enfermedades hereditarias como el xeroderma pigmentoso, la epidermólisis 

ampollosa, el albinismo, la epidermodisplasia verruciforme, entre otras 

- la infección por el virus del papiloma humano (VPH) en individuos predispuestos 

genéticamente (por ejemplo aquellos con epidermodisplasia verruciforme) 

 

La medida preventiva más eficaz es la protección de la exposición solar. Es probable que 

una protección solar suficiente que comience en la primera infancia pueda prevenir la 

mayoría de los CEC. Esto requiere establecer patrones de conducta a una edad temprana, 

como aplicación de filtro solar, uso de sombreros y vestidos protectores y evitar la 

exposición al sol durante las horas de máxima intensidad. Estas medidas preventivas 
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deberían de mantenerse a lo largo de toda la vida para prevenir el desarrollo de CEC y de sus 

lesiones precursoras. Se espera que el tratamiento de las lesiones precursoras (queratosis 

actínicas, enfermedad de Bowen, eritroplasia de Queyrat) reduzca la incidencia de CEC.  

 

Carcinoma basocelular 
 

El CB se desarrolla a partir de los queratinocitos de la capa basal de la epidermis y de los 

anejos. Si bien tiene un bajo potencial metastático, es localmente invasivo, agresivo y 

destruye la piel y las estructuras circundantes.  

Es el cáncer más frecuente en la raza blanca. 

Se presenta sobre todo en áreas fotoexpuestas de individuos de piel clara (el 70% aparece en 

la cara), si bien un tercio de los casos aparece en regiones del cuerpo que sólo presentan una 

exposición solar intermitente, como el tronco y las piernas. No se conocen lesiones 

precursoras. 

Aunque la mayoría de casos corresponden a adultos, el tumor también puede desarrollarse 

en niños. 

La incidencia no se conoce con exactitud ya que los registros poblacionales de cáncer no 

recogen datos de este tumor de forma sistemática.  

Aproximadamente el 40% de pacientes que han padecido un CB desarrollarán otra lesión en 

los cinco años siguientes (24;25).  

El CB es frecuente en caucásicos y muy infrecuente en la población negra o en otras de piel 

oscura. Según la Sociedad Americana de Cáncer, en EUA, la incidencia del CB se ha 

incrementado un 10% por año, y el riesgo de desarrollar un CB a lo largo de la vida es del 

30%. Este incremento de la incidencia a lo largo del tiempo también se ha descrito en otros 

países como Canadá, Finlandia y Australia (15;26;27). 
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Es conocido el aumento de la incidencia con la edad. Es importante señalar que en 

norteamericanos menores de 40 años la incidencia del CB también parece estar aumentando, 

especialmente en las mujeres (28). 

La incidencia en hombres es un 30% superior que en mujeres (15).  

Dentro de los factores de riesgo para desarrollar CB, la exposición solar, sobre todo a la luz 

ultravioleta B (290 a 320 nm), es el más importante, especialmente en personas de piel y 

ojos claros, edad avanzada y el antecedente de numerosas quemaduras solares (29). El tipo, 

cantidad y tiempo de exposición solar asociado a un incremento del riesgo de CB no está 

claramente definido. Parece ser que la fotoexposición en la infancia es más importante que 

la exposición al sol en edades adultas de la vida (30). La utilización de cabinas de 

bronceado, especialmente en mujeres jóvenes, puede incrementar el riesgo para el desarrollo 

de CB precoces (31). 

Otros factores de riesgo para el desarrollo de CB son la PUVA-terapia (si bien el riesgo es 

menor que para el desarrollo de CEC), la exposición crónica a arsénico (32), las radiaciones 

ionizantes (24), la inmunosupresión crónica (en los trasplantados de órganos sólidos el 

riesgo de desarrollar CB es lineal, mientras que para el desarrollo de CEC es exponencial) 

(33), enfermedades hereditarias (como el síndrome del nevo basocelular o síndrome de 

Gorlin). 

La prevención del CB pasa por la protección de la exposición solar. 
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3.2 Tumores melanocíticos: melanoma 
 

El melanoma (MM) es el tumor maligno originado en los melanocitos. Su incidencia ha 

aumentado en las últimas décadas en todos los países que disponen de registros 

poblacionales de cáncer fiables. Constituye uno de los tipos más frecuentes de cáncer en 

adultos jóvenes (34), lo que lo convierte en un problema sanitario de primera magnitud. 

Hasta una quinta parte de los pacientes acaba desarrollando metástasis, que suelen causar la 

muerte. Sin embargo, una detección precoz y un tratamiento quirúrgico adecuado consiguen 

curar más del 90% de los casos de melanoma de bajo riesgo (Breslow < 1 mm). Los 

programas de detección precoz y la mejora de las técnicas diagnósticas, así como los nuevos 

tratamientos inmunológicos para estadios avanzados de la enfermedad, pueden influir sobre 

el pronóstico futuro de este tumor. 

 

Incidencia 

En los EUA, es el quinto cáncer más frecuente en hombres y el séptimo en mujeres (35), lo 

que representa alrededor del 5% del total de cánceres. El MM es el tipo de cáncer más 

frecuente en mujeres de raza blanca de 25 a 29 años. La incidencia de MM se ha triplicado 

en la población blanca de EUA en los últimos 20 años, y se estima que en 2010 se habrán 

diagnosticado aproximadamente 68.130 nuevos casos (38.870 hombres, 29.260 mujeres) 

(35). Datos del programa SEER (Surveillance Epidemiology and End Results) entre 2003 y 

2007, señalan una incidencia de MM en la población blanca norteamericana de 29,7 casos en 

hombres y 19,1 en mujeres por 100.000 habitantes y año (36). El porcentaje de incremento 

anual en EUA se sitúa en el 3,1% desde 1992 a 2004 (37). 

El MM afecta a individuos relativamente jóvenes, con una media de edad en el momento del 

diagnóstico de 52 años. Más del 25% de los casos son personas menores de 45 años. La 

incidencia aumenta con la edad, sobre todo en los hombres. En EUA las mujeres tienen una 
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incidencia relativamente más alta antes de los 40 años. Después de esa edad, la incidencia es 

más alta en los hombres y la diferencia se vuelve notoria con el avance de la edad. 

La tasa de incidencia en Australia sigue siendo la más alta del planeta, con 

aproximadamente 35 casos por 100.000 habitantes y año en el 2000. Analizando por grupos 

de edad, en las cohortes jóvenes (que pueden haber sido influenciadas por las campañas de 

salud pública desarrolladas en los últimos 20 años), parece que están disminuyendo tanto la 

incidencia como la mortalidad (38). En los países más desarrollados de Europa la incidencia 

empezó a aumentar a partir de la década de 1950, probablemente por la mayor capacidad 

económica que permitió los viajes hacia países del sur para tomar el sol. 

La incidencia del MM también aumenta a nivel internacional. La tasa de incidencia ajustada 

por edad a la población estándar mundial ha pasado de 2,3 y 2,2 casos (hombres y mujeres, 

respectivamente) por 100.000 habitantes en el año 1990, a 3,1 y 2,8 (hombres y mujeres, 

respectivamente) por 100.000 en el año 2008 (39;40). Entre principios de 1970 y 2000, la 

incidencia de MM en Europa central se incrementó de 3-4 casos/100.000 habitantes-año a 

10-15/100.000 habitantes-año (41). A diferencia de Norte America y Australia, la incidencia 

de MM en Europa es superior en mujeres que en hombres (42). 

Algunos trabajos sugieren que este aumento de incidencia se debería a un mayor despistaje 

de las lesiones pigmentadas, que conduciría a un mayor número de biopsias cutáneas y a la 

detección de formas más indolentes de MM (Breslow < 1mm) (43;44). Sin embargo un 

estudio del SEER, analizando la población blanca entre los años 1992 y 2004, describe un 

aumento de la incidencia de MM para todos los grosores y en todos los niveles 

socioeconómicos (37). Por tanto sugieren que el aumento de la incidencia de MM no sólo es 

atribuible a un mayor cribado. 
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Mortalidad 

En EUA las tasas de mortalidad por MM se mantienen estables o incluso aumentan con el 

tiempo a pesar de los programas de cribado o detección precoz (45). Desde 1969 hasta 1999 

la mortalidad disminuyó en el grupo de hombres y mujeres cuyas edades estaban 

comprendidas entre los 20 y los 44 años (45). Sin embargo las tasas de mortalidad en los 

hombres mayores de 65 años, que suponen el 20% de todos los casos, aumentaron un 157% 

durante el mismo periodo. Las estadísticas americanas sobre cáncer demuestran que el MM 

se asocia con la segunda mayor tasa de mortalidad entre las personas de 65 o más años 

(entre 1973-1997), sobre todo en el caso de los varones. 

Los datos de mortalidad guardan paralelo con los datos de incidencia; los hombres mayores 

presentan las tasas de mortalidad más altas.  

Aunque las tasas de mortalidad en personas mayores, sobre todo en hombres, están 

aumentado, las tasas en personas más jóvenes y en mujeres se mantienen estables o, incluso, 

disminuyen (45). 

La disminución de la mortalidad en el grupo de jóvenes puede ser resultado de los esfuerzos 

de las campañas de educación de los últimos 30 años, con el objetivo de concienciar a la 

población de los riesgos del MM, y destinadas a mejorar la detección precoz del mismo, ya 

que su tratamiento no ha cambiado de forma sustancial en los últimos años. Esta tendencia a 

una disminución de las tasas de mortalidad se demostró en Australia en el grupo de hombres 

y mujeres de 35 a 42 años para los años 1980-2002 con un reducción del 2,4% y 2,9% anual, 

respectivamente (46). 

A nivel internacional la supervivencia del MM es superior en aquellos países más 

desarrollados donde los esfuerzos educacionales se han traducido en mejorar la detección 

precoz y, en consecuencia, en la potencial curación de aquellos tumores más delgados (47). 
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En conclusión, parece que las campañas de salud pública realizadas durante los últimos 20 

años pueden haber influido sobre la incidencia y la mortalidad. Las valoraciones futuras 

deberán incluir otros indicadores como el estadio y el espesor del MM en el momento del 

diagnóstico. En un futuro se hará más énfasis en la epidemiología molecular, lo que 

permitirá comprender la base molecular de las variaciones fenotípicas del MM y la 

correlación entre los datos epidemiológicos y las alteraciones moleculares. 

 

Factores de riesgo  

Los factores de riesgo para desarrollar MM son resultado de la conjunción de factores 

genéticos y ambientales. Dicha conjunción explica la amplia variación de la incidencia del 

tumor en diferentes grupos y áreas geográficas: 

- la incidencia de MM en hombres blancos, hispánicos, asiáticos, negros y americanos 

nativos fue de 27.2, 4.5, 1.7, 1.1 y 4.1 por 100.0000 habitantes-año, respectivamente (datos 

del SEER desde 2000 a 2004) (48) 

- las lesiones en las extremidades inferiores, así como las acrales, fueron más frecuentes en 

los grupos de raza distinta a la blanca (48) 

- el incremento de la incidencia de MM estuvo asociado con un índice de luz ultravioleta 

mayor y con una latitud menor sólo en blancos no-hispánicos. No se demostró evidencia 

entre exposición a luz ultravioleta e incidencia en negros o poblaciones hispánicas (49). 

 

1. Exposición solar y  radiación ultravioleta. 

Constituye un factor de riesgo mayor como lo demuestran: 

- las tasas más altas de MM se dan en personas con exposición solar intensa repetida. La 

mayoría de casos se desarrollan en piel fotoexpuesta, sobre todo en aquellas áreas más 

susceptibles a la quemadura solar. La mayor penetración de la luz ultravioleta en la piel 
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resulta en un mayor riesgo para el desarrollo de MM. Los individuos de piel oscura tienen 

tasas menores de MM (50) 

- la exposición intensa e intermitente, así como las quemaduras solares durante la infancia o 

adolescencia, están fuertemente asociadas con un incremento del riesgo de MM, mientras la 

exposición ocupacional no confiere un riesgo aumentado (51) 

- la reducción en la exposición solar que sigue al diagnóstico de un MM primario, junto con 

los cambios en el comportamiento individual, puede disminuir significativamente la 

probabilidad de un segundo MM (52) 

- ajustando por fototipo de piel, la incidencia geográfica de MM es mayor en áreas cercanas 

al Ecuador y disminuye proporcionalmente con el distanciamiento de éste, 

correspondiéndose con un menor nivel de exposición ultravioleta (53). 

2. Radiación ultravioleta-A versus ultravioleta-B: la radiación ultravioleta-B (290-320nm) 

parece más fuertemente asociada al desarrollo de MM que la ultravioleta-A (320-400 nm). 

Esta asociación se sustenta por la mayor incidencia de MM en áreas cercanas al Ecuador 

(donde la radiación ultravioleta-B es más intensa) que en latitudes lejos de éste. Si bien la 

radiación ultravioleta-B parece ser más importante que la ultravioleta-A para el desarrollo de 

MM, merece la pena señalar la relación causal entre exposición a ultravioleta-A (por el uso 

de cabinas solares o el tratamiento con PUVA) y el desarrollo de MM. 

3. Patrón y tiempo de exposición solar: mientras el CCNM se asocia con la exposición solar 

acumulada y se presenta en aquellas áreas más expuestas al sol (cara, dorso de las manos, 

antebrazos), el MM se asocia con la exposición solar intensa e intermitente y suele 

presentarse en aquellas áreas anatómicas expuestas esporádicamente (como la espalda en 

hombres y las piernas en mujeres) (54). Esta asociación entre exposición solar intermitente 

puede no ser cierta para todas las zonas anatómicas, por ejemplo, los MM de cabeza y cuello 

son más frecuentes en pacientes con altos niveles de exposición solar ocupacional (55). La 
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exposición al sol durante la infancia parece ser muy importante. Los individuos con 

antecedentes de quemaduras solares en la infancia o adolescencia tienen mayor riesgo de 

desarrollar MM (56). Las personas que migraron desde el norte hacia latitudes cercanas al 

Ecuador tienen mayor incidencia de MM, sobre todo aquellas que eran niños en el momento 

de la migración (57). 

4. Cabinas solares: en el año 2009 la Agencia Internacional para la Investigación del Cáncer 

de la OMS clasificó la luz ultravioleta emitida por las cabinas solares como un carcinógeno 

humano, basado en la evidencia de múltiples estudios (58): 

- un estudio sueco con 571 pacientes afectos de MM mostró una odds ratio (OR) elevada 

para aquellos casos con uso regular de cabinas solares, sobre todo cuando el uso de estas 

cabinas se empezó a edades tempranas de la vida (59) 

- una revisión sistemática y un metanálisis de 9 casos control y 1 estudio de cohorte 

mostraron un riesgo de desarrollar MM significativamente aumentado a causa del uso de 

cabinas solares (60) 

- un metanálisis de estudios observacionales encontró un riesgo de MM un 75% mayor en 

aquellos individuos que utilizaron cabinas solares antes de los 35 años (61). 

5. PUVA terapia: la exposición a psoralenos vía oral y radiación ultravioleta-A (PUVA) 

utilizada en el tratamiento de la psoriasis comporta un riesgo tardío de MM. Así, en una 

serie multicéntrica de 1380 pacientes con psoriasis sometidos a PUVA en 1975 y 1976, la 

incidencia de MM no fue superior a la esperada en la población general en los primeros 15 

años. Sin embargo, la incidencia de MM aumentó 5 veces entre los 16 y 20 años de 

seguimiento, y más de 12 veces a la esperada después de 20 años de seguimiento (62). 

6. Nevos: aunque algunos nevos son precursores de MM, existen marcadores que indican un 

riesgo aumentado de desarrollo de MM: 
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- Número de nevos: un individuo con 50 a 100 nevos tiene incrementado el riesgo de MM, 

con un riesgo relativo (RR) de 5 a 17 (63). 

- Riesgo de transformación maligna: la tasa anual de transformación de cada nevo en MM se 

sitúa entre 0.0005% en menores de 40 años a 0.003% en mayores de 60 años (64). El riesgo 

de transformación de cualquier nevo a lo largo de la vida a la edad de 80 años es de 0.03% 

en hombres y de 0.009% en mujeres, aproximadamente (64;65).  

- Nevos atípicos: un nevo clínicamente atípico puede desarrollarse desde un nevo 

clínicamente normal o bien aparecer displásico desde el primer momento (66). Los nevos 

atípicos tienen importancia por su asociación a MM (67). Las personas con nevos atípicos 

tienen de 3 a 20 veces más riesgo de desarrollar MM que la población general (68). De todos 

los MM, aproximadamente un 10-20% se desarrollan a partir de nevos clínicamente atípicos. 

El número de nevos atípicos es un potente predictor del riesgo de MM en cualquier lugar de 

la piel (67). 

7. Historia personal o familiar de MM:  

- El antecedente personal de MM supone un incremento de riesgo para un segundo MM 

primario (80-6). Aunque el riesgo es mayor en el primer año después del diagnóstico, existe 

un incremento progresivo a lo largo del tiempo, y se estima un riesgo de desarrollar un 

segundo MM del 2 al 11% a los cinco años (81,83). Se calcula que el 30% de aquellos 

pacientes con dos MM cutáneos primarios desarrollará un tercer MM dentro de los cinco 

años siguientes (84). 

- Melanoma familiar: aproximadamente un 10% de los MM son familiares (69). Algunos 

casos de MM familiar tienen lugar en el seno del síndrome familiar de múltiples nevos 

atípicos y MM (FAMMM, de las siglas en inglés Familial Atypical Multiple Mole and 

Melanoma) en cuyos miembros pueden detectarse mutaciones de p16, BRAF o MC1R. 

También tienen mayor riesgo para desarrollar MM los pacientes con el síndrome del nevo 
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atípico o displásico (AMS, Atypical Mole Syndrome), es decir, personas con 50-100 o más 

nevos, como mínimo alguno de ≥ 8mm de diámetro, con características clínicas atípicas, sin 

antecedente familiar o personal de MM (70). 

 

Prevención 

La conciencia de la población sobre la relación entre MM y exposición ultravioleta está 

mejorando, pero todavía existe una brecha sustancial entre conocimiento y conducta. 

La estrategia de prevención primaria debe estar orientada a la exposición segura al sol, que 

consiste en limitar su exposición y prevenir la quemadura solar, sobre todo en la niñez y la 

adolescencia, cuando el riesgo es máximo. Se recomienda evitar las horas de máxima 

insolación, utilizar sombreros de ala ancha, indumentaria protectora y la aplicación de crema 

o filtro solar. Merece la pena insistir en el uso de filtros solares que protejan de la radiación 

ultravioleta-B (responsable de las quemaduras solares) y también de la radiación 

ultravioleta-A, que llega de 10 a 100 veces más a la superficie terrestre y contribuye también 

a la patogénesis del MM (71). 

Además se debe hacer hincapié en la detección precoz, mediante autoexámenes regulares de 

la piel y a través del conocimiento de los signos y los síntomas tempranos de la enfermedad. 

Se debe educar a la población general sobre la autoexploración; cualquier cambio subjetivo 

u objetivo en la apariencia de un nevo o la aparición de un nevo nuevo después de los 40 

años debe de ser motivo de consulta al dermatólogo. 

El objetivo de la prevención secundaria es el diagnóstico precoz de las lesiones, cuando 

todavía son curables, que reduce la morbimortalidad relacionada con MM. La identificación 

de los pacientes de riesgo para controles periódicos es esencial. Los factores de riesgo 

incluyen una historia personal o familiar de MM, más de 10 nevos clínicamente atípicos, 

más de 50-100 nevos, antecedentes de quemaduras solares en las dos primeras décadas de la 
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vida, edad avanzada, sexo masculino, y fototipos claros (piel clara, dificultad para 

broncearse, tendencia a la quemadura solar o a desarrollar efélides, ojos azules o verdes, 

cabello rubio o pelirrojo). 

 

3.3 Tumores hematolinfoides: linfoma cutáneo 
 

El término linfoma cutáneo primario define aquellos linfomas que se desarrollan en la piel 

sin evidencia de afectación extracutánea en el momento del diagnóstico tras una 

estadificación completa.  

Los linfomas cutáneos (LC) son proliferaciones clonales de linfocitos T o B neoplásicos y, 

con menos frecuencia, de linfocitos citolíticos naturales (natural killer, NK) o de células 

dendríticas plasmacitoides.  

Incluyen un grupo de procesos dermatológicos con manifestaciones clínicas, curso evolutivo 

y pronósticos muy diversos, cuyo único denominador común es la presencia de 

proliferaciones clonales linfocitarias localizadas en piel durante un tiempo que permita su 

diagnóstico (mínimo de 6 meses). 

Afectan principalmente a personas de mediana edad y ancianas. 

Presentan un cuadro clínico y un pronóstico completamente diferentes al de los linfomas 

sistémicos (similares desde el punto de vista histológico).  

Las clasificaciones de los linfomas se han ido adaptando a los conocimientos del momento 

que, inicialmente fueron clínicos, posteriormente clínico-patológicos y, ya más 

recientemente, inmunopatológicos o de biología molecular. A partir de la clasificación de 

linfomas cutáneos primarios de la European Organization for Research and Treatment of 

Cancer (EORTC) (72) y de la clasificación de tumores de tejidos hematopoyéticos y 

linfoides de la Organización Mundial de la Salud (OMS) (73;74) se creó una clasificación de 
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consenso. Esta primera clasificación común OMS-EORTC (75) categoriza las entidades 

según el linaje celular y luego según una combinación de morfología, inmunofenotipo, 

características genéticas y síndromes clínicos. Consensúa una clasificación conveniente para 

dermatólogos, hematólogos y oncólogos e individualiza mejor los linfomas cutáneos 

primarios con sus peculiaridades diagnóstico-terapéuticas.  

 

Tabla 2. Clasificación OMS-EORTC de linfomas cutáneos primarios (75) y su codificación 

(7) 

Linfomas cutáneos Códigos morfológicos 

CIE-O-3* 

Neoplasia linfoide de células maduras T (LCCT) y NK 

‐ Micosis fungoide/síndrome de Sézary  

‐ Linfoma/leucemia de células T del adulto  

‐ Proliferaciones linfoides cutáneas CD30+  

‐ Linfoma de células T subcutáneo similar a paniculitis  

‐ Linfoma de células T/NK extranodal, tipo nasal 

‐ Linfoma de células T periféricas, inespecífico 

 

9700, 9701 

9827 

9714, 9718 

9708 

9719 

9702, 9705, 9709 

Neoplasias linfoides de células maduras B (LCCB)  

‐ Linfoma cutáneo de la zona marginal  

‐ Linfoma folicular cutáneo  

‐ Linfoma B difuso de células grandes cutáneo 

 

9670, 9671, 9699 

9690, 9691, 9695, 9698 

9675, 9680, 9684 

Neoplasias linfoides de células precursoras  

‐ Neoplasias hematodérmicas CD4+/CD56+ (linfoma 

de células NK blásticas) 

 

9727, 9837, 9729, 9836, 9728 

* CIE-O-3: Clasificación Internacional de las Enfermedades para la Oncología, tercera edición 
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Aproximadamente el 25% de todos los casos de linfomas no Hodgkin (LNH) se presentan 

en una localización extranodal sin afectación sistémica. La piel es el segundo lugar, en 

frecuencia, de afectación primaria extranodal (76). O lo que es lo mismo, los LC constituyen 

el segundo grupo de linfomas extraganglionares más frecuentes después de los linfomas 

gastrointestinales primarios (77).  

La incidencia global de los LC en los países occidentales es de 0,5 a 1 caso por 100.000 

personas-año (78). De estos, aproximadamente el 20% representan linfomas cutáneos 

primarios de células B (LCCB) (75;79).  

 

Linfomas de células T 
 

Los linfomas cutáneos de células T (LCCT) son LNH que se caracterizan por la presencia de 

un clon dominante de linfocitos T en la piel y representan aproximadamente un 75-80% de 

todos los LC.  

 

La Micosis Fungoide (MF) es el LC más frecuente: supone el 50% del total de LC. Su 

incidencia anual es aproximadamente de 6 casos por millón de personas-año, que representa 

alrededor del 4% de todos los casos de LNH (80). De acuerdo al SEER la incidencia de la 

MF se ha estado incrementando desde 1973 (80). Las razones pueden ser debidas a una 

mejor detección de la enfermedad, cambios en la clasificación o a un incremento de los 

agentes etiológicos subyacentes.  

El pico de edad de presentación se sitúa habitualmente por encima de la quinta o sexta 

décadas de la vida, siendo dos veces más frecuente en hombres que en mujeres (relación 2:1) 

(81). La enfermedad es más común en la raza negra (82;83). Aunque la MF es una 
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enfermedad típicamente de pacientes mayores, puede aparecer en edades inferiores a los 35 

años con hallazgos clínicos y curso similares (84;85). 

El Síndrome de Sézary (SS) es la variante leucémica más agresiva de LCCT donde existe 

un número significativo de células malignas (células de Sézary) circulando en sangre 

periférica (86). La incidencia de SS es significativamente inferior a la de la MF, siendo 

aproximadamente de 0,3 casos por millón de personas-año (80).  

La causa de la MF y del SS no está clara (87). Distintas hipótesis señalan alteraciones 

genéticas y epigenéticas (88;89).  Se han identificado anormalidades clonales en células 

tumorales, sobre todo delecciones y translocaciones que afectan distintos cromosomas (90-

93). También se han encontrado asociaciones con antígenos de histocompatibilidad entre la 

MF y el SS, sugiriendo una posible predisposición genética (94-96).  

La biopsia cutánea es la prueba más importante para establecer el diagnóstico de MF (97). A 

menudo se requieren múltiples biopsias. 

 

Las Proliferaciones Linfoides Cutáneas CD30+ ocupan el segundo lugar en frecuencia; 

representan aproximadamente el 30% de los LCCT: 

El linfoma cutáneo anaplásico de células grandes (LCACG) es aquel confinado a la piel en 

pacientes sin enfermedad linfoproliferativa preexistente. Morfológicamente es indistinguible 

del linfoma anaplásico de células grandes sistémico. El LCACG representa 

aproximadamente el 10% de todos los LCCT y afecta a adultos predominantemente, siendo 

raro en niños (98). La edad media al diagnóstico son los 55 años (99). Su diagnóstico se 

sustenta en la biopsia cutánea en relación con las características clínicas que presenta la 

enfermedad. 
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La papulosis linfomatoide (PL), clínicamente caracterizada por lesiones papulares 

recurrentes y autoinvolutivas, representa el polo benigno del espectro de proliferaciones 

linfoides cutáneas CD30+ (100;101).  

 

Linfomas de células B 
 

Los linfomas cutáneos de células B (LCCB) representan aproximadamente el 20-25% de 

todos los LC. Son aquellos linfomas de células B que afectan la piel sin evidencia de 

enfermedad extracutánea en el momento del diagnóstico. Constituyen un grupo heterogéneo 

de entidades clasificadas en 3 grupos: linfomas de la zona marginal, linfomas foliculares y 

linfomas B difusos de células grandes  (75). Por lo general tienen un comportamiento clínico 

indolente, aunque las recurrencias cutáneas no son excepcionales. Sólo ocasionalmente 

puede observarse el desarrollo de enfermedad extracutánea (102). En comparación con los 

linfomas de linfocitos B ganglionares, la mayoría de los LCCB son linfomas poco agresivos. 

 

El linfoma folicular primario cutáneo es el más común de los LCCB, representando 

aproximadamente el 60% de éstos (72;103;104). Aunque puede afectar a pacientes de tan 

sólo veinte años (103;105), es principalmente una enfermedad que afecta a personas de edad 

media y avanzada. La media de edad al diagnóstico es de 51 años y muestra un predominio 

en varones (relación hombre: mujer de 1,5:1) (81;106). 

 

El linfoma de la zona marginal primario cutáneo se presenta en la quinta o sexta décadas 

de la vida, aunque también se han descrito casos en pacientes de tan sólo quince años 

(103;107). No se conocen claramente los factores de riesgo para su desarrollo, pero se ha 

postulado una asociación entre éste y agentes infecciosos como Borrelia burgdorferi (108) y 

procesos autoinmunes (109), si bien los datos hasta la fecha no son concluyentes.  
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No se conoce con exactitud la incidencia de este tipo de linfoma. 

 

Dentro del grupo de Linfoma difuso de células B primario cutáneo se encuentra una rara 

variante denominada tipo pierna. Como indica su nombre se presenta mayoritariamente en 

las extremidades inferiores y es el linfoma más agresivo dentro de los LCCB. Representa 

aproximadamente el 4% de todos los LC y el 20% de todos los LCCB (81). La edad media 

de presentación son los setenta años (110). Parece que la incidencia es superior en las 

mujeres, con una relación hombre:mujer de 1:3-4 (111). 

 

3.4 Otros tumores cutáneos: tumores neuroendocrinos, de los anejos y de los tejidos 
blandos  

 

Existen otros tumores en la piel considerados “tumores cutáneos raros” por su baja 

incidencia, que se sitúa por debajo de 6 casos por 105 habitantes-año.  

 

La baja casuística de estos tumores no permitió un análisis de cada uno de ellos. El estudio 

se centró en el Carcinoma de células de Merkel por el interés que suscitó dicho tumor. 

 

Además la codificación clínica de estos tumores es compleja y puede ser difícil la selección 

de los casos por los registros poblacionales de cáncer. Siguiendo la última clasificación de la 

OMS para los Tumores Cutáneos, los “tumores cutáneos raros” se clasifican y codifican 

como aparecen en la siguiente tabla: 
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Tabla 3. Clasificación de los “tumores cutáneos raros” (112)  y su codificación (7) 

                   

Tumores cutáneos raros                                     Códigos morfológicos CIE-O-3* 

Tumores neuroendocrinos  

     Carcinoma de células de Merkel     

     Otros 

8240, 8246, 8247 

9503, 9540, 9560, 9580 

Tumores anexiales o de los anejos 

     Carcinoma tubular  

     Carcinoma anexial microcístico  

     Porocarcinoma  

     Espiradenocarcinoma  

     Tumor mixto maligno 

     Hidradenocarcinoma  

     Carcinoma mucinoso  

     Carcinoma digital papilar  

     Carcinoma adenoide quístico  

     Carcinoma apocrino  

     Enfermedad de Paget extramamaria  

     Carcinoma pilomatricial  

     Carcinoma sebáceo 

8211 

8407 

8409 

8403 

8940 

8400 

8480 

8408 

8200 

8401 

8542 

8110 

8410 

Tumores de tejidos blandos 

     Angiosarcoma   

     Leiomiosarcoma 

     Dermatofibrosarcoma protuberans 

     Sarcoma de Kaposi 

9120 

8890 

8832 

9140 

 

* CIE-O-3: Clasificación Internacional de las Enfermedades para la Oncología, tercera edición 
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- Tumores neuroendocrinos: carcinoma de células de Merkel  
 

El carcinoma de células de Merkel (CCM) es un carcinoma neuroendocrino de la piel. Es 

raro, agresivo, con propensión a la recurrencia local y a las metástasis en ganglios linfáticos 

regionales. Aunque es 40 veces menos común que el melanoma, tiene una mortalidad 

mayor.  

Fue descrito por primera vez en 1972. Parece que deriva de las células de Merkel, que se 

localizan en la capa basal de la epidermis, y de los folículos pilosos, si bien su origen 

todavía es controvertido (113). Otra hipótesis apunta a que se origina a partir de una célula 

madre pluripotencial que adquiere características neuroendocrinas durante su transformación 

maligna. 

En las últimas décadas se ha detectado un rápido aumento en la incidencia de este tumor. En 

EUA, entre 1986 y 2001, la incidencia del CCM se triplicó pasando de 0,15 a 0,44 casos por 

100.000 habitantes-año (114). Hay probablemente dos factores que contribuyen a este 

importante incremento de la incidencia: por un lado un aumento en el diagnóstico exacto de 

esta neoplasia mediante el uso rutinario de técnicas inmunohistoquímicas (marcadores 

neuroendocrinos, citoqueratina-20…) y, por el otro, el mejor reconocimiento de la 

enfermedad por parte de los dermatopatólogos. Otra razón puede ser el incremento, en la 

población general, de personas mayores de 65 años con antecedentes de exposición al sol y 

supresión inmunitaria prolongada.  

La incidencia en EUA se sitúa en 0,6 casos por 100.000 personas-año según datos del SEER 

del año 2006 (115).  

El CCM es mucho más frecuente en personas de raza blanca que en aquellas de razas de 

fototipos oscuros. Datos del SEER señalan que el 95% de los casos diagnosticados entre 

1973 y 2006 corresponden a pacientes de raza blanca (115).  
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El CCM tiende a ser más frecuente en hombres que en mujeres con una relación 2:1 (116). 

Afecta típicamente a personas mayores, con una media de edad al diagnóstico de 76 años en 

mujeres y de 74 años en hombres (115). En pacientes inmunosuprimidos se presenta a una 

edad más temprana. El riesgo de CCM está significativamente aumentado en pacientes con 

otras neoplasias (117). 

Dentro de los factores de riesgo para el desarrollo de CCM se conocen: 

- la exposición a la radiación ultravioleta. El CCM tiene predilección por aquellas 

localizaciones corporales más expuestas al sol, como la cara (118), y se da sobre todo 

en aquellas áreas geográficas con mayor índice de radiación solar (116) 

- el poliomavirus de células de Merkel. Parece ser el agente casual para el desarrollo 

del CCM.  Podría explicar aquellos casos de CCM que aparecen en localizaciones no 

expuestas al sol (119) 

- la inmunosupresión, como la que padecen los pacientes receptores de trasplantes de 

órganos, los infectados por el VIH y aquellos con neoplasias de células B (118). 

Clínicamente se presenta como un nódulo o pápula firme, eritematoso, brillante, indoloro, de 

rápido crecimiento, típicamente en la cara, en un individuo de edad avanzada. 

 

- Tumores anexiales o de los anejos cutáneos 
 

Los tumores anexiales o de los anejos cutáneos son neoplasias cuya diferenciación es hacia 

una o más de las estructuras anexiales de la piel. Dependiendo de su presunto origen, los 

tumores anexiales son categorizados en aquellos con diferenciación apocrina y ecrina, 

folicular y sebácea.  
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El Grupo de Trabajo de la OMS es consciente de las pruebas recientes que indican que el 

CB debería ser incluido en las neoplasias anexiales bajo el término de carcinoma 

tricoblástico. La inclusión del CB en el capítulo de tumores queratinocíticos refleja la 

clasificación tradicional, pero no indica que el Grupo de Trabajo niegue su origen anexial. 

 

Tabla 4. Clasificación de los tumores anexiales y su código según la CIE-O-3 (7) 

 

Tumores anexiales Códigos morfológicos CIE-O-3 

Tumores de glándulas sebáceas: 

- Carcinoma sebáceo 

 

8410 

Tumores de glándulas sudoríparas: 

- Hidradenocarcinoma 

- Espiradenocarcinoma 

- Carcinoma anexial microquístico 

- Carcinoma papilar digital 

- Porocarcinoma 

 

8400 

8403 

8407 

8408 

8409 

Otros tumores anexiales: 

- Carcinoma tubular 

- Tumor mixto maligno 

- Carcinoma mucinoso 

- Carcinoma adenoide quístico 

- Carcinoma apocrino 

- Carcinoma pilomatricial 

 

8211 

8940 

8480 

8200 

8401 

8110 

 * CIE-O-3: Clasificación Internacional de las Enfermedades para la Oncología, tercera edición 
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La mayoría de estudios sobre neoplasias anexiales han tenido lugar en países occidentales 

con poblaciones caucásicas. Los tumores anexiales varían desde aquellos en los que el daño 

actínico es la norma (tales como el CB) hasta aquellos donde la exposición al sol parece 

tener poca relación (por ejemplo el espiradenocarcinoma). 

 

El carcinoma tubular es la variante maligna del adenoma tubular, caracterizado por 

diferenciación apocrina con estructuras tubulares prominentes. Parece ser ligeramente más 

frecuente en mujeres. La mayoría de pacientes son adultos de mediana edad. La axila es la 

localización más frecuente siendo rara la afectación bilateral. Otras localizaciones ricas en 

glándulas apocrinas también pueden verse afectadas (120-122). 

El carcinoma anexial microquístico (123) es un adenocarcinoma de bajo grado localmente 

infiltrante y destructivo, con diferenciación hacia los conductos. Aunque es baja, tiene 

capacidad para metastatizar. 

El tumor mixto maligno es un carcinoma anexial cutáneo muy raro. Tiene un riesgo 

significativo para comportarse de forma agresiva y producir metástasis. Es considerado 

como la contraparte maligna del tumor mixto benigno. Puede ocurrir en un amplio rango de 

edades (desde los 15 meses a los 89 años, con un promedio de 50 años) y es dos veces más 

común en las mujeres (124). Respecto a la localización muestra predilección por el tórax-

abdomen y por las extremidades, sobre todo manos y pies (124;125). 

El porocarcinoma ecrino es un tumor maligno relacionado con el conducto de la glándula 

sudorípara, mostrando componentes tanto intraepidérmicos como dérmicos. Se trata de un 

tumor raro, que se presenta típicamente en pacientes ancianos con una edad media de 67 

años (126). Afecta por igual a mujeres y hombres. Un estudio americano publicado en 1983 
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presentó 18 casos en un total de 450.000 biopsias cutáneas realizadas a lo largo de 20 años  

(127). 

El espiradenocarcinoma es un tumor anexial muy raro resultante de la transformación 

maligna de un espiradenoma. Existen publicados aproximadamente 50 casos bien 

documentados en la literatura. Afecta principalmente a personas de mediana edad (55 años 

de media) y su incidencia es similar en ambos sexos. 

El hidradenocarcinoma es la contraparte maligna del hidroadenoma. Parece ser 

ligeramente más frecuente en mujeres, con una media de edad de 50 años, aunque también 

se han registrado casos en niños (128;129). 

El carcinoma mucinoso cutáneo es una neoplasia epitelial poco frecuente que aparece sobre 

todo, pero no exclusivamente, en pacientes de edad media y avanzada (50-70 años). Aunque 

se caracteriza por un crecimiento destructivo local con potencial de metástasis a los ganglios 

linfáticos regionales e incluso más allá, por lo general sigue un curso indolente con 

frecuentes recidivas locales. El carcinoma mucinoso con metástasis en la piel desde otro 

órgano, en particular la mama y el tracto gastrointestinal, puede ser histológicamente 

indistinguible del carcinoma mucinoso cutáneo primario. Es ligeramente más común en 

hombres (130). 

El carcinoma papilar digital es una neoplasia anexial poco frecuente con potencial tanto 

para la recurrencia como para las metástasis. Se presente casi exclusivamente en dedos de 

manos y pies, palmas y plantas. Las manos están involucradas con más frecuencia que los 

pies. Afecta más a los hombres, típicamente adultos en la quinta y sexta décadas de la vida. 

El carcinoma adenoide quístico es una neoplasia de histogénesis controvertida caracteriza 

por un patrón cribiforme y por una afectación perineural frecuente. Se han publicado más de 

40 casos en la literatura internacional. Afecta a adultos de mediana edad (media de 58,1 
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años) y tiene predilección por las mujeres (131). Es más común en el cuero cabelludo (35%) 

y en el tórax-abdomen (24%) (131;132). 

El carcinoma apocrino es una neoplasia maligna de la glándula sudorípara con 

diferenciación apocrina. Ambos sexos se ven afectados por igual y no hay predilección 

racial (133;134). La mayoría de los casos se localiza en la axila y, en menor medida, en la 

región anogenital. Localizaciones anatómicas menos frecuentes incluyen el cuero cabelludo, 

la cara, tórax-abdomen y la parte distal de las extremidades superiores (133-137). 

El carcinoma pilomatricial es la contrapartida maligna del pilomatrixoma. Es un tumor 

poco frecuente. La mayoría de casos se presentan en adultos con una amplia franja de edad 

(138;139). La media de edad en el momento del diagnóstico es de unos 48 años. La relación 

hombre:mujer es de 2:1. 

El carcinoma sebáceo se presenta generalmente en adultos, con un promedio de edad de 62 

años. Predomina en mujeres, con una relación de aproximadamente 2:1 respecto a los 

hombres, y su localización preferente son los párpados (140). 

 La enfermedad de Paget extramamaria es un adenocarcinoma intraepidérmico que se 

caracteriza histológicamente por presentar células grandes, atípicas y pálidas, dispersas por 

toda la epidermis, ya sea como células individuales o en pequeños grupos. Clínicamente 

aparece como una erupción eritematosa descamativa que afecta áreas cutáneas ricas en 

glándulas apocrinas, principalmente los genitales externos, el periné y la región perianal. El 

prurito es el síntoma más frecuente, presente en el 70% de los casos. La mayoría de los 

casos representa un adenocarcinoma apocrino in situ que tiene una alta tasa de recurrencia y 

puede invadir la dermis, adquiriendo entonces potencial metastásico.  

Es poco común, representa menos del 1-2% de las neoplasias primarias de la vulva (141). La 

enfermedad de Paget extramamaria en lugares distintos a la vulva es todavía menos 
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frecuente. En la zona genital la enfermedad afecta más a mujeres que a hombres, con edades 

superiores a los 60 años. 

En un subgrupo de casos representa la manifestación cutánea de una neoplasia interna 

subyacente. Las manifestaciones cutáneas en estos casos son clínica e histológicamente 

indistinguibles de aquellos no asociados a neoplasia interna. En dos series estudiadas (con 

un total de 176 pacientes) existía un adenocarcinoma interno o justo debajo de la superficie 

de la lesión en el 4-17% de los casos (141;142). Se aconseja que las mujeres con enfermedad 

de Paget extramamaria que afecta la vulva sean estudiadas ya que la posibilidad de 

neoplasias sincrónicas (recto, uretra, cérvix, ovario, mama o vejiga) es del 20-30%  (143). 

 

- Tumores de tejidos blandos 
 

Los sarcomas son tumores malignos poco frecuentes que derivan del tejido mesenquimal. En 

EUA se diagnostican aproximadamente 13.170 casos al año, representando sólo el 0,86% de 

todos los cánceres nuevos (35). La incidencia es de 30 casos por 1 millón de habitantes-año 

(144). Aproximadamente el 80% se origina de los tejidos blandos, el resto del hueso (145). 

El espectro histopatológico de los sarcomas es amplio, probablemente porque las células 

embrionarias mesenquimales de las que se origina tienen la capacidad de madurar en 

músculo liso o esquelético, tejido fibroso o adiposo, hueso y cartílago.  

La OMS clasifica los sarcomas de tejidos blandos según el presunto tejido de origen.  

En la siguiente tabla se muestran los tumores malignos con una predilección por la piel y su 

código según la CIE-O3 (7): 
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Tabla 5. Tumores cutáneos de partes blandas y su codificación. 

 

Tumores cutáneos de partes blandas Códigos morfológicos CIE-O-3* 

Tumores derivados del músculo liso 

‐ Leiomiosarcoma 

 

8890 

Tumores derivados de los vasos sanguíneos 

‐ Angiosarcoma cutáneo 

‐ Sarcoma de Kaposi 

 

9120 

9140 

Tumores fibrosos o fibrohistiocíticos 

‐ Dermatofibrosarcoma protuberans 

 

8832 

* CIE-O-3: Clasificación Internacional de las Enfermedades para la Oncología, tercera edición 

 

La mayoría de tumores de partes blandas son benignos, predominando sobre los malignos 

con una proporción de 100 a 1.  

Los sarcomas de partes blandas comprenden más de 50 tipos histológicos, muchos de los 

cuales tiene más de un subtipo. Su comportamiento varía desde indolente a muy agresivo, 

con la consiguiente variación en la supervivencia de acuerdo con el tipo histológico, el grado 

y, en ocasiones, la constitución genética. En general la supervivencia a los 5 años es del 65-

75%. Los casos que afectan la piel tienen un pronóstico más favorable que los ubicados 

debajo de la fascia profunda.  

La tasa de incidencia de los sarcomas de tejidos blandos es de 1 a 3 por 100.000 habitantes-

año (146). Los sarcomas de origen cutáneo son relativamente raros; superados en número 

por el melanoma y los carcinomas. 

Su localización principal son las extremidades (el muslo sobre todo) seguida del tórax-

abdomen, la cabeza-cuello y el retroperitoneo. 
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La mayoría de sarcomas de tejidos blandos aparecen espontáneamente y son de causa 

desconocida. Aún así se han identificado factores etiológicos, como el virus herpes humano 

tipo 8 (VHH-8), que se asocia al sarcoma de Kaposi (147;148). 

El linfedema de larga evolución, especialmente después de una mastectomía radical, junto 

con la inmunosupresión local, puede implicar el desarrollo de un angiosarcoma (149).  Los 

sarcomas pueden aparecer en el campo de irradiación terapéutica. Se han descrito 

angiosarcomas cutáneos de bajo grado 18 meses después de la irradiación para el 

tratamiento del carcinoma de mama (150). 

 

Leiomiosarcoma 

Se han publicado poco más de 100 casos de leiomiosarcoma dérmico (151). La mayoría en 

adultos, con un pico de incidencia en la sexta década de la vida. Los casos en niños son 

extremadamente raros (152). Existe un predominio masculino. Su localización predilecta son 

las superficies de extensión de las extremidades y, en menor grado, el cuero cabelludo y el 

tórax-abdomen (153). 

 

Angiosarcoma 

La mayoría de angiosarcomas de alto grado se presentan en uno de los siguientes casos: en 

la cabeza y el cuello de hombres ancianos (el caso más frecuente) (154), en el pecho de 

mujeres que han sido sometidas a una mastectomía para el cáncer de mama (síndrome de 

Stewart-Treves) (155), en situaciones de linfedema (congénito o adquirido) y en aquellos 

casos posteriores a irradiación (156). 
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Sarcoma de Kaposi 

El sarcoma de Kaposi (SK) es un trastorno angioproliferativo que requiere de la infección 

por VHH-8 para su desarrollo (157-159). Es un tumor vascular de bajo grado caracterizado 

por angiogénesis, inflamación y proliferación celular. Moritz Kaposi, dermatólogo húngaro 

de la Universidad de Viena, fue el primero en describir la enfermedad como “múltiples 

sarcomas pigmentados idiopáticos de la piel” en 1872 (160). 

El SK se clasifica en 4 tipos basados en las circunstancias clínicas en que se desarrolla:  

- clásico (el tipo que fue descrito inicialmente por Kaposi) 

- endémico (África) 

- iatrogénico (asociado a inmunosupresión) 

- asociado al virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) o epidémico 

En la tabla 6 se resumen los diferentes aspectos clínicos y epidemiológicos de los 4 tipos. 
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Tabla 6. Tipos de sarcomas de Kaposi 

 

Tipo Grupos de riesgo 

predominantes 

Presentación 

cutánea 

Afectación 

visceral 

Curso clínico 

Clásico 

(esporádico) 

Predominio en hombres 

(relación 3:1) 

Edad >60 años 

Origen mediterráneo o de 

Europa central-este 

Parte distal de 

extremidades 

inferiores 

Poco común Usualmente 

indolente, 

raramente 

agresivo o 

diseminado 

Endémico 

(África) 

Adultos hombres 

Niños de ambos sexos 

África ecuatorial 

Variable 

Extremidades 

inferiores con 

linfedema (en 

adultos) 

Común en niños 

(ganglios 

linfáticos y 

vísceras) 

De indolente a 

localmente 

agresivo en 

adultos 

Agresivo en niños 

Iatrogénico Inmunosupresión 

(especialmente trasplante 

de órganos sólidos) 

Adultos >50 años 

Uso de ciclosporina A 

Parte distal de 

extremidades 

inferiores; puede 

ser diseminado 

Relativamente 

común 

Puede regresar 

con la 

modificación del 

estado de 

inmunosupresión 

Puede ser agresivo 

Asociado a 

VIH 

Hombres homosexuales 

(países desarrollados) 

Hombres y mujeres 

heterosexuales (África) 

Localizada o 

diseminada 

Común si mal 

control del VIH 

Agresivo o 

indolente 

Puede regresar 

con tratamiento 

efectivo parar el 

VIH 
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Sarcoma de Kaposi clásico o esporádico: 

Se trata de un tumor vascular de bajo grado que afecta más a hombres que a mujeres, con 

una relación aproximadamente de 3:1 (161;162). La enfermedad es más frecuente en 

individuos de origen mediterráneo o del centro-este de Europa (163-165). En Europa las 

tasas de incidencia más altas se sitúan en Sicilia y Cerdeña (166). 

La distribución geográfica se relaciona con diferencias regionales en la prevalencia de la 

infección por el VHH-8 (163).  

El SK clásico afecta típicamente a adultos de unos 60-70 años. Se han descrito casos en 

adolescentes y jóvenes de veinte años (167;168), si bien sólo el 4-8% de los casos se 

desarrolla en individuos menores de 50 años. 

Es necesaria la infección por el VHH-8 para desarrollar el tumor, pero no todas las personas 

infectadas por el virus desarrollarán la enfermedad. En el área mediterránea, por ejemplo, el 

SK clásico sólo afecta anualmente al 0,03% de hombres y al 0,01-0,02% de mujeres 

infectados por VHH-8 y mayores de 50 años. Esto implica que tienen que existir cofactores 

responsables del desarrollo de SK clásico después de la infección por el VHH-8. 

 

Sarcoma de Kaposi asociado a VIH 

Es el tumor más frecuente entre las personas infectadas por el VIH. Es considerado un 

criterio definitorio de enfermedad (SIDA) según las guías de los Centers for Disease Control 

and Preventive (CDC). En EUA el SK es unas 20.000 veces más frecuente en las personas 

infectadas por el VIH que en la población general, y unas 300 veces más común en VIH+ 

que en cualquier otro huésped inmunodeprimido (como los receptores de trasplante de riñón, 

por ejemplo) (169). 
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El SK se ha descrito en todos los grupos de riesgo para el VIH, pero es mucho más frecuente 

en el grupo de hombres homo y bisexuales y menos común en usuarios de drogas por vía 

parenteral, receptores de trasplantes, mujeres, niños y hemofílicos (169).  

La incidencia del SK se incrementó espectacularmente con la epidemia del SIDA y 

disminuyó considerablemente con la introducción de la terapia antiretroviral altamente 

activa o de gran actividad (HAART o TARGA). 

Los casos de VIH que debutaban en forma de SK disminuyeron mucho desde los inicios de 

la epidemia hasta la aparición del tratamiento para el VIH. En la población de hombres 

VIH+ homo o bisexuales de EUA estos casos pasaron del 40% (1983) al 13% (1988) (169). 

Datos procedentes de 9 registros poblacionales de cáncer del programa SEER del Instituto 

Nacional de Cáncer Americano, ponen de manifiesto cambios en las tasas de incidencia del 

SK en los últimos 25 años, especialmente evidentes en San Francisco (170). Las tasas de SK 

entre los hombres blancos subieron de 0,5 casos por 100.000 personas-año en 1973, hasta 

31.3 casos (en 1987) y 33,3 casos (en 1991), para luego disminuir a 2,8 casos en el año 

1998. Desde la introducción de la triple terapia la incidencia de SK en VIH+, comparado 

con SK en la población general, disminuyó de 22.100 a 3.640 (171-173).  

Un análisis conjunto de individuos VIH+ de Norte América, Europa y Australia, mostró una 

disminución de las tasas de incidencia de SK de 15,2 a 4,9 casos por 100.000 personas-año 

para los periodos 1992-1996 y 1997-1999, respectivamente (171). Merece la pena resaltar 

que esta disminución de incidencia no fue debida a una disminución en la infección por el 

VHH-8. En un estudio realizado en hombres de San Francisco la prevalencia de SK asociado 

a VHH-8 se mantuvo prácticamente constante desde 1978-79 (26,5%) hasta 1984-85 

(29,6%) y 1995-95 (26,4%) (174). 
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Dermatofibrosarcoma protuberans 

El dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) es un sarcoma cutáneo de tejidos blandos 

localmente agresivo. Aproximadamente el 85-90% de los casos son de bajo grado (175). 

Aunque raramente produce metástasis (menos del 5% de los casos) todas las variantes de 

DFSP tienen propensión a la recurrencia local.  

El DFSP es un tumor relativamente raro, con sólo 0,8 a 4,5 casos por millón de personas-año 

(176-178). En EUA representa el 2-6% de los sarcomas de tejidos blandos (179;180) y el 

18% de todos los sarcomas cutáneos (178). En una serie de 12.114 sarcomas cutáneos de 

tejidos blandos registrados por el SEER entre 1992 y 2004, el DFSP fue el segundo sarcoma 

más frecuente después del SK (el cual representó el 71% de los casos). 

El DFSP afecta típicamente adultos jóvenes, sobre la treintena (175;181). También se ha 

descrito en niños y ancianos siendo muy rara la presentación congénita (175;182;183).  

Un rasgo citogenético característico del DFSP es la presencia de una translocación que 

afecta los cromosomas 17 y 22 (184). 

Clínicamente las lesiones precoces aparecen en forma de placas cutáneas engrosadas de 

coloración rojo-marrón y márgenes azul-violáceos. A medida que el tumor crece, muy 

lentamente, adquiere forma nodular y pueden aparecer telangiectasias en la piel circundante 

(181). 

La mayoría de los casos muestra un patrón de crecimiento indolente estando la lesión 

presente durante años (181;185). Este crecimiento, unido a la variabilidad clínica y a su baja 

frecuencia, son factores que contribuyen al diagnóstico tardío del DFSP. 

La localización anatómica más frecuente es el tórax-abdomen. En una serie de 853 pacientes 

esta localización representó el 47%, seguido de las extremidades inferiores (20%), las 

extremidades superiores (18%) y la cabeza-cuello (14%) (186).
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4 JUSTIFICACIÓN DE LA TESIS 

 

En Cataluña, y hasta la fecha, los datos epidemiológicos existentes de la mayoría de tumores 

de piel provenían de series hospitalarias. Por definición estas series sólo engloban aquellos 

casos que consultan al centro hospitalario en cuestión, y no realizan una búsqueda 

exhaustiva de todos los casos residentes en un área determinada, de manera que sus datos 

pueden estar sesgados. Los registros poblacionales, en cambio, recogen todos los casos 

residentes en un área determinada de modo que permiten conocer la incidencia, la 

mortalidad y la supervivencia de los tumores de base poblacional, es decir, real.  

El Registro de Cáncer de Girona (RCG) es un registro de base poblacional que abarca la 

provincia de Girona representando aproximadamente el 10% de la población catalana 

(687.331 habitantes de acuerdo al censo del 2006). Las fuentes de información son todos los 

hospitales y los laboratorios de anatomía patológica de la provincia de Girona, así como los 

centros de referencia situados fuera de ésta. La exhaustividad global del Registro es del 

96,3% 

 

Conocer la epidemiología del cáncer de piel es fundamental para la planificación del sistema 

sanitario. Para ello disponer de indicadores epidemiológicos (incidencia, mortalidad y 

supervivencia) fiables es imprescindible.  La motivación de esta tesis fue la de proporcionar 

estos indicadores para los distintos grupos tumorales que engloba la piel:  

- Cáncer cutáneo no melanoma 

El número de estudios epidemiológicos de base poblacional sobre carcinoma escamoso y 

carcinoma basocelular es limitado, probablemente como consecuencia de que la mayoría de 

pacientes son tratados de forma ambulatoria y, en un gran número de casos, a partir del 

diagnóstico clínico, sin confirmación histopatológica. La mayoría de registros poblacionales 
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de cáncer, además, no suelen recoger información sobre este tipo de tumores y, si lo hacen, 

los datos registrados no siempre son exhaustivos. El RCG recoge desde su inicio la 

incidencia de este tipo de cáncer. 

- Melanoma 

En este caso se analizó la incidencia de melanoma según datos del RCG y del Registro del 

cáncer de Tarragona, que cubren en conjunto un área que representa el 18,5% de la 

población catalana (1.174.977 habitantes según el censo del 2001). Los datos de mortalidad 

los proporcionó el Registro de Mortalidad de Cataluña, que cubre toda la población catalana. 

- Linfoma cutáneo  

Las distintas clasificaciones de las neoplasias linfoides a lo largo del tiempo implicaban no 

disponer de indicadores epidemiológicos fiables de los nuevos subtipos de linfomas 

cutáneos. Por ello se revisaron y se reclasificaron todos los casos de linfomas cutáneos 

incidentes en las entidades propuestas por la OMS-EORTC.  

- Tumores cutáneos raros. Carcinoma de células de Merkel  

Dentro de este grupo se analizó individualment el carcinoma de células de Merkel, por el 

interés que suscitó y por no existir indicadores epidemiológicos de este tumor en nuestro 

país. Los datos epidemiológicos disponibles son limitados debido principalmente a su 

controvertida histogénesis (que ha supuesto cambios en la codificación del tumor a lo largo 

del tiempo). Los únicos datos disponibles en la actualidad proceden de EUA. No se conocen 

datos publicados sobre la incidencia ni sobre la supervivencia en Europa ni en nuestro 

medio.  

 

El resto de tumores que se engloban dentro del grupo de “tumores cutáneos raros” se 

analizó, por su baja casuística, de forma conjunta. Los resultados se presentaron en el 
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congreso anual de la Asociación Internacional de Registros de Cáncer (IACR) y la Sociedad 

Australiana de Oncología Clínica (COSA) en Sydney en el año 2008 ∗ . 

El seguimiento de estos tumores es motivo de análisis más exhaustivos en el futuro.  

 

Disponer de los principales indicadores epidemiológicos de los tumores de la piel permitirá 

en un futuro evaluar el resultado de las campañas de prevención primaria y secundaria y 

también evaluar la eficacia de posibles nuevos tratamientos.  

Así, recoger información sobre el estadiaje del tumor (por ejemplo el índice de Breslow, el 

nivel de Clark, etc… en el caso del melanoma), permitirá analizar, si se detecta una 

disminución de la mortalidad, si es consecuencia de una mejora en su cura (nueva terapia) o 

bien se debe a una mejora en el diagnóstico precoz de la enfermedad (prevención primaria y 

secundaria). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

                                                
∗ Vilar-Coromina N, Marcos-Gragera R, Cervantes M, Cano A, Vilardell L, Izquierdo A. Rare skin cancer: population-
based incidence in Girona, Spain. Asia-Pac J Clin Oncol 2008;4 (Suppl.2):A82 
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5 HIPÓTESIS  

 

El cáncer cutáneo es el tumor maligno más frecuente en la raza blanca a nivel mundial.  

Según la OMS son diferentes las entidades clínico-patológicas que lo conforman, con 

distinta incidencia y pronóstico: 

 

1- Tumores melanocíticos (melanoma): en los últimos años se reconoce un incremento 

de la incidencia del melanoma cutáneo a nivel internacional. Se desconocen las 

tendencias recientes del melanoma en nuestra área, así como sus características 

clínico-epidemiológicas. 

2- Tumores queratinocíticos (carcinoma basocelular y espinocelular): los carcinomas 

escamoso y basocelular son los tumores más frecuentes de la piel, si bien son pocos 

los datos epidemiológicos poblacionales y la tendencia de estos tumores existentes 

en nuestro medio. 

3- Tumores hematolinfoides (linfoma cutáneo): Los linfomas cutáneos constituyen el 

segundo grupo más frecuente de linfomas extranodales y engloban una gran 

variedad de entidades con diferente incidencia y pronóstico.  

4- Tumores cutáneos raros (carcinoma de células de Merkel): Es poco conocida la 

incidencia y supervivencia poblacional del carcinoma de células de Merkel debido a 

su baja frecuencia. No se disponen de datos epidemiológicos en nuestra área. 
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6 OBJETIVOS 

 

El objetivo de este trabajo es el de proporcionar un análisis epidemiológico de los 

principales tumores de la piel en la Región Sanitaria Girona. 

 

1- Tumores melanocíticos (melanoma):  

a) Analizar la tendencia de la incidencia y la mortalidad del melanoma invasivo 

según edad y sexo. 

b) Estimar la incidencia del melanoma in situ. 

2- Tumores queratinocíticos (carcinoma basocelular y espinocelular): Determinar la 

tendencia de la incidencia del cáncer cutáneo no-melanoma según edad y sexo. 

3- Tumores hematolinfoides (linfoma cutáneo): Estimar la incidencia poblacional y la 

supervivencia del linfoma cutáneo según el sexo, la edad y el grupo morfológico. 

4- Tumores cutáneos raros (carcinoma de células de Merkel): Analizar la incidencia y 

la supervivencia del carcinoma de células de Merkel según sexo y grupo de edad. 
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7 MÉTODOS Y RESULTADOS 

 
Artículo 1: Cáncer cutáneo distinto de melanoma: tendencia de la incidencia poblacional en Girona, 1994-2007 
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Artículo 2: Rising trends in incidence of cutaneous malignant melanoma and their future 
projections in Catalonia, Spain: increasing impact or future epidemic? 
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Artículo 3: Rápido incremento de la incidencia del melanoma in situ en Girona (España) 
1994-2005. ¿Efectividad de las campañas de diagnóstico precoz? 
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Artículo 4: Carcinoma de células de Merkel cutáneo: incidencia y supervivencia 
poblacional, 1995-2005 
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8 DISCUSIÓN   

 

Cáncer cutáneo no melanoma: tendencia de la incidencia poblacional en Girona, 1994-

2007 

 

Este trabajo ilustra la incidencia del CCNM y su tendencia en la población residente en la 

RSG durante un periodo de catorce años. Los resultados muestran un importante y continuo 

incremento de la incidencia, tanto para el CB como para el CEC, en ambos sexos. Además 

es interesante resaltar dos importantes observaciones:  

- la primera es que, tanto para el CEC como para el CB, las mujeres experimentan un 

incremento anual de la incidencia mayor que los hombres 

- la segunda, que las tasas de incidencia específicas por edad, tanto del CEC como del CB, 

se ven incrementadas en el grupo de personas mayores de 64 años.  

Estudios recientes señalan que el incremento de la incidencia del CB es superior en jóvenes 

(menores de 40 años) que en personas mayores para ambos sexos (especialmente en 

mujeres) (187). En nuestra serie, sin embargo, no se observa un incremento significativo de 

CB en jóvenes.  

Respecto al CEC, estudios de tendencia observan que el mayor aumento de incidencia se 

produce en el grupo de edad avanzada para ambos sexos (187). En nuestro estudio, en 

cambio, el incremento de la incidencia del CEC se produce en todos los grupos de edad 

analizados. 

La incidencia del CCNM en nuestra área es similar a la europea. Así, la incidencia del CEC 

observada en nuestro estudio es parecida a la observada en la población alemana (188), 

danesa (187), escocesa (189) y del país de Gales (190). Para el CB, la incidencia es similar a 

la observada en la población alemana (188) e inferior a la observada en la población galesa 

(190), de Escocia (189) y danesa (187).  
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Australia, en cambio, tiene unas cifras de incidencia de CCNM muy superiores a las 

observadas en Europa (191) con datos muy elevados tanto para el CEC (499 y 291 casos por 

100.000 habitantes-año para hombres y mujeres, respectivamente) como para el CB (1041 y 

745 casos por 100.000 habitantes-año para hombres y mujeres, respectivamente). 

En los últimos años se ha publicado un estudio de un área mediterránea española que 

presenta unas cifras de incidencia de CB muy altas (128 casos por 100.000 habitantes-año) 

en comparación con nuestro estudio que es de un área similar. Sin embargo, estas tasas tan 

altas están justificadas porque aquellos pacientes con más de un CB son considerados, para 

el cálculo de las tasas, como nuevos casos de incidencia (192). 

El porcentaje de cambio anual (PCA) determinado en nuestro estudio para el CEC (PCACEC 

hombres = 3,8% versus PCACEC mujeres= 4,7%) fue el más alto en comparación con otros 

estudios europeos (Irlanda del Norte, Escocia y Dinamarca) (187;189;193). A pesar de que 

el incremento de la incidencia del CEC es mayor en la mujer, se ha mantenido una 

incidencia superior en el hombre durante todo el periodo analizado. 

El incremento anual estimado para el CB en nuestra área (PCACB hombres= 1,3% versus 

PCACB mujeres= 2,2%) se sitúa en un nivel intermedio en el contexto europeo (similar al de 

Escocia, superior al de Irlanda del Norte e inferior al de Dinamarca) (187;189;193). 

Estudios de predicción de la incidencia publicados recientemente (194) apuntan que las 

tasas de incidencia del CB en la mujer superarán a la de los hombres. Probablemente ocurra 

lo mismo en nuestra área teniendo en cuenta el mayor incremento observado en las mujeres 

respecto a los hombres. 

El CB se diagnostica a una media de edad más temprana que el CEC en ambos sexos, 

concretamente con unos 10 años de diferencia. Una posible explicación responde al distinto 

modelo etiológico de exposición solar para estos tumores; mientras se considera la 
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exposición solar acumulada como el principal factor de riesgo para el CEC, seria más bien 

la fotoexposición intensa e intermitente el factor de riesgo para el CB (195). 

Una limitación de nuestro estudio es la infraestimación de la incidencia del CCNM,  

posiblemente como consecuencia de un registro incompleto de los casos ya que, en un 

número significativo de ellos, no se realiza el estudio histopatológico de forma sistemática. 

Las características clínicas junto con la localización de la lesión son suficientes para el 

diagnóstico del tumor. Sin embargo los indicadores de calidad evaluados avalan la calidad 

de los datos utilizados en el estudio.  

Por otro lado merece la pena señalar que la incorporación en la práctica clínica de nuevas 

estrategias terapéuticas, como el uso de inmunomoduladores, la aplicación de fármacos 

tópicos o la terapia fotodinámica, que consiguen la curación de la lesión sin necesidad de 

extirpación quirúrgica, puede asimismo conllevar su no inclusión en el registro.  

Otra limitación en nuestro estudio es la imposibilidad de analizar las tendencias según la 

sublocalización del tumor en la piel, ya que en un elevado porcentaje de casos no se recogió 

la información de la localización anatómica del tumor. Sería interesante conocer este dato 

para constatar que las áreas corporales fotoexpuestas son las que tienen la mayor frecuencia 

de CCNM, ya que el principal factor de riesgo para su desarrollo es la exposición solar.  

 

Analizando el CCNM, a lo largo del periodo de estudio, se observa un incremento en el 

número de casos (TB), que probablemente se deba al envejecimiento de la población. Para 

evitar el sesgo de la edad, y poder realizar comparaciones temporales, se ajusta a la 

población estándar mundial (TA). Constatamos que se mantiene dicho incremento a lo largo 

de todo el periodo de estudio (pero de forma menos acusada). Con probabilidad este 

incremento sea debido a un cambio en la prevalencia de los factores de riesgo (mayor 

exposición a la radiación ultravioleta ya sea por el mayor uso de cabinas solares, cambios en 
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el estilo de vestir, mayor tiempo de permanencia al aire libre...) y/o a la mejora en la 

detección del tumor. No se puede descartar, sin embargo, que parte de este incremento sea 

debido a una mejora de la exhaustividad del Registro a lo largo de los 14 años del periodo de 

estudio. 

El incremento detectado para el CCNM también se ha observado para el melanoma in situ e 

invasivo (aunque para éstos en una proporción mayor) en la misma región y para periodos 

similares (196;197). 

La medida más eficaz para prevenir el CCNM es la protección de la exposición solar. Es 

probable que una protección solar suficiente, que comience en la primera infancia, pueda 

prevenir la mayoría de los casos. Esto requiere establecer patrones de conducta a una edad 

temprana como son la aplicación de cremas o filtros solares, el uso de sombreros y vestidos 

protectores y evitar el sol durante las horas de máxima intensidad. Asimismo, con el mejor 

acceso a los servicios sanitarios y la incorporación de nuevas estrategias para el tratamiento 

de las lesiones precursoras del CEC, se espera una reducción de su incidencia y, por tanto, 

del CCNM. 

Un mejor conocimiento de la incidencia del CCNM y la monitorización de su tendencia 

permitirá evaluar de forma precisa el impacto clínico, asistencial y económico del cáncer 

cutáneo, el más frecuente en nuestra población, lo que contribuirá en un futuro, a partir de 

los datos obtenidos, a mejorar las estrategias de planificación sanitaria.  
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Rising trends in incidence of cutaneous malignant melanoma and their future 

projections in Catalonia, Spain: increasing impact or future epidemic? 

 

El estudio describe la incidencia y la tendencia de la mortalidad del MM en Cataluña en las 

dos últimas décadas y sus proyecciones, utilizando un método bayesiano, para un periodo de 

15 años. 

Cataluña, como España, tiene las tasas de mortalidad e incidencia de MM más bajas de 

Europa. Sin embargo esta situación está empezando a cambiar de un modo acelerado. 

Durante las dos últimas décadas los casos incidentes de MM se han incrementado 

sustancialmente en Cataluña, si bien este aumento se ha producido de forma más tardía que 

en el norte de Europa y con una tasa de incidencia menor. 

En los últimos 20 años la incidencia de MM en Australia, en el norte de Europa y entre las 

poblaciones caucásicas de los EUA ha aumentado en los grupos de mayor edad, se ha 

mantenido estable entre los jóvenes (<45 años) y ha mostrado un efecto de cohorte notable 

(198).  

En nuestro estudio la incidencia de MM en los hombres parece haber alcanzado una meseta 

en el período reciente (1995-2002), especialmente en los grupos de edad más jóvenes y en 

las cohortes de nacimiento más recientes. Sin embargo en las mujeres la incidencia sigue 

aumentando en todos los grupos. Gran parte del aumento de incidencia observado, sobre 

todo en las mujeres, es probablemente a expensas de los MM delgados, como también se ha 

observado en otros países europeos (199;200). Los registros poblacionales de cáncer que 

recogen datos sobre el estadiaje del MM ponen de manifiesto el incremento de la incidencia 

de los MM delgados entre los jóvenes y de los MM gruesos entre las personas mayores 

(199;200). 
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Estos hallazgos sobre la población anciana son consistentes con la hipótesis de que el 

aumento de la incidencia es real y no sólo debido a una mayor detección, asociada con la 

ejecución de programas de cribado, el aumento de cobertura de los registros de cáncer o a 

cambios en los criterios diagnósticos en las últimas décadas (198;201). La exposición solar 

intensa e intermitente, principalmente por motivos recreativos, que ha ido aumentando de 

forma constante en España desde los años sesenta, junto con un mejor acceso a la atención 

sanitaria, podría ser el factor principal que explica el aumento de la incidencia de MM. Sin 

embargo, serán necesarios estudios epidemiológicos para explicar la disminución de la 

incidencia observada en los hombres jóvenes. 

Según el grupo de edad y la cohorte de nacimiento, la estabilidad de las tasas de mortalidad 

de MM observada en Cataluña podría ser explicada como resultado de la disminución de la 

mortalidad en el grupo de hombres jóvenes, una estabilización en el grupo de mujeres 

jóvenes y un aumento en los grupos de edad más avanzada (hombres> 64 años y mujeres> 

45 años). Estas tendencias son similares a las publicadas en varios países europeos (202), 

EUA (203;204), Australia (204;205) y Nueva Zelanda (206). Los efectos de cohorte 

generalmente parecen ser la consecuencia de cambios medioambientales y sociales tales 

como las campañas de cribado de cáncer de piel. Sin embargo la disminución actual de la 

mortalidad del MM, sobre todo en los jóvenes, podría estar influenciada por un mejor acceso 

a los sistemas de salud y por su detección precoz, con el consiguiente aumento en la 

supervivencia (207). 

En Europa el MM presenta una gran disparidad geográfica con un doble gradiente de 

disminución de su incidencia (Norte-Sur, Este-Oeste). El análisis de las tendencias recientes 

en países con alta incidencia de MM, como los del norte de Europa, muestran una 

estabilización de la incidencia y una disminución de la mortalidad en los adultos jóvenes. La 

relación incidencia/mortalidad es superior en los países desarrollados (donde hay una mayor 
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incidencia) y probablemente sea consecuencia de un aumento en el diagnóstico precoz de la 

enfermedad (201;208;209). Las tasas de mortalidad son más altas en los hombres, lo que  

podría estar asociado a mejores tasas de supervivencia en las mujeres (210).  

En Cataluña se observa un importante aumento de la supervivencia relativa a los 5 años 

desde 1985-1989 (hombres: 72,4%, mujeres: 73,5%) hasta 1995-1999 (hombres: 83,4%, 

mujeres: 83,9%) (211), que podría ser atribuible a un diagnóstico de MM en etapas más 

precoces. La supervivencia observada en Cataluña fue similar a la supervivencia media 

europea (hombres: 77,7%, mujeres: 87,2%) (212). 

La supervivencia de MM superior entre las mujeres es un fenómeno universal pero poco 

conocido. Se plantea la hipótesis de que en los hombres el MM es más frecuente en el tórax-

abdomen (localización asociada con una peor supervivencia) y a menudo su diagnóstico es 

más tardío (en un estadio más alto). También puede deberse a un menor conocimiento de las 

medidas preventivas y a una menor participación en las campañas de diagnóstico precoz en 

el caso de los hombres (202;209;213). Sin embargo, después de realizar una corrección por 

localización anatómica y estadio al momento del diagnóstico, la supervivencia del MM 

sigue siendo significativamente mejor en las mujeres que en los hombres (210). 

 

En la interpretación de nuestros resultados deben considerarse algunas limitaciones. En 

primer lugar, es difícil evaluar con precisión la tendencia de la incidencia del MM sin 

información sobre el espesor del tumor y su localización. En segundo lugar, las 

proyecciones demográficas dependen de los movimientos de la población, especialmente la 

inmigración, y éstos podrían afectar las proyecciones de la incidencia y mortalidad del MM. 

Como la inmigración ha sido el factor determinante de los cambios demográficos que han 

ocurrido en Cataluña en los últimos años y probablemente seguirá siendo así, es preciso 

tenerlo en cuenta. En tercer lugar, la mejoría en la capacidad de detección de los casos por 
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los registros de cáncer. Por último, las modificaciones en el tratamiento, el incremento de las 

actividades de detección precoz, así como los programas de prevención primaria también 

podrían modificar las proyecciones estimadas de la incidencia y la mortalidad del MM. 

Durante los últimos 20 años la incidencia del MM ha aumentado a un ritmo más rápido que 

el de cualquier otra neoplasia en Cataluña, como el cáncer de pulmón y el de mama, que han 

sido los más frecuentes en hombres y mujeres, respectivamente. Aunque la incidencia del 

cáncer de pulmón y del de mama aumentó de forma sostenida durante los años 1980 y 1990, 

ha tendido a estabilizarse en los últimos años (214). Este efecto no se observa en el MM, 

pero el hecho más notable es que, si bien representa el catorceavo y octavo cáncer más 

frecuente en los hombres y las mujeres (1,40% y 2,80% del total de casos de cáncer) 

respectivamente, su tendencia a aumentar es la más alta y nuestras proyecciones indican que 

esta situación continuará en el futuro. 

Todos estos datos ilustran las características epidemiológicas del impacto del MM en 

Cataluña, que han de tenerse en cuenta para diseñar futuras medidas de prevención y 

establecer las prioridades del sistema sanitario.  

 

Para poder valorar el impacto de las actividades preventivas, como las campañas de 

diagnóstico precoz, deberían valorarse las tendencias del MM según los distintos estadios. 

Por ello, realizamos el estudio de tendencias del melanoma in situ. 
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Rápido incremento de la incidencia del melanoma in situ en Girona (España) 1994–

2005. ¿Efectividad de las campañas de diagnóstico precoz? 

 

Los estudios epidemiológicos sobre la incidencia del melanoma in situ (MIS) de base 

poblacional son escasos.  

No disponemos de datos epidemiológicos sobre la incidencia del MIS en nuestro país. 

Hasta la fecha se han publicado 4 estudios [Suecia 1968–1992 (215), sur de Australia 1981–

1992 (216), EUA 1975–1997 (217) y Queensland 1982–2002 (208)] constatándose en todos 

ellos un importante incremento de la incidencia del MIS, de alrededor del 10%, concordante 

con nuestros resultados (del 11%). 

Es importante resaltar que en nuestra población los pacientes con MIS fueron unos tres años 

mayores que los pacientes con lesiones invasivas, resultados similares a los de la casuística 

americana (217). Esto es debido sobre todo a que el tipo histológico que predomina en el 

MIS es el lentigo maligno, subtipo de melanoma que se localiza habitualmente en las zonas 

fotoexpuestas (la cara, típicamente) de personas de edad avanzada (6;218).  

 

La mejora en la conciencia social de los riesgos de la exposición solar, junto con la 

campañas de detección precoz (como el “Día del Euromelanoma” instaurada en el año 2000 

por la Academia Europea de Dermatología) (219), el mejor acceso al sistema de salud y la 

más frecuente extirpación de lesiones pigmentadas sospechosas (220), pueden haber 

contribuido al incremento de la incidencia del MIS.  

 

Monitorizar las tendencias del melanoma según el estadiaje nos permitirá evaluar en un 

futuro la efectividad de las campañas de prevención en nuestro país. Es por esta razón que 
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sería necesario disponer de más información sobre las características diagnósticas del 

melanoma por parte de los registros españoles de cáncer de base poblacional. 
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Linfomas primarios cutáneos: incidencia y supervivencia poblacional, 1994-2004 

 

Son pocos los estudios que han evaluado la incidencia del linfoma cutáneo (LC) de acuerdo 

con la nueva clasificación de la OMS-EORTC. Recientemente se han publicado los datos de 

un estudio en que se analizaron la incidencia y la supervivencia de 4.310 casos de LC 

diagnosticados entre 1992 y 2002 en EUA (79). La incidencia de los LC ajustada por edad a 

la población estándar de EUA fue de 11,4 casos por millón de personas-año, cifra algo 

superior a la incidencia encontrada en nuestra población, de 8,6. La distribución de los LC 

en nuestra población fue del 81,4% para los LC de células T (LCCT) y del 18,5% para los 

LC de células B (LCCB); similar a la observada en EUA (79) y Europa (75). 

La incidencia de los LCCB en nuestra serie fue de 1,3, incidencia inferior a la encontrada en 

la población estadounidense (2,6). Dentro de los LCCB, en la población de EUA la entidad 

más frecuente fue el linfoma B difuso de células grandes, que supuso el 12% de todos los 

LC, mientras que en nuestra serie tan sólo supone el 6%, coincidiendo con los datos 

publicados por la serie europea (75). A diferencia de lo que ocurre en otras áreas, en nuestra 

población el linfoma de la zona marginal (el 11% de todos los LC) es la entidad más 

frecuente dentro de los LCCB.  

Desde el inicio de la década de 1990 la incidencia de los LC ha experimentado un 

incremento importante (80;221), en el que se han implicado varios factores, como las 

alteraciones en la inmunidad, los agentes infecciosos y la exposición medioambiental y 

laboral (222). Si bien las causas no se conocen con exactitud, parece que el avance de las 

técnicas diagnósticas (inmunohistoquímica, análisis genotípico) contribuiría a explicar en 

gran parte esta incidencia creciente.  

Las cifras de supervivencia observadas en nuestra serie concuerdan con las publicadas en 

otros estudios. Los pacientes diagnosticados de LCCB presentan peor pronóstico que los 
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pacientes con LCCT. Se ha descrito que dentro de los LCCB los que presentan peor 

pronóstico son los linfomas B difusos de células grandes tipo pierna, variedad en la que las 

lesiones se localizan en las extremidades inferiores (110;223). 
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Carcinoma de células de Merkel cutáneo: incidencia y supervivencia poblacional, 

1995–2005 

 

El carcinoma de células de Merkel (CCM) es un tumor raro. La utilización de la 3a edición 

de la CIE-O (7) para la codificación de las neoplasias nos permitió estudiar 19 casos de 

CCM primario cutáneo incidentes en una población bien definida, según la edad y el sexo.  

Existen pocos estudios sobre la incidencia poblacional del CCM. Entre estos estudios se 

encuentra el realizado en EUA que analiza 1.034 casos recogidos por el SEER (116). Señala 

una incidencia, ajustada por edad a la población estándar de EUA para el año 2000, de 2,4 

casos por 106 personas-año; superior en hombres (3,4) que en mujeres (1,7), con predominio 

de los casos en mayores de 65 años (76%) y la región de la cabeza como la localización 

anatómica más frecuente (48%).  

En nuestro estudio la tasa ajustada por edad a la población estándar de EUA, fue de 2,3, 

similar a la observada en la serie norteamericana (2,4), y no se observaron diferencias entre 

hombres (2,3) y mujeres (2,3). Sin embargo, al ajustar nuestros datos a la población estándar 

mundial, la incidencia fue superior en hombres (1,5) que en mujeres (1,1). Al igual que en el 

estudio de EUA, la mayoría de nuestros casos afectaba a mayores de 65 años (94,7%) y la 

cabeza fue la localización anatómica más frecuente, con un 78,9%.  

La supervivencia observada a los 5 años en la serie norteamericana fue del 45%, y la relativa 

fue del 62%. En nuestro estudio, ambas cifras de supervivencia fueron inferiores, con una 

supervivencia observada y relativa del 31,2 y el 47,1%, respectivamente.  

Estudios sobre la tendencia temporal del CCM ponen de manifiesto que la incidencia del 

CCM está aumentando. En EUA la incidencia del CCM pasó de 1,5 casos por 106 habitantes 

en 1986 a 4,4 casos por 106 en 2001, con un incremento del porcentaje anual 

estadísticamente significativo, del 8% por año (114).  



DISCUSION 
 

 94 

Parte del aumento de la incidencia del CCM correspondería a un mejor conocimiento de este 

tumor y de su diagnóstico (224). Será necesario un mayor seguimiento para poder corroborar 

si el aumento de la incidencia del CCM se mantiene en el tiempo. 

 

Este estudio epidemiológico es útil para evaluar la incidencia poblacional del CCM. Ello nos 

permitirá la comparación con otras áreas y la monitorización de la tendencia, así como poder 

evaluar a nivel poblacional el pronóstico y la supervivencia de este cáncer. Se trata, a 

nuestro conocimiento, del primer trabajo que estima la incidencia y la supervivencia 

poblacional del CCM en Europa. 
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9 CONCLUSIONES 

 

Cáncer cutáneo no melanoma: tendencia de la incidencia poblacional en Girona, 1994-

2007 

 

1- Entre 1994 y 2007 se detectó un aumento importante de la incidencia del CCNM. 

2- El aumento fue más importante para el CEC que para el CB, para los mayores de 64 años 

y para las mujeres.  

3- Este incremento también ha sido observado en otros estudios poblacionales europeos. 

 

 

Rising trends in incidence of cutaneous malignant melanoma and their future 

projections in Catalonia, Spain: increasing impact or future epidemic? 

 

1- Durante los últimos 20 años la incidencia del MM ha aumentado a un ritmo más rápido 

que el de cualquier otra neoplasia en Cataluña.  

2- Nuestras proyecciones indican que esta situación continuará en el futuro. 

3- El MM se sitúa en el catorceavo y octavo cáncer más frecuente en los hombres y las 

mujeres, respectivamente (1,40% y 2,80% del total de casos de cáncer). 

4- La tendencia de mortalidad del MM se ha mantenido estable durante el periodo de estudio 

y es probable que se mantenga estable en los próximos años. 

5- Se deberían implementar mejoras en las actividades preventivas para disminuir la 

incidencia y la mortalidad por este cáncer. 
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Rápido incremento de la incidencia del melanoma in situ en Girona (España) 1994–

2005. ¿Efectividad de las campañas de diagnóstico precoz? 

 

1- En nuestra área, durante los 12 años de estudio (de 1994 a 2005), la incidencia del MIS se 

ha incrementado de una forma mucho más marcada que la del MM invasivo. 

2- El porcentaje de incremento anual para los hombres ha sido del 11,51%, siendo para las 

mujeres del 11,43%. 

 

 

Linfomas primarios cutáneos: incidencia y supervivencia poblacional, 1994-2004 

 

1- Este estudio de reclasificación retrospectiva de acuerdo con la nueva clasificación de la 

OMS-EORTC es útil para evaluar la incidencia y supervivencia poblacionales de los LC. 

2- Esto permitirá en un futuro establecer comparaciones con otras áreas. 

2- La distribución de los LC en nuestra población es del 81,4% para los LCCT y del 18,5% 

para los LCCB; distribución similar a la observada en EUA y Europa. 

3- A diferencia de lo que ocurre en otras áreas, el linfoma de la zona marginal (el 11% de 

todos los linfomas) es la entidad más frecuente dentro de los linfomas B. 

4- Las cifras de supervivencia observadas en nuestra serie concuerdan con las publicadas en 

otros estudios.  

5- Los pacientes diagnosticados de LCCB presentan peor pronóstico que los pacientes con 

LCCT. 
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Carcinoma de células de Merkel cutáneo: incidencia y supervivencia poblacional, 

1995–2005 

 

1- Entre 1995-2005 se diagnosticaron 19 casos de CCM, con una tasa ajustada a la 

población estándar mundial de 1,3 casos por millón de personas-año. 

2- La incidencia fue más alta en hombres (1,5) que en mujeres (1,1), con una relación de 

1,3:1. 

3- La localización más frecuente fue la cabeza (79% de todos los casos). 

4- La mayoría de casos afectaba a personas mayores de 65 años (94,7%).  

5- La supervivencia observada fue del 31,2% y la relativa del 47%. 
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Artículo: Linfomas primarios cutáneos: incidencia y supervivencia poblacional, 1994-2004 
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