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Resumen

Presentamos el caso de un varén joven que estudiamos
por un cuadro de obstruccién intestinal, el que el hallazgo
en la entferoclisis de una tumoracién intraparietal ileal, fue
determinante en el diagnéstico de un tumor carcinoide ileal.

Introducciéon

Los tumores carcinoides pertenecen al heterogéneo
grupo de tumores neuroendocrinos, siendo el tracto
gastrointestinal su principal localizacién, por delante de la
broncopulmonar. Aunque son poco frecuentes (0,7 a 3 casos
por 100.000 habitantes/afio), la incidencia de estos tumores
se ha incrementado en los Gltimos afios, en parte debido a
la mayor capacidad de deteccién de las pruebas de imagen.
La mayoria se encuentran en el intestino delgado, donde
constituyen ya la tercera parte de las neoplasias a este nivel.

Observacién clinica

Varén de 43 afios, sin ningdn antecedente personal de
interés, consulté por cuadro de dolor abdominal mesogdstrico,
tipo cdlico y sensacién de distensién abdominal en los dltimos 4
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dias. El paciente referia haber presentado episodios similares
infermitentes y autolimitados en el Gltimo afio. No asociaba
vémitos ni ningdn otro sintoma. Unicamente presentaba varias
deposiciones liquidas sin productos patolégicos.

En la exploracién fisica, el paciente conservaba un
buen estado general, y sélo llamaba la atencién un abdomen
distendido, con importante timpanismo a la percusién, doloroso
de forma difusa y con ruidos presentes pero disminuidos.

En las pruebas complementarias realizadas, los
andlisis de sangre revelaron una leucocitosis de 14020/
mL con 90% de PMN, y una discreta elevacién de la PCR
(4 mg/dl). la radiografia simple de abdomen evidencié
una dilatacién generalizada de asas de intestino delgado,
compatible con cuadro obstructivo a este nivel. Se realizé una
TAC abdominopélvica que informé: “dilatacién de asas de
infestino delgado hasta ileon terminal, donde comienza zona
de transicién de unos 5 c¢cm de longitud con engrosamiento
parietal difuso que estenosa la luz. Marco colénico colapsado.
Adenomegalias mesentéricas. Minima cantidad de liquido
libre entre asas” (Figura 1).

Con la sospecha inicial de una E. de Crohn, y a fin
de completar el estudio de la zona estendtica, se realizé un
trdnsito intestinal que mostré distension de asas de intestino
delgado proximales al ileon, con imdgenes de fragmentacién y
segmentacién de la columna baritada, hallazgos compatibles
con un proceso obstructivo parcial. Se realizé entonces una
enteroclisis que objetivé una lesién estenosante de unos 3-4
cm de longitud, a unos 15-20 cm de ileon terminal, fija al asa
sin evidencia infiltrativa, y que comprimia nitidamente el borde
mesentérico. Sugeria una lesién extramucosa (submucosa o
serosa), aunque sin poder descartar lesiones extraluminales
(Figura 2).
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Figura 1

Dilatacién de asas de intestino delgado, con engrosamiento parietal y
estenosis de la luz a nivel de ileon.

Ante la sospecha de una tumoracién benigna de
infestino delgado como causa del cuadro obstructivo,  se
realizé una ileocequectomia con aislamiento de adenopatias
en el meso. El estudio anatomopatolégico e inmunohistoquimico
posterior de la lesién confirmé el diagnéstico de carcinoma
endocrino bien diferenciado ileal, de unos 2 cm, con células
positivas para pancitoqueratina 34B-E12-CD56, cromafina
y sinaptofisina , y resultados negativos para gastrina y
somatostatina, con infiliracién perineural y del peritoneo
visceral, asi como diseminacién vascular y linfatica (p T4/N1/
MO ) . Se informé un indice de proliferacién bajo con un valor
Ki-67<1%.

Tras la intervencién quirdrgica, se completé el estudio
de extensién con la realizacién de un estudio hormonal de
cromogranina A en sangre y determinacién de 5-hidroxi-indol-
acético (Ac. 5-HIA) en orina, ambos negativos con un valor
de 133 ng/ml y 1,2 mg/dl respectivamente; asi como un
octreoscan. Se realizé rastreo cervicotordcico-abdomino-
pélvico con gammagrafia de receptores de somatostatina con
octredtide marcado con Indio-111, a las 4 y 24 horas, que no
evidencié alteraciones significativas. Dado que se consiguié
una infervencién quirtrgica radical, y el estudio de extensién
no mostré afectacién a distancia, no fue necesario ningdn
tratamiento adyuvante. En la actualidad el paciente sigue
revisiones cada 3 meses en el Servicio de Oncologia.

Discusidon

Los tumores carcinoides, junto con los tumores
endocrinos pancredticos, constituyen el grupo de tumores
neuroendocrinos del tracto gastroenteropancredtico. Surgen
del sistema endocrino difuso del aparato digestivo, constituido

Figura 2

Imagen regular de bordes nitidos, de aparente localizacién intraparietal,
posiblemente submucosa/subserosa.

por células con capacidad secretora de aminas y péptidos
vasoactivos, que justifican el ocasionalmente asociado sindrome
carcinoide. La mayoria se localizan en ileon (45 %), seguidos
en orden de frecuencia de los de recto, apéndice, colon y
estémago. Se presentan de forma espontdnea o agregados
en sindromes familiares, y en su forma hereditaria sélo se
observan en el sindrome hereditario NEM-1. Predominan en
mujeres y entre la 6°7° década de la vida.

Suele ser bien diferenciados, de crecimiento lento, lo
que contrasta con su fécil diseminacién a distancia, que se
correlaciona con un mayor tamafio tumoral y su localizacién,
siendo los de infestino delgado y colon los que mds metastatizan.
Segin algunas series, el 70% de los tumores que superan los
2cm metastatizan, y en el caso de los localizados en intestino
delgado, el 70% se extienden a las cadenas linféticas y al
higado, causando ademds una intensa reaccién fibrética
mesentérica'. Estos datos se objetivaron en nuestro paciente,
quien con un tamafio de 2 cm, ya presentaba afectacién
linfética, aunque no se constatd extensién a ofros érganos.

En la mayor parte de los casos el diagnéstico es
casual y en estadios avanzados. Los sintomas son inespecificos,
segin la localizacién del tumor. Un 25% producen cuadros
de obstruccién intestinal intermitente, como ocurre en nuestro
paciente, que referia desde hace un afio episodios de distensién
y dolor abdominal. El sindrome carcinoide (diarrea, flushing...)
es poco frecuente, predominando en los de infestino delgado
(15 %), y con la condicién previa de presentar metdstasis
hepdticas, lo que diferencia a los carcinoides gastrointestinales
de los de ofra localizacién.

Ante la sospecha de un tumor carcinoide es importante
desde el punto de diagnéstico y de la planificacién terapéutica
la realizacién de un estudio hormonal que identifique y
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cuantifique el tipo de secrecién en el caso de los tumores
funcionantes. La excrecién urinaria aumentada de 5-HIA es
el test mds usado en el diagnéstico inicial (sensibilidad 75%
y especificidad cercana al 100%)2. La cromogranina A es el
marcador tumoral mds sensible, y segin algunos estudios una
concentracién >5000pg/| es un factor predictor independiente
de mal pronéstico®. La enteroclisis es generalmente més sensible
en la deteccién del tumor primario de intestino medio que la
TAC, pero ésta permite la valoracién de metdstasis y posibles
estenosis y reacciones fibréticas del mesenterio. Asi, en nuestro
caso, la enteroclisis mostré un defecto de relleno que intuia
una localizacién intramural de la lesién, mientras la TAC sélo
informaba un engrosamiento inespecifico ileal, compatible entre
otros, con una E. de Crohn. La gammagrafia de receptores de
somatostatina (octreétride el mds usado) completa el estudio
de extensién (sensibilidad 86-95%), y es fundamental en la
deteccién de recidivas y en la planificacién terapéutica,
al predecir la respuesta a andlogos de somatostatina® 4. En
nuestro caso el estudio negativo con octreoscan confirmé el
éxito de la cirugia radical, y asi la ausencia de tumor.

El manejo de los tumores carcinoides incluye reseccién
del tumor primario si no hay evidencia de metdstasis y el control
del sindrome carcinoide si existe. En los de intestino delgado
se debe considerar la reseccién radical de tumor incluso
ante la presencia de metdstasis irresecables para anticiparse
a los posibles problemas de isquemia u oclusién intestinal
por la reaccién desmopldstica tipica de esta localizacién.
En los carcinoides bien diferenciados con positividad en la
gammagrafia con octredtride se ha demostrado la eficacia
de isétopos radiactivos unidos a andlogos de somatostating,
y se estd investigando un papel para el factor inhibidor de
crecimiento vascular endotelial (VEGF inhibidores), aunque con
bajas tasas de respuesta’. En los pobremente diferenciados
el empleo de quimioterapia (cisplatino) rara vez consigue
prolongar la remisién, con una duracién media de 6 meses.
El futuro pasa por identificar la expresién de receptores que
predigan una buena respuesta a tratamiento.

En nuestro paciente la reseccién del tumor primario,
adenopatias locoregionales y mesenterio resulté radical, y no
fue necesario ningln tratamiento sistémico posterior.

El pronéstico de los tumores carcinoides depende de
la localizacién y el tamafio del tumor, en intima relacién a su
vez con la probabilidad de metdstasis, factores histolégicos
como el marcador de proliferacién celular KI-67 y la presencia
o no de sindrome carcinoide. La supervivencia a los 5 afios
de los tumores carcinoides de intestino delgado oscila entre el
52-77%. A pesar de la alta capacidad metastdsica y escasa
respuesta a tratamientos sistémicos, tienen mejor prondstico
que los adenocarcinomas de la misma localizacién.
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