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Resumen

Los tumores neuroendocrinos son las neoplasias
mas frecuentes de intestino delgado. Su presentacidon clinica
puede producirse por la liberacién de sustancias vasoactivas a
la circulacion sistémica, ocasionando diarrea, dolor abdominal,
rubefaccion facial o enfermedad cardiaca, o secundariamente a la
inflamacidn y fibrosis de los tejidos circundantes, lo que ocasiona
sintomas por obstruccién intestinal o isquemia mesentérica. La
obstruccion intestinal es infrecuente, y suele producirse en fases
tardias de la enfermedad en pacientes con metdstasis hepaticas.
Para su diagndstico son importantes las imagenes radioldgicas y de
medicina nuclear, pero el diagndstico de confirmacién se realiza
mediante estudio histolégico. Presentamos un caso de carcinoide
ileal con metastasis mesentérica Unica que debutd con cuadro de
obstruccioén intestinal.

Palabras clave: carcinoide ileal, carcinoide mesentérico,
paniculitis mesentérica.

CORRESPONDENCIA
Manuel A. Macias Rodriguez
Hospital Universitario Puerta del Mar. Cadiz.

mmacias@comcadiz.com

Fecha de envio: 31/01/2018
Fecha de aceptacion: 01/04/2018

RAPD ONLINE VOL. 41. N23 Mayo - Junio 2018.

Abstract

Neuroendocrine tumours are the most common small
bowel tumours. Its clinical presentation may be produced by the
release of vasoactive substances into the systemic circulation,
causing diarrhea, abdominal pain, facial flushing or heart disease, or
secondary to inflammation and fibrosis of the surrounding tissues,
causing symptoms of intestinal obstruction or mesenteric ischemia.
Intestinal obstruction is rare, and usually occurs in late stages of the
disease in patients with liver metastases. Radiological and nuclear
medicine imaging are important for its diagnosis, but confirmatory
diagnosis is made by histological study. We present a case of ileal
carcinoid with unique mesenteric metastases that presented with
bowel obstruction.
mesenteric  carcinoid,
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mesenteric panniculitis.

Introduccion

Los tumores neuroendocrinos son los tumores de
intestino delgado mas comunes, con una incidencia anual de
aproximadamente 1-5 cada 100.000 habitantes’. La presentacién
clinica puede ser en forma de diarrea, dolor abdominal,
enrojecimiento facial o enfermedad cardiaca secundarias a la
produccién de sustancias vasoactivas, habitualmente en fase
tardia cuando presenta metastasis hepaticas. En otras ocasiones,
la liberacion local de estas sustancias puede dar lugar al desarrollo



de inflamacidn y fibrosis en los tejidos circundantes, que puede ser
muy extensa aun acompafando a tumores de pequefio tamafio y
pueden dar lugar a fibrosis retroperitoneal, paniculitis mesentérica,
obstruccidon o isquemia intestinal2. En estos casos la afectacién
mesentérica puede ser predominante y el tumor carcinoide
inadvertido inicialmente El diagndstico de los tumores carcinoides
se realiza sobre la base de las manifestaciones clinicas, la secrecion
de péptidos y aminas y las imagenes radioldgicas o de medicina
nuclear, pero la confirmacion se realiza por andlisis histolégico®.

Presentamos el caso de un tumor carcinoide ileal
que debutd con cuadro de obstruccién intestinal secundario a
metastasis mesentérica con paniculitis extensa.

Caso clinico

Varon de 83 afos, con antecedentes de hipertensidn
arterial, enfermedad pulmonar obstructiva crénica y carcinoma
de prostata tratado mediante radioterapia en 2005. Dos semanas
antes del ingreso inicié cuadro de dolor epigastrico y nduseas
incrementados por la ingesta, con mala respuesta a analgésicos
convencionales y omeprazol. En este tiempo ha perdido 7 kg de
peso. La analitica sdlo evidencid leve anemia microcitica-hipocroma
con un nivel de proteina C reactiva de 83 mg/L y fibrindgeno 731
mg/dL. El perfil hepdtico y la amilasa se mantenian dentro de
limites normales. Se realizd6 tomografia computerizada (TC) de
abdomen y pelvis que puso de manifiesto una imagen redondeada
de 26 mm con calcificaciones en su interior, situada en mesenterio,
con ingurgitacién vascular y paniculitis asociada. Se apreciaba
ademds un marcado engrosamiento de la pared de un asa de ileon
adyacente. Ambas lesiones eran precozmente hipervasculares en
estudio dinamico .Estos hallazgos sugerian como primera
posibilidad un tumor carcinoide de mesenterio e intestino delgado,
aunque se planted el diagndstico diferencial con la mesenteritis
retractil. Los marcadores tumorales (PSA, CEA, Ca 19,9, 5-HIAA
en orina y cromogranina A) se encontraban en limites normales.
Se realizo ecografia abdominal con contraste donde se visualizé
engrosamiento parietal de un segmento de 6 cm de ileon proximal,
que se situaba cercana a otra lesidn hipoecoica con calcificaciones

TC con contraste intravenoso. Lesion redondeada con calcificaciones
en mesenterio (flecha). Nédulo de 1 cm en segmento ileal vecino
(cabeza de flecha).

y limites espiculados de unos 2 cm en mesenterio. Tras la
inyeccion de contraste (Sonovue®) ambas lesiones presentaron
vascularizacion precoz y lavado . En el mismo acto
se realizd microbiopsia de la lesion mesentérica con aguja de
20 g, que mostroé células isomorfas de talla pequefia, con nucleos
redondos y escaso citoplasma eosindfilo, compatible con tumor
neuroendocrino bien diferenciado. Una entero-RMN dindmica con
gadolinio también demostro realce en fase arterial de las lesiones
ileal y mesentérica, que se mantenia en fase portal, compatible con
tumor neuroendocrino con metdstasis mesentérica . Se
amplio el estudio con un Octreoscan, que solo mostraba captacion
patoldgica en elabdomen no focalizada. Durante suingreso presentd
obstruccion y signos de isquemia intestinal que requirié reseccion

a) Implante mesentérico con calcificaciéon. b) Engrosamiento mural
ileal nodular. c,d,e) Ecografia con ecopotenciador que muestra
hipervascularizacién arterial (30 segundos tras la inyecciéon del
contraste) de la lesién mesentérica (flecha fina) e ileal (flecha gruesa).

Enero-RMN. Corte coronal. Implante mesentérico hipervascular con
retraccion y espiculaciones en grasa mesentérica.
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parcial de intestino delgado urgente. La pieza quirldrgica mostrd
un tumor neuroendocrino de bajo grado G1 (tumor carcinoide) de
12 mm con infiltracién de la subserosa e implante metastasico de
22 mm en mesenterio. El tumor presentaba un indice proliferativo
ki 67% menor del 2% y un indice mitético de menos de dos mitosis
por diez campos de gran aumento. El estudio inmunohistoquimico
mostré expresién intensa de cromogranina y sinaptofisina y
expresion débil de CD 56. Al noveno dia el postoperatorio se
complicd con una insuficiencia respiratoria refractaria y exitus.

Discusion

Los tumores carcinoides son neoplasias submucosas
poco frecuentes de crecimiento lento que se originan en las células
enterocromafines de Kulchitsky, situadas en la base de las criptas de
Lieberkuhn en el tracto gastrointestinal®. Presentan una prevalencia
similar en hombres y mujeres, aunque los localizados en intestino
delgado parecen ser mas frecuentes en hombres. La edad media
de aparicién son 65 afios* y el diagndstico es tardio con frecuencia,
hasta un 60-80% de los pacientes se diagnostican en 5-7 afios.
Pueden aparecer a cualquier nivel del tubo digestivo, aunque es mas
frecuente la localizacidn ileal®. Pueden producir varias sustancias
biolégicamente activas como serotonina, histamina, dopamina,
gastrina, cininas, calicreina, ACTH, GH, sustancia P, calcitonina
y prostaglandinas mostrando propiedades neuroendocrinas
clasificandose asi en "funcionales" y "no funcionales" en funcion
de la produccién hormonal®8. Estas lesiones se clasifican como
benignas o malignas en funcidon de la presencia o ausencia de
metastasis’.

Los carcinoides funcionales tienen el potencial de causar
sindrome carcinoide, como resultado de la activacién excesiva
de mediadores bioactivos en toda la circulacion sistémica y se
manifiesta con nauseas y vomitos, diarrea acuosa, rubefaccién
facial, sibilancias, pérdida de peso, dolor abdominal, e insuficiencia
cardiaca®. Esto sucede, cuando aparecen metdstasis hepaticas, en
el 20% al 30% de los carcinoides del intestino medio?®. Las afectacion
metastasica hepatica es las mas frecuentes (60-80%) junto con la de
ganglios linfaticos®.

El tumor carcinoide tiende a infiltrar en la pared
gastrointestinal, extendiéndose al mesenterio en 40-80% de los
casos. Cuando esto sucede se produce una reaccién desmoplasica
y una esclerosis vascular elastica con atrapamiento de vasos
sanguineos e isquemia intestinal secundaria®, aunque esta reaccién
también puede ser provocada por la serotonina u otros factores
hormonales liberados por el propio tumor. A pesar de esta
tendencia a la afectacion mesentérica, la obstruccion intestinal es
poco frecuente. En una serie de 824 pacientes, dos tercios de ellos
en estadio IV, solo el 4,4 % presentd signos y sintomas de extensa
fibrosis mesentérica o retroperitoneal, siendo en todos los casos
pacientes con carcinomatosis peritoneal y metastasis hepaticas a
diferencia del caso que presentamos’.

El tumor carcinoide mesentérico casi siempre se debe a
una metdstasis de un tumor de intestino delgado ya que un tumor
primario en esa zona es infrecuente y debe ser cuestionable su
aparicion. A menudo son el hallazgo inicial de tumores carcinoides
del intestino delgado en TC y hasta en el 70% de los casos, el
primario no se objetiva®®.

Dado que con frecuencia la presentacion se realiza como
una masa mesentérica, es importante conocer el diagndstico
diferencial de esta, que incluye etiologias diversas, que van
desde benignas hasta altamente malignas, en el que ademas de
tumores carcinoides hay que descartar la mesenteritis retractil,
de etiologia inflamatoria y causa desconocida, que se relaciona
con otras neoplasias malignas y otras patologias inflamatorias
idiopaticas'®. En las pruebas de imagen nos encontrariamos
una lesion predominantemente espiculada, con frecuentes
calcificaciones e intensa fibrosis, con retraccion del mesenterio
pero sin invasion de la pared intestinal’, que tiende a evitar la grasa
alrededor de los vasos sanguineos dando lugar a una imagen que
recuerda a un halo graso. Mientras que la metastasis de carcinoide
se manifiesta también como una lesién espiculada y calcificada
hasta en un 70% de los casos, pero que confina y a veces infiltra los
vasos sanguineos, sin que se objetive halo graso y con afectacién
de la pared intestinal. La modalidad de imagen mas sensible para
diferenciar la mesenteritis retractil del carcinoide es el Octreoscan,
con una sensibilidad superior al 80%. El uso combinado con TC
mejora la precisién de la localizacidn de los tumores®”.

La ecografia es una técnica de gran utilidad en el estudio
de lesiones intestinales, pues puede objetivar incluso algunas no
detectadas con otras técnicas de imagen de mayor complejidad®.
También esta recomendada para definir lesiones en el mesenterio
de causa desconocida™. La ecografia con contraste permitid en
nuestro caso visualizar la lesion mesentérica y el tumor primario
como lesiones hipervasculares con fendémeno de lavado. Este
patrén esta presente en mds del 90 % de estos tumores siendo muy
util en el diagnéstico diferencial de otras lesiones'. La ecografia
permite ademas realizar en el mismo acto la puncion diagndstica
de la lesion para su confirmacion histoldgica.

La cirugia sigue siendo el tratamiento de eleccidn
en pacientes con enfermedad limitada con intencién curativa
aunque también se puede emplear con fines citorreductores o
paliativos en pacientes con enfermedad extensa o metdéstasis®.
Los pacientes que presentan obstrucciéon del intestino delgado u
otras emergencias gastrointestinales pueden requerir resecciones
urgentes. Las tasas de supervivencia a cinco afios después de
la reseccion quirtrgica de tumores carcinoides de intestino
delgado primarios y metastasicos oscilan entre 60% y 80%. El
tratamiento médico se realiza principalmente con andlogos de
somatostatina, que son muy efectivos en el control de la mayoria
de los sintomas del sindrome carcinoide. En los Ultimos afios se
han producido grandes avances en el conocimiento de la biologia
molecular de estos tumores, que han ampliado las opciones de
terapia sistémica en tumores metastasicos, incluyendo el empleo
de férmacos antiangiogénicos e inhibidores de la via mTOR'™.
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