i CORREO CIENTIFICO MEDICO
2 DE HOLGUIN

) ISSN 1560-4381
‘CADO CCM 2014; 18 (4)

PRESENTACION DE CASO

Presentacion de una paciente con tumor carcinoide del apéndice

cecal

Presentation of a Patient with Appendiceal Carcinoid Tumor

Barbara Haliberto Armenteros

Master en Urgencias Médicas. Especialista de Segundo Grado en Cirugia General. Profesora

Auxiliar. Hospital Clinico Quirargico Lucia Ifiguez Landin. Holguin. Cuba.

RESUMEN

Se presentd una paciente de 35 anos de edad, puérpera de 30 dias, filipina con antecedentes de
salud, valorada en Consulta de Cirugia en el Hospital de Dukhan, Catar en septiembre de 2013.
Con dolor abdominal localizado en fosa iliaca derecha de un dia de evolucion, acompafiado de un
vomito, sin otros sintomas asociados. Luego del examen fisico, hemograma completo, quimica
sanguinea, analisis de orina y ultrasonido abdominal se decidi6 ingreso y tratamiento quirdrgico
por el diagndstico de apendicitis aguda. Se realizd apendicetomia de urgencia por via
videolaparoscopica, donde se observé macroscopicamente, el apéndice engrosado y aumentado
de tamafio, cubierto por epiplon con discreta coleccion amarillenta; se envié la muestra al
Departamento de Anatomia Patoldgica donde por técnicas especiales se confirmo el diagnostico
de tumor carcinoide del apéndice cecal. La paciente fue egresada 72 h después con evolucion

satisfactoria, fue seguida por consulta externa.

Palabras clave: tumor carcinoide, apéndice cecal, neuroendocrino, cromogranina, acido 5-
hidroxiindolacético (5-HIAA).
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ABSTRACT

A 35-year-old patient, Philippine female patient with 30 days of puerperium, no previous disease,
who came to the Emergency Department of Surgery at Qatar, Dukhan hospital in September 2013
complaining of abdominal pain localized in right iliac fossa with a day of evolution associated by
one episode of vomiting without any other symptoms. After physical examination, complete blood
count, blood chemistry, urinalysis and abdominal ultrasound the patient was admitted for surgical
treatment because of the diagnosis of acute appendicitis, emergent video laparoscopic
appendectomy was performed which showed an enlarged and thickened appendix surrounded by
the omentum with slight yellowing discharge around. Sample was sent to pathology department.
Appendiceal carcinoid tumor was confirmed. The patient was discharged after 72 hours with

satisfactory evolution and followed by consultation.

Keywords: carcinoid tumor, appendiceal, neuroendocrine, chromogranin, hydroxyindoleacetic 5-
acid (5-HIAA).

INTRODUCCION

Los tumores carcinoides del intestino fueron descritos en 1867 y mas detalladamente por
Lubarsch en 1888 que reporta pequefios carcinomas en la porcién terminal del ileon; sin embargo,
Merling en 1838 y Beger en 1882 informan sobre sendos tumores en el apéndice cecal, los cuales
con seguridad corresponden a este tipo de neoplasias. El término karzinoids es utilizado en 1907
por Oberndorfer, para presentar ante la Sociedad Alemana de Patologia siete pequefios
adenocarcinomas de intestino delgado sobre los que enfatiza la naturaleza benigna de los tumores

carcinoides.

El tumor carcinoide es la neoplasia maligna mas comun del intestino, con una tasa de incidencia
de un caso por cada 300 autopsias. Los tumores carcinoides del apéndice representan de 0,2-
0,7% de todas las apendicetomias de rutina, son los tumores mas comunes del apéndice,

responsables por el 32-85% de todas las neoplasias apendiculares?!-3.

A pesar que la frecuencia del tumor primario es alta, la incidencia de metastasis es muy baja (una

metastasis por 300 000 incidencias). Los sitios mas comunes de metastasis son la zona
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mesentérica regional, los ganglios linfaticos para-aorticos y el higado. Con la propagacion a

distancia, sobre todo en el higado, se puede desarrollar el sindrome carcinoide 4.

En 1910 Hubschmann observa que las células de estos tumores eran idénticas a las células
enterocromafines (EC) descritas en 1870 por Kultschitzky en las criptas de Lieberkhun. En 1914,
Gosset y Masson utilizan técnicas de impregnacion de plata y demuestran que los tumores
carcinoides pueden surgir a partir de las células enterocromafines, Kulchitsky dentro de las
glandulas de Lieberkiihn y comprueban que sus granulos reaccionan con sales de plata y asi,
establecen la caracterizacién de los carcinoides como los tumores de células argentafines. En 1954
Thorson y sus colegas informan por primera vez la asociacion de los sofocos, diarreas,

broncoconstriccién y enfermedad cardiaca con tumores carcinoides.

En 1980, la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) utiliza el término carcinoide a todos los
tumores del sistema endocrino difuso (sindnimo de absorcidn precursor amina y descarboxilacion

[apud] y el sistema neuroendocrino de células).

Estudios realizados muestran resultados que el 5-hidroxitriptamina (serotonina) esta presente en
los tumores carcinoides y que los pacientes con sindrome carcinoide excretan cantidades
aumentadas del metabolito de serotonina, acido 5-hidroxiindolacético (5-HIAA). Estos estudios
conducen a la hipétesis que las manifestaciones humorales del sindrome carcinoide se pueden
atribuir a la sobreproduccién de serotonina. Sin embargo, la serotonina no es el Unico mediador
del sindrome clinico. Otras sustancias, tales como las taquicininas, juegan un papel importante en

las diferentes caracteristicas clinicas de los pacientes afectados 3.

PRESENTACION DE CASO

Se presentd una paciente filipina de 35 afios de edad, puérpera de 30 dias, sin antecedentes
personales de alguna enfermedad, que acudié al Cuerpo de Guardia de Cirugia en el Hospital de
Dukhan, Catar en septiembre de 2013, con dolor abdominal localizado en fosa iliaca derecha que
refiri6 haber comenzado a las cinco de la tarde del dia anterior, acompanado de un vémito, sin

otros sintomas asociados ni fiebre. Sin antecedentes patoldgicos personales y familiares.

Datos positivos al examen fisico: abdomen doloroso a la palpacion profunda en fosa iliaca derecha
con discreto dolor a la percusidn, sin reaccion peritoneal con punto de Mc Burney doloroso, los

ruidos hidro-aéreos disminuidos, sin reaccién peritoneal.
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Tacto rectal: Doloroso discretamente, al tacto se encontré una tumoracién engrosada hacia fosa

iliaca derecha, ausencia de heces fecales en la ampolla y no abombamiento del saco de Douglas.

Tacto vaginal: Utero en involucidon, no doloroso con presencia de loquios de color rojo oscuro;

temperatura axilar de 37,1°C y rectal 37,5°C.

Estudios complementarios:

Hemoglobina: 134 g/L, leucocitos:9,6 x 10°/L; resto dentro del rango de referencia.
Creatinina: 82 ymol/L, glucemia: 7,6 mmol/L, plaquetas: 125 x 10°/L.

Proteina C reactiva:115 mg/L, rango normal menor de 5 mg/L.

Sodio: 142 mmol/L; cloro: 103 mmol/L; potasio: 2,9 mmol/L (este ultimo estuvo disminuido
y fue necesario corregir con bomba de potasio).

Grupo y factor: A positivo.

Ultrasonido abdominal: reflejo el apéndice cecal que media 11 mm en su diametro interno, con la

pared engrosada 7,2 mm, con discreta coleccion de liquido periapendicular, sin colecciones a otros

niveles de la cavidad abdominal, Gtero y anejos normales.

En el ultrasonido abdominal, en la vista transversal (fig. 1) y en la vista longitudinal del apéndice

(fig. 2) se aprecio la pared del apéndice engrosada en mas de 6 mm.

Fig.2 Ultrasonido vista longitudinal del apéndice

4



Correo Cientifico Médico de Holguin
Presentacion de una paciente con tumor carcinoide del apéndice cecal

Segun el reporte del Departamento de Anatomia Patoldgica (fig.3) se aprecié: apéndice cecal,
tumor que mide 1,5 cm x 1 cm x 0,8, tumor neuroendocrino bien diferenciado G1 de bajo grado
de malignidad (tumor carcinoide); el rango mitético no pudo ser determinado, la extensién
microscopica del tumor penetra la serosa y los margenes distales estan comprometidos por el
tumor, pero no las proximales, no invasién vascular, linfatica, ni perineural identificadas. Estadio

anatémico I.

Fig.3. Aspecto histoldgico

Marcadores inmuno histoquimicos especificos: cromogranina A, neurona especifica y sinaptofisina,

todos fueron positivos.

La paciente se ingresd6 con la sospecha diagndstica de una apendicitis aguda y se decidid
tratamiento quirdrgico de urgencia por via video laparoscopica donde se encontré el apéndice
engrosado, se realizé apendicetomia sin dificultad, la paciente fue egresada a las 72 h con
evolucion satisfactoria (fig. 4). Fue reevaluada por consulta externa a los diez dias donde se le
indicaron: tomografia abdominal con doble contraste, acido 5- hidroxiindolacético en orina y
ultrasonido abdominal los cuales fueron normales, la paciente se mantuvo con seguimiento anual

por consulta externa.

Fig. 4. Aspecto macroscépico del apéndice cecal
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DISCUSION

Los tumores carcinoides del tracto gastrointestinal se originan de las células endocrinas, sub-
epiteliales situadas en las criptas de la mucosa del tubo digestivo, generalmente llamadas células
de Kulchitsky. El tumor carcinoide localizado en apéndice cecal representa el 16% con respecto a
otros organos originados del intestino medio, ya que va precedido del intestino delgado, sobre
todo el ileon, el recto, el estdbmago y el colon. También se encuentran en otros 6rganos como
cérvix uterino, timo, tracto biliar, pancreas, parétida, higado, mama, pulmones, etc. La etiologia
de los tumores carcinoides es desconocida, pero en una serie estudiada por Hemminki y Li de
5184 tumores carcinoides, se observan como posibles factores de riesgo una historia familiar de
tumores carcinoides en parientes de primer grado, un alto nivel de escolaridad con mayor riesgo

en individuos profesionales y, en personas que nacen en grandes ciudades 3 # 6,

La mayoria de los carcinoides del tracto GI se ubican dentro de los tres pies (aproximadamente 90
cm) de la valvula ileocecal. El tumor carcinoide del apéndice es la neoplasia apendicular mas
comun, comprende el 75% de los tumores apendiculares. Es mas frecuente en mujeres que en
hombres, con una proporcién de 2-4:1, en las edades comprendidas entre los 20 y 29 afos,

aunque otros autores refieren un pico de incidencia entre la cuarta y quinta décadas de la vida #°.

La mayoria de ellos son pequenos, en el momento del diagndstico, particularmente en el apéndice
cecal, donde constituyen un hallazgo. Las caracteristicas clinicas de los carcinoides

gastrointestinales (GI) varian de acuerdo con la ubicacidén anatémica y tipo celular °.

Su diagndstico clinico y radiolégico preoperatorio es raro ya que es un tumor tipicamente pequefio
y relativamente asintomatico. Se diagnostica con mayor frecuencia de forma incidental después

de una operacion por apendicitis aguda como resultado de una obstruccion de su luz.

Estos tumores son encontrados en aproximadamente en una de cada 300 apendicetomias de
rutina. Generalmente estan localizados en la punta del apéndice (62-78 %) y tienen un didmetro
menor de un centimetro en el 70-95 % de los casos. Se pueden hallar también de forma
incidental después de otros procederes como colectomia, colecistectomia y salpingectomia, y en

estudios post-morten en 1 % >,

El estudio imagenoldgico convencional para la valoracion de estos pacientes es la tomografia
computadorizada, simple o con contraste; sin embargo, se han incorporado nuevas técnicas a
dicho estudio, entre ellas la gammagrafia de receptores de somatostatina (Octreoscan In111) y la

tomografia por emision de positrones (PET, Positron Emission Tomography) 4°.
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En relacion con las técnicas para el diagnostico histoldgico, se utilizan dos procesos:

1) la técnica de Grinelius, que demuestra la caracteristica argentafin de las células granulares de
las criptas de Lieberkhun

2) la cromogranina, que es una técnica de inmuno histoquimica especifica, pero para muchos
autores no se considera muy especifica por la falta de estandarizacién de sus valores a nivel

internacional®.

El valor normal de la cromogranina (menos de 36,6 ng/ml), otro estudio de gran valor diagndstico
es el del acido 5-hidroxi-indol acético (5-HIAA) en 24 mg/dia (valor normal, 2 a 10 mg en 24 h)

con alta sensibilidad y especificidad en el diagndstico de tumores carcinoides de intestino medio.

El comportamiento de los carcinoides clasicos y adenocarcinoide es muy indolente. Las metdastasis
son inusuales, con frecuencia limitadas a los ganglios linfaticos regionales y usualmente

restringidas a tumores mayores de dos centimetros de diametro 1°.

Aunque todos los carcinoides son potencialmente malignos, el prondstico de los carcinoides
gastrointestinales es heterogéneo. En el apéndice, este estd relacionado con otros factores. El
tumor carcinoide del apéndice tiene buen prondstico con promedio de supervivencia a los cinco
afnos de 85,9 % a 100 %. En los casos con metastasis irresecables, el promedio de supervivencia

a los cinco afios es de 21-42 %.

El prondstico y el tratamiento de los tumores apendiculares depende de diversos factores: el
diametro del tumor, la localizaciéon dentro del apéndice, la profundidad de la infiltracion local, la
infiltracion linfatica, la presencia de metastasis, el tipo histologico y la edad del paciente; el

diametro tumoral es el factor prondstico mas importante para indicar el potencial de metastasis.

En los tumores menores de un centimetro de didmetro, el tratamiento de eleccion es la
apendicetomia simple, mientras que en los tumores mayores de dos centimetros se debe practicar
una hemicolectomia derecha con diseccién de ganglios linfaticos. En los tumores entre uno y dos
centimetros el tratamiento debe ser individualizado. Asi, en tumores préximos a la base del
apéndice, con invasion vascular o de los linfaticos de la submucosa o infiltraciéon del
mesoapéndice, se aconseja practicar una hemicolectomia derecha cuando se trata de pacientes
jovenes, mientras que, en pacientes mayores de 60 afos o con elevado riesgo quirurgico, el

tratamiento recomendado es la apendicetomia.

Algunos autores también recomiendan la hemicolectomia derecha en tumores malignos de alto

grado y en adenocarcinoides con afectacion difusa del apéndice. En presencia de metastasis en los
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ganglios linfaticos, se aconseja la hemicolectomia derecha, independientemente de la edad del

paciente 10,

El comportamiento de los carcinoides mucinosos es mucho mas agresivo que el de los otros dos

tipos, particularmente si el tumor se extiende hacia el ciego en el momento de la intervencién

quirdrgica y si contiene células en anillo de sello o en fila india. Las metdastasis en este tipo

histoldgico han sido documentadas en el 8 %, el sitio mas comun es el ovario, donde pueden

adquirir caracteristicas de tumor de Krukenberg.

Clasificacién de los tumores carcinoides del apéndice (tabla):

TX: No se puede evaluar el tumor primario

TO: No hay prueba de tumor primario

T1: El tumor mide menos o igual a dos centimetros en su dimensiéon mayor

T1a: El tumor mide menos de un centimetro en su dimensidén mayor

T1ib: El tumor mide mas de un centimetro en su dimensién mayor, pero menos de dos
centimetros

T2: El tumor mide mas de dos centimetros en su dimension mayor, pero menos de cuatro
centimetros con extension al ciego

T3: El tumor mide mas de cuatro centimetros o con extension al ileon

T4: El tumor invade directamente otros érganos o estructuras

Nx: No se puede evaluar tumor primario

NO: No hay metastasis de ganglios linfaticos regionales

N1: Metastasis a ganglios linfaticos regional

MO0: No metastasis a distancia

M1: Metdastasis a distancia

Tabla. Estatificacion del tumor

Estadio T N M
I T1 NO MO
II T2,T3 NO MO
III T3 NO MO
v Cualquier T Cualquier N M1

Fuente: Clasificacion TNM de los Tumores Carcinoides de apéndice. Tomado de las Normas

Americanas de Oncologias y Revista Mex. 2012:66 (4):185-188.

Se plantean algunas indicaciones aceptables para justificar una hemicolectomia derecha en los

carcinoides apendiculares: tumor mayor de dos centimetros de diametro, cualquier carcinoide
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maligno de alto grado, invasion del mesoapéndice, lesiones en la base del apéndice con margenes

positivos de tumor y tumor adenocarcinoide de células de Globet 1°,

Un punto de controversia es, qué hacer con los tumores entre uno y dos centimetros de diametro.
Algunos autores plantean que una decision individual debe ser tomada, otros sin embargo,
plantean que la apendicetomia simple es suficiente, excepto en los casos que se identifica invasion

del mesoapéndice donde recomiendan la hemicolectomia derecha 1°.
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