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Reporte de caso

Tumor neuroendocrino de la valvula ileocecal con
metastasis hepatica unica. Presentacion de caso

A case of a neuroendocrine tumor of the ileocecal valve with a single hepatic

metastasis

Pedro Rosales Torres, MD,' Rafael Pila Pérez, MD," Pedro Ledn Acosta, MD,"" Rafael Pila Peldez, MD.!

" Hospital Provincial Docente “Manuel Ascunce Resumen
Domenech . Camagiiey. Cuba.

Los tumores neuroendocrinos (TNE) del tracto gastrointestinal son muy infrecuentes, el intestino delgado y

*Correspondencia: leonacostapedro@gmail.com. principalmente el ileon son los sitios donde ocurren con mayor frecuencia. Tienen la capacidad de secretar
péptidos y aminas bioactivas. La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) los clasifica de acuerdo con el
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grado de diferenciacién y conducta biologica en 5 grados. Las manifestaciones clinicas pueden estar au-

Fecha aceptado: 03-04-18 sentes o ser inespecificas. Se reporta el caso de un paciente de 49 afios de edad quien fue ingresado por
dolor abdominal en hemiabdomen derecho, acompafiado de aerogastria, vémitos y sindrome constitucional;
en el examen fisico se encontré hepatomegalia dolorosa con nédulo tnico de 2,5 cm aproximadamente. La
citologia por aspiracion con aguja fina (CAFF) y la laparoscopia con biopsia diagnosticaron una metastasis
hepatica unica de un TNE de origen gastrointestinal, que se confirmé con la colonoscopia con ileoscopia
encontrando un tumor subepitelial en la valvula ileocecal. La inmunohistoquimica realizada ayudé a la confir-
macién del diagnéstico. El tratamiento puede ser quirlrgico; sin embargo, este paciente rechazé esta terapia,
por lo que se traté con quimioterapia y radioterapia. Lo fundamental en esta entidad es el diagndstico precoz,

que pocas veces se realiza por lo infrecuente de la enfermedad.
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Abstract

Neuroendocrine tumors of the gastrointestinal tract are very rare tumors that most frequently occur in
the small intestine, primarily in the ileum. They secrete bioactive peptides and amines. The World Health
Organization (WHO) classifies them into five grades according to the degree of differentiation and biolo-
gical behavior. Clinical manifestations may be absent or nonspecific. We report the case of a 49-year-old
patient who was admitted due to abdominal pain in the right hemiabdomen, accompanied by aerogastria,
vomiting and constitutional syndrome. A painful hepatomegaly with a single nodule of approximately 2.5
cm was found during physical examination. CAFF and laparoscopy with biopsy diagnosed a single hepatic
metastasis of a neuroendocrine tumor of gastrointestinal origin. This was confirmed by colonoscopy with
ileoscopy which found a subepithelial tumor in the ileocecal valve. Immunohistochemistry helped confirm
the diagnosis. Treatment for this type of tumor can be surgical, but this patient rejected surgery. It was
treated with chemotherapy and radiation therapy. Early diagnosis of this entity is fundamental but is rare

because of the infrequency of the disease.
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INTRODUCCION

Los tumores neuroendocrinos del sistema gastrointestinal
(TNE) constituyen una entidad clinico-patolégica hetero-
génea muy agresiva, constituye menos del 5 % de todas las
neoplasias del aparato digestivo (1) y su incidencia varfa de
2,5% a5 % casos/100 000 (1,2). Se derivan de las células
neuroendocrinas del aparato gastrointestinal, por lo que
poseen capacidad neurosecretora; es decir, la capacidad de
secretar péptidos y aminas bioactivas, siendo la principal la
S-hidroxitriptamina (S-HT) o serotonina (2). Se localizan
con mayor frecuencia en el aparato gastrointestinal (74 %)
y en particular el intestino delgado, principalmente el ileon,
donde se reporta con mayor frecuencia (30 %) como en
este caso; sin embargo, también pueden encontrarse en el
sistema broncopulmonar (25 %) (3). El restante 1 % ocurre
en la laringe, vesicula biliar, conductos biliares extrahepati-
cos, higado, bazo y genitales masculinos y femeninos (4).
Los TNE se denominan de acuerdo con la hormona que
liberan y solo si esta se encuentra en cantidades medibles
y es funcionalmente activa; de lo contrario se denominan
neuroendocrinos (1, 3). El objetivo de este trabajo es presen-
tar el caso de un paciente con TNE de la vélvula ileocecal,
que resulta muy infrecuente en nuestro medio.

CASO CLIiNICO

Paciente de 49 afios de edad, masculino, blanco, carpintero,
fumador de una cajetilla de cigarrillos diaria desde hace
20 afos y alcohdlico crénico, bebedor de 12 litro de ron
diariamente durante los ultimos 15 afios, sin antecedentes
familiares de interés. Refirié que en los ultimos 6 meses
aproximadamente comenzé con dolor abdominal difuso
en todo el abdomen, especialmente en el hemiabdomen
derecho; ha ido en aumento, era punzante y de inicio en el
hipocondrio derecho. Luego, el dolor se intensificé, acom-
panado de nduseas, vomitos en nimero de 3, aerogastria
y distension abdominal. Acudié a un facultativo quien le
indic6é un tratamiento, pero no mejord y a la sintomato-
Iogia anterior se afiadi6 estrefiimiento, astenia, anorexia y
pérdida de 10 kg. Todo este cuadro lo obligé a consultar a
otro especialista, quien decidi6 su ingreso.

Examen fisico

Afectacién del estado general, mucosas humedas y normo-
coloreadas, sin adenopatias en cadenas ganglionares perifé-
ricas, ni edemas, ni ictericia. El examen cardiorrespiratorio
fue normal con tensién arterial (TA) 13080 mm Hg. La fre-
cuencia cardiaca central fue de 84 latidos por minuto (Ipm).

El abdomen era difusamente doloroso en el hemiabdo-
men derecho con hepatomegalia que rebasé el reborde

costal 2 cm, se palp6 una masa redondeada de aproximada-
mente 2 cm, dolorosa y fija. A nivel de la fosa iliaca derecha
se detectd una zona indurada y ligeramente dolorosa. No se
encontraron otras alteraciones. El resto del examen fisico
fue normal, incluida la esfera uroldgica y el fondo de ojo.

Los estudios analiticos, iones, enzimas, funcién renal,
hepatica y pancredtica no mostraron alteraciones de impor-
tancia; solo una velocidad de sedimentacién globular de 80
mm/1°* h (valor normal: hasta 20) y una lactato-deshidro-
genasa (LDH) de 850 UI/L (valor normal: 130-300). La
radiografia de térax y el electrocardiograma (ECG) resulta-
ron normales, y el ultrasonido abdominal mostré el higado
con nddulo unico de 2,5 cm, sin otras alteraciones.

Se realizé una citologia por aspiracién con aguja fina
(CAAF), que inform¢ positividad para células neoplasicas:
tumor epitelial de bajo grado tipo adenocarcinoma de posi-
ble origen endocrino. Se realiz6 laparoscopia y biopsia por
trocar grueso, que informo las mismas caracteristicas que la
CAAF (Figuras 1y 2). La tomografia axial computarizada
(TAC) de abdomen, retroperitoneo, térax y mediastino
resultaron sin anormalidades.

Figura 1. Microfotografia de biopsia hepética que muestra infiltracién
metastésica difusa por nidos celulares malignos. H/E-20 X.

El colon baritado (colon por enema) mostré defecto de
lleno a nivel del ileon terminal.

La colonoscopia revel6 una lesion de aspecto tumoral a
nivel de la valvula ileocecal, redondeada de unos 4 cm de
tamafio y del mismo color que la mucosa circundante; se
apreci6 el signo de la tienda de camparia, que es la elevacion
de la pared intestinal con base ancha y vértice romo, sin
pediculo con conservacién de la mucosa intacta (Figuras
3y 4). Se tomd una biopsia para el estudio histolégico,
que informé la presencia de un carcinoma neuroendocrino
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Figura 2. Marcaje intensamente positivo en zona tumoral con ENS.
THQ-20 X.

poco diferenciado grado III. La inmunohistoquimica fue
positiva a enolasa neuroespecifica (NSE), sinaptofisina y
Ki 67 (Figuras 5,6y 7).

El paciente se trasladé al Hospital Oncolégico Madame
Curie de la ciudad de Camagiiey, donde se inici6 el trata-
miento con quimioterapia y radioterapia.

DISCUSION

No esté clara la razén por la cual los tumores del intestino
delgado tienen tan baja frecuencia; se ha propuesto que

Figura 3. Imagen colonoscdpica anivel de la valvulaileocecal. Obsérvese
la imagen tumoral exofitica.
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el alto contenido de liquidos causa menor irritacién de
la mucosa y una menor exposicién a carcinégenos. Se ha
sugerido que la mayor secrecién de inmunoglobulina A
(IgA) tiene un factor protector (S). Los TNE se originan
del sistema endocrino gastrointestinal y se relacionan con
los TNE de tiroides, pdncreas y feocromocitomas, asi como
alas neoplasias endocrinas multiples (MEN) enun 9 % (2).
El tracto gastrointestinal posee el mayor numero de células
neuroendocrinas del organismo, estas producen péptidos
y aminas que regulan la motilidad y la digestién (S). Solo
algunos ocasionan proliferaciéon neopldsica, siendo esta
menos frecuente a nivel de la submucosa del ileon terminal
(1,4) como en el paciente que presentamos.

Los TNE se denominan de acuerdo con las hormonas
que producen. La clasificacién de los TNE propuesta por
Capella y adoptada por la OMS se basa en el sitio de ori-
gen, tamafio del tumor, extension en el tejido circundante,
angioinvasion, comportamiento biolégico y diferenciaciéon
histolégica en combinacién con el estado funcionante o no
funcionante (1, 2). Este paciente se encontraba en el grado
III de esta clasificacion. El pico de aparicién es entre la sexta
y séptima décadas de la vida; el 10 % de estos tumores secreta
mediadores bioactivos, lo que produce los sintomas tipicos
del sindrome carcinoide, pero por lo general consultan por
dolor abdominal u obstruccién intestinal; sin embargo, el
diagnostico preoperatorio suele ser dificil por la evolucién
insidiosa de los sintomas (6). Estos tumores pueden perma-
necer asintomaticos durante afios (generalmente antes de la
aparicién de metdstasis) o presentar sintomas obstructivos,
los cuales se hallan accidentalmente durante una cirugfa o la
realizacién de un estudio radiolégico (5).

El diagnoéstico de esta entidad debe incluir determinacio-
nes de 5-HT en orinas de 24 horas para los carcinoides pro-

Figura 4. Macrofotografia a nivel del ileon terminal. Obsérvese la lesion
tumoral redondeada de color amarillo oscuro a 1 cm y medio de la
vélvula ileocecal.
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Figura 5. Microfotografia de la lesion intestinal que muestra nidos
bien delimitados de células tumorales malignas con caracteristicas
histolégicas neuroendocrinas. H/E-20 X.

Figura 7. Lesion intestinal: positividad para Ki 67. THQ-40 X.

ductores de serotonina, la cual no fue posible realizar por
dificultades con el estudio. La TAC y resonancia magnética
nuclear (RMN) han demostrado poseer similitud para el
diagnostico de metdstasis regionales y a distancia con un
77 % y un 80 %, respectivamente (7); en este paciente, la
TAC con doble contraste fue muy efectiva; y fue igual-
mente util la endoscopia digestiva, el transito intestinal y
el ultrasonido abdominal. Para mejorar el diagnéstico de

Figura 6. Lesion intestinal: reaccién intensamente positiva para
sinaptofisina. THQ-20 X.

esta entidad se usa una serie de marcadores de inmunohis-
toquimica, entre ellos la ENS y los marcadores asociados
con vesiculas pequefias (sinaptofisina). Hay una relacién
casi lineal entre el tamano yla presencia de metdstasis, el 85
% de los tumores de mas de 2 cm produce metastasis (5),
comprobado en este paciente.

El tratamiento para los TNE varia desde el tratamiento
médico con agentes de quimioterapia y radioterapia, hasta el
tratamiento quirurgico con reseccién tumoral, dependiendo
de la localizacion, el estadio en que se clasifique y los sinto-
mas. En los pacientes con metdstasis, la reseccion del tumor
primario junto con los nédulos mesentéricos ha reportado
mejorfa notable de la sintomatologia (8). La quimioterapia y
radioterapia han demostrado poca utilidad en estos tumores
(4). El pronéstico de los TNE del intestino delgado es desfa-
vorable en comparacién con los gastricos y los del recto (8).
La tasa de supervivencia a los 10 afos es del 65 % al 73 %
para los tumores bien diferenciados y del 46 % al 71 % parala
enfermedad localizada y a distancia (2, 3).

CONCLUSIONES

Los TNE del sistema gastrointestinal son entidades muy
infrecuentes. Estos tumores tienen manifestaciones cli-
nicas heterogéneas y pueden permanecer asintomdticos
durante anos. El diagnéstico diferencial incluye muchas
causas de dolor abdominal. El tiempo entre el inicio de los
sintomas y el diagndstico es de 6 a 7 meses, siendo impor-
tantes la endoscopia digestiva ultrasonido y TAC de doble
contrate. La terapia varfa desde el tratamiento médico hasta
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el tratamiento quirdrgico, dependiendo de la localizacién,
el estadio y los sintomas.
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