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una casuistica multicéntrica
A propaésito de siete casos
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Resumen

Se presenta el analisis de una muestra
multicéntrica de neoplasias del apéndice
cecal, a propdsito de la cual se realiza una
revision bibliografica. Se describe la
casuistica, haciendo énfasis en el tratamiento
de las lesiones malignas y las indicaciones de
hemicolectomia derecha secundaria.

Se concluye que la apendicectomia puede
considerarse como tratamiento definitivo para
los tumores carcinoides menores de 20 mm,
limitados al érgano y distales, siendo
aconsejable la hemicolectomia derecha de
reintervencion para carcinoides grandes,
proximales, exteriorizados y en los nifios,
estando indicada para todos los
adenocarcinomas Dukes B.
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Summary

The authors present the analysis of a
multicentric sample of neoplasia of the cecal
appendix, and make a bibliographical review
of this subject. They describe casuistry
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emphasizing treatment of malignant lesions
and indications for secondary right
hemicolectomy. They come to the conclusion
that appendectomy can be considered a
definite treatment for carcinoid tumors
smaller than 20 mm, limited to the organ and
distal ones; right hemicolectomy is
recommended for big, proximal, exteriorized
carcinoids and for children;, it is also indicated
for all Dukes B adenocarcinomas.

Introduccion

Los tumores del apéndice cecal son poco fre-
cuentes, y su diagndstico surge generalmente
en el posoperatorio a la luz del informe anato-
mopatolégico. En estas condiciones, el cirujano
se encuentra en la dificil situacion de definir si la
apendicectomia realizada serd suficiente para
controlar la enfermedad neoplésica o si se re-
quiere una reintervencion ensanchada de nece-
sidad. Es de interés de los autores la presenta-
cion de una serie de tumores apendiculares,
con su presentacion clinica, perfil anatomopa-
tolégico, tratamiento realizado, estadificacion y
evolucion posoperatoria, con el objetivo de
aportar fundamentos que permitan decidir o no
una cirugia secundaria oncolégica més adecua-
da.

Merling describié en 1808 por primera vez un
tumor de localizacién apendicular considerado
benigno, hasta que en 1890, Ranson describié
un tumor carcinoide de ileon con metastasis he-
péticas "\ Lubarsch, en 1888 describi6é por pri-
mera vez la. estructura histolégica del tumor y
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Tabla 1. Correlacidon anatomoclinica. Tumores del apéndice cecal

Sexo M M F M M F M
Edad 70 66 21 46 61 71 d 54
Clinica ECM ECM ECM PA ECM ECM ECM
Macroscopia Flemonosa Flemonosa Flemonosa Perforada Flemonosa Flemonosa Flemonosa
Microscopia Adenoma Adenoma  Adenocarcinom  Carcinoide Carcinoma Carcinoma Carcinoma

velloso velloso a

Adenocarci- Adenocarci-

noma noma
Topografia Proximal Distal Distal Distal Proximal Distal Distal
Tamarno 10 mm 5 mm 6 mm 10 mm 5mm 8 mm 5 mm
Asociacion - Pélipo Pdlipo
lesional sigmoideo descendente
Estadificacién El Em Ell - = F
Dukes A c B - »

ECM: esquema cronolégico de Murphy

su origen en las criptas de Lieberkhun del intes-
tino delgado. Se debe a Oberndorfer la inclu-
sién del término carcinoide, para definir neopla-
sias de comportamiento diferente a los conoci-
dos por entonces. En 1897, Kultchinsky identifi-
c6 las células granulares de esas glandulas y en
1914 Gosset y Masson demostraron la capaci-
dad tintorial frente a las sales de plata que las
caracteriza (-9,

Entre las décadas del cuarenta y cincuenta,
varios autores describieron los péptidos va-
soactivos sintetizados y liberados por las célu-
las de Kultchinsky responsables del sindrome
carcinoide, descrito en 1952 por Biork, Aken vy
Thorson (1),

Material y método

Entre 1987 y 1993 fueron recabados siete casos
de tumores del apéndice cecal provenientes de
diferentes fuentes: Hospital de Clinicas, Sanato-
rio Universal, CUDAM, CASMU, Hospital de
Maldonado, Hospital Maciel, Hospital Central
de las Fuerzas Armadas.

Esta serie estd integrada por cinco hombres
y dos mujeres, cuyas edades oscilaron entre 21
y 70 anos, con una media de 45,5 afnos.

Todos fueron operados de urgencia, seis ca-
sos con diagnéstico de apendicitis aguda y un
caso con el de peritonitis apendicular. En cuan-
to a la anatomia patoldgica, presentaron apen-
dicitis flemonosa seis casos y apendicitis gan-
grenosa perforada, un caso.

Fueron diagnosticados tres adenocarcino-
mas (dos casos desarrollados en adenomas ve-
llosos) y cuatro tumores carcinoides (tres de
tipo A y uno de tipo B) (tabla 1). En nuestra se-
rie, la incidencia por sexo y edad fue similar a la
mencionada por la bibliografia, y no se presen-
té ninguin caso con sindrome carcinoide.

Los tumores mas frecuentes fueron los carci-
noides (n = 4) y los adenocarcinomas (n = 3); la
localizacién mas frecuente fue distal y ninguna
de las lesiones presentd un tamano superior a
20 mm. Tampoco se constaté compromiso pe-
ritoneal ni metastasis a distancia.

Dos de los tres adenocarcinomas'se desarro-
llaron en adenomas vellosos apendiculares de
alto grado de displasia. Dos tumores carcinoi-
des se asociaron con poliposis coldnica, lo cual
fue una concomitancia lesional casual. La esta-
dificacién de los adenocarcinomas presentd un
caso en estadio |, otro en estadio Il y el restante
en estadio lll..Segun la clasificacién de Dukes se
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encontrd un caso en estadio A, un caso en esta-
dio B y un caso en estadio C.

En relacién al tratamiento aplicado en la se-
rie, se destaca que tres de los cuatro carcinoi-
des fueron tratados mediante apendicectomia
exclusiva. El restante, tratado mediante hemi-
colectomia, es un caso discutible dado que, si
bien no retne los criterios de Parks, se present6
con una extension parietal hasta la serosa con
perforacién y peritonitis, lo que hace planteable
la siembra locorregional. De cualquier manera,
la hemicolectomia no pondria a cubierto de la
recidiva regional por implante.

Ningln paciente de la serie recibi6 terapia
adyuvante, si bien fueron sometidos a un plan
de seguimiento oncolégico mediante ecografia
abdominal, tomografia axial computarizada,
funcional hepético, antigeno carcinoembriona-
rioy CA.

AUN no se han recogido datos en relacion al
resultado del tratamiento efectuado, por el bre-
ve periodo en que fue recogida la muestray por
dificultades en el seguimiento hospitalario.

Discusion

Epidemiologia

La apendicectomia representa 55% de las inter-
venciones quirtrgicas de urgencia, y se la prac-
tica en 15 de cada 100.000 habitantes cada afo
(2, 5% de las piezas.de apendicectomia mues-
tran una anormalidad tumoral 23, Las primeras
comunicaciones acerca de tumores desarrolla-
dos en el apéndice cecal pertenecen a Berger,
Pommew y Esche (1865) 3

Se encuentran tumores apendiculares en
0,5% de las piezas de apendicectomia, siendo
el tumor carcinoide el mas frecuente, repre-
sentando 15% de los apudomas. Godwin de-
muestra sobre 2.837 casos del National Cancer
Institute, que los carcinoides apendiculares re-
presentan 77,3% de los carcinoides digestivos,
seguido por el de intestino delgado (33,7%) (.

Los adenocarcinomas se presentan en 0,1%
de las apendicectomias, con una incidencia de
0,2% por cada 100.000 habitantes por ano, en-
contrandose un adenoma apendicular por cada
1.500 apendicectomias. Representan entre 0,3

y 1% de los tumores de colon y hasta 10% de
los tumores malignos del ciego de origen epite-
lial 4.8,

En cuanto a la distribucién por edad, afectan
mas frecuentemente a mayores de 50 anos; el
adenocarcinoma se presenta en el sexo mascu-

lino en 40% y en la mujer en 30% de los casos
{2.4-8)

Anatomia patoldgica

Clasificacion

Los tumores primitivos son los mas frecuentes,
predominando los de la linea epitelial. Las neo-
plasias secundarias son miscelaneas y se han
descrito metastasis de cancer de mama, pul-
moén y ovario @,

Siguiendo a Dean y Spence, pueden dividir-
se en benignos y malignos . Dentro de los al-
timos se pueden dividir segun la clasificacion
de Uihlein en carcinoides (80-90%), cistoade-
nocarcionomas (8%), adenocarcinomas (3,5%)
y linfomas (0,54%). Nos referiremos a los car-
cinoides y adenocarcinomas por ser los que se
presentaron en nuestra serie.

Tumores carcinoides

Derivan de células neuroendécrinas situadas en
las criptas de las glandulas de Lieberkhun, de-
nominadas células de Kultchisky. Pertenecen al
sistema APUD, por lo que tienen la capacidad
de decarboxilar aminas y sintetizar péptidos va-
soactivos (1-8),

Inciden en pacientes jovenes, con una edad
promedio de 32,5 afnos, fundamentalmente en
mujeres, con una relacién 4-1, y en los nifos.
La incidencia es de 1/100.000 habitantes por
afo (1-7.10.11)

Moertel constaté un pico de incidencia entre
los 20 a 40 anos, que coincide con la mayor
concentracién de células argentafines en el 6r-
gano ®'2), Por esta razon, se especula con que
algunas formaciones tumorales descritas como
tumores carcinoides no sean mas que acumu-
los de células argentafines normales. La desa-
paricién de esta poblacion celular en la pared
apendicular con la edad, explicaria la menor fre-
cuencia en grupos de edad avanzada 13,
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Se describen dos grandes tipos de tumores
carcinoides: tumor carcinoide, que se ve en
38% de los casos, y el tumor carcinoide muci-
noso o adenocarcinoide (goblet cell) 3-9).

Se trata generalmente de tumores solitarios,
pero ocasionalmente se presentan en forma
multicéntrica (apéndice cecal, ciego, asas del-
gadas, ovario) 14,

Desde el punto de vista macroscopico, 80%
tienen un tamano inferior a 10 mm, 14% entre
10y 20 mm y 6% tienen mas de 20 mm. La
distribucién en el érgano se presenta en 75%
en el 4pex apendicular, 15% en el tercio medio
y 10% en la base del 6rgano 215, Desde el pun-
to de vista microscoépico se distinguen dos ti-
pos morfolégicos: el carcinoide clasico (intesti-
no medio) y el carcinoide rectal (intestino pos-
terior). Los tumores carcinoides son mas agre-
sivos en los niflos, observandose en ellos que la
infiltracion parietal afecta sélo a la submucosa
en 30%, la serosa 40% y la grasa en 30% 8. En
cambio, en el adulto la infiltracién submucosa
se ve en 70%, la serosa en 20% vy la grasa en
10% de los casos, de lo que surge que en los
ninos la frecuencia de exteriorizacion es tres ve-
ces mayor que en el adulto. Este comporta-
miento se ve especialmente en los carcinoides
de tipo rectal, mas que en el tipo clasico.

En cuanto a la extension locorregional, tie-
nen poca capacidad para dar metastasis gan-
glionares y peritoneales, pero los tumorales
grandes pueden afectar el ovario por migraciéon
trancelémica, incluso en forma bilateral (30%)
siendo el potencial metastasico proprocional al
tamafno tumoral y a la presencia de mucosecre-
cién extracelular 6:17)

Por ser frecuentemente pequenos, distales y
limitados al érgano, si bien se les coloca en el
grupo de tumores malignos, tienen una con-
ducta biolégica “border” y pueden ser conside-
rados como tumores de comportamiento be-
nigno .

Clinicamente se presentan como apendicitis
aguda o como cuadros dolorosos subintrantes
de tipo cdlico que afectan la fosa iliaca derecha,
lo cual se ve en 25% de los casos (tumores obs-
tructores) 19, Los restantes son hallazgos inci-
dentales 2,

El sindrome carcinoide es un marcador de
malignidad o de metastasis hepaticas, y se aso-

cia con un aumento en la excreciéon de acido
5-hidroxiindolacético y serotonina urinarios.

Adenocarcinomas

Los adenocarcinomas apendiculares son poco
frecuentes, con una incidencia de 0,6%, repre-
sentando 3,5% de los tumores del apéndice. Se
han publicado tan sélo 250 casos en la biblio-
grafia internacional 2:18-20}

Se desarrollan a partir de adenomas o ade-
nomas vellosos con alto grado de displasia y se
pueden asociar a pélipos o adenomas colorrec-
tales. Afectan con mayor frecuencia al sexo
masculino por encima de los cincuenta afos.

Se consideran cuatro grandes tipos de ade-
nocarcinomas: tipo |, colorrectal bien diferen-
ciado, se ubica de preferencia en el vértice; tipo
Il, cistoadenocarcinoma o mucinoso (general-
mente desarrollado a partir de un cistoadeno-
ma), se ubica frecuentemente en la base apen-
dicular; tipo Ill, adenocarcinoma medianamen-
te diferenciado o poco diferenciado; y el tipo IV,
adenocarcinoma indiferenciado. Puede asociar-
se con otros tumores, como estémago, colon u
ovario (7821

Generalmente se trata de tumores tabulove-
llosos o tibuloglandulares bien diferenciados,
algunos con mucosecrecion intra o extracelu-
lar, elemento que marca diferencias pronésti-
cas. El cistoadenocarcinoma tiene gran produc-
cién de mucina, pero es menos agresivo que el
adenocarcinoma de tipo colorrectal, adn cuan-
do en 25% de los casos se presenta con metéas-
tasis ganglionares u ovéricas. 50% de los cis-
toadenocarcinomas apendiculares pueden su-
frir rotura espontanea o traumatica, desarrollan-
do un pseudomixoma peritoneii, de mal pro-
ndstico (16:21.22)

Estadificacion

Los adenocarcinomas apendiculares pueden
clasificarse en cuatro estadios, de acuerdo con
la profundidad de la infiltracién parietal, el com-
promiso regional y la distancia. El estadio |,
presente en 17% de los casos, corresponde a
lesiones confinadas a la mucosa. El estadio I
(36%), corresponde a lesiones que comprome-
ten mucosa y submucosa, respetando la sero-
sa; estadio lll (24%) es el tumor exteriorizado
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que compromete ciego, peritoneo y ganglios
regionales. Se puede asociar con apendicitis
perforada. Finalmente, el estadio IV (23%), co-
rresponde a metéastasis hepaticas o carcinoma-
tosis peritoneal (8.20.23-26)

Diagnostico

Clinicamente no se puede hacer el diagndstico
de tumor apendicular. La mayor parte de los
pacientes son intervenidos por apendicitis agu-
da y sélo 25% de los tumores comprometen la
luz apendicular @7\ El diagndstico surge por el
informe del patélogo. Entre los diagndsticos di-
ferenciales planteados clinicamente figuran la
enfermedad de Crohn, tumor de ciego, invagi-
nacién intestinal, hidronefrosis, carcinoma de
vejiga, hemorragia digestiva baja, tumor de
ovario.

Desde el punto de vista de los exdmenes
complementarios, la ecografia sélo puede defi-
nir si la tumoraciéon es sélida o quistica, sus re-
laciones con el aparato genital femenino y via
urinaria, estado del peritoneo y secundarismo
hepatico. El colon por enema permite evaluar la
existencia de una exclusién apendicular o des-
plazamiento cecal sospechoso de tumor de
apéndice y descarta otras lesiones coldnicas.

La tomografia axial computarizda interesa en
presencia de una gruesa masa tumoral, sindro-
me carcinoide para evaluar secundarismo he-
patico con el cual frecuentemente se asocia, es-

tado del peritoneo y adenopatias regionales
(20,24.28)_

Tratamiento

El tratamiento de las neoplasias del apéndice
cecal genera controversia en cuanto a la necesi-
dad de realizar una hemicolectomia derecha de
necesidad con intenciones oncoldgicas, o si es
necesario realizar exéresis ensanchadas que in-
cluyan los anexos en la mujer, y el tratamiento
del peritoneo y de las metastasis hepaticas en
caso de sindrome carcinoide 1229,

En larevision de Moertel de 1968, este autor
identific6 0,2% de recidivas luego de apendi-
cectomias, mientras que otros autores encon-
traron 20% de tumores residuales en colon de-

recho en apendicectomizados por apendicitis
asociada a cancer apendicular 25,

Tumores carcinoides

En la gran mayoria de los casos la apendicecto-
mia es suficiente, dado que tan sélo 1% de los
carcinoides apendiculares tienen comporta-
miento maligno ©,

La hemicolectomia secundaria de reinterven-
cion se debe plantear en los tumores carcinoi-
des avanzados siguiendo los criterios de Parks
17, Este autor propone el tratamiento ensan-
chado para los siguientes casos: tumores ma-
yores de 20 mm, topografiados en la base
apendicular, con compromiso seroso, adeno-
patias sospechosas, en presencia de mucina
extracelular, alto indice mitético, o el carcinoide
desarrollado en niflos por su mayor agresividad
locorregional.

La oportunidad estaria dada a las cuatro se-
manas del cuadro agudo abdominal, depen-
diendo del estado del peritoneo y la estadifica-
cién.

Se acepta la apendicectomia como Unico tra-
tamiento a ofrecer en lesiones precoces (la ma-
yor parte) o en lesiones exteriorizadas con car-
cinomatosis peritoneal, higado secundario o
mal terreno. Algunos autores recomiendan la
anexectomia bilateral (2-7:22,23.28,30-32)

La indicacién mas controvertida de hemico-
lectomia es en los tumores de entre 10 y 20
mm, los pequenos carcinoides mucinosos y los
carcinoides infantiles.

Las metastasis hepaticas pueden tratarse
mediante embolizacién selectiva o por ligadura
arterial, lo que hace remitir el sindrome carci-
noide en 80% de los casos 1°20.33) Pyede consi-
derarse la asociacion de b fluoruracilo y estrep-
tozotocina con similares buenos resultados. Al-
gunos autores consideran el transplante hepati-
co para casos seleccionados @),

El prondstico de los tumores carcinoides cla-
sicos es de una sobrevida de 90% a cinco afios,
siendo malo para los carcinoides mucinosos.

Adenocarcinoma

Los adenocarcinomas apendiculares con una
extension lesional mas alld de la submucosa



I\/eoplasias del apéndice cecal: analisis de una casuistica multicéntrica

(Dukes B) son candidatos a hemicolectomia de-
recha sin discusion, siendo independiente del
grado de diferenciacién o tipo histolégico 2.
Este proceder tiene 60% de sobrevida a cinco
anos en relacion a 20% en los tratados sélo
mediante apendicectomia. Para las lesiones li-
mitadas a la mucosa (carcinoma in situ) no pa-
rece haber diferencias pronésticas entre los tra-
tados con apendicectomia y hemicolectomia.
Sin embargo, existe consenso en que los ade-
nocarcinomas apendiculares in situ limitados a
la mucosa pueden tratarse suficientemente con
apendicectomia exclusiva.

Algunos autores sugieren un tratamiento
agresivo para los adenocarcinomas extendidos
al peritoneo en forma de pseudomixoma perito-
neii, resecando ampliamente todo el tejido mi-
xomatoso 2228), Este tratamiento mejora el por-
centaje de sobrevida, disminuyendo la inciden-
cia de recidiva en comparacién con la apendi-
cectomia exclusiva. El beneficio de la cirugia
agresiva se traduce en un porcentaje de sobre-
vida a tres anos que es de 92% para la enferme-
dad residual pequena, 48% para la moderada y
20% para grandes residuos tumorales.

Otros autores han ensayado la peritonecto-
mia regional con vistas a la aplicaciéon de qui-
mioterapia intraperitoneal, pero los resultados a
tres anos son solo del orden de 35% (214.17.24.28)

La radioterapia no tiene buenos resultados
en el tratamiento de estos adenocarcinomas
por su baja sensibilidad.

Globalmente considerados, los adenocarci-
nomas tipo A tienen 100% de sobrevida a los
cinco anos, los de tipo B 67%, los de tipo C 50%
y los de tipo D descienden a 6% (82023.24.28) g
los afnos 1972 y 1992 Mc Cormick, en un estudio
retrospectivo sobre 30 adenocarcinomas apen-
diculares, encontré 77% de secundarismo he-
patico al momento del diagnéstico, 15% de se-
gundo primitivo colénico y 38% de tumor sin-
crénico de ovario. En esta serie, la media actua-
rial de sobrevida fue de 22 meses, con un perio-
do libre de enfermedad a los cinco afios de 43%
(26)

Los factores prondsticos mas importantes
son la actividad mucosecretora y la presencia
de células epiteliales en el peritoneo ©2. Para
los adenocarcinomas se justificaria un segui-
miento atn en los hemicolectomizados para

blsqueda de tumores sincrénicos o metéacro-
nos, ya que casi 20% de los pacientes desarro-
llardn o habran desarrollado una segunda neo-
plasia primaria digestiva 3234}

Conclusiones

Las neoplasias apendiculares siguen siendo
una entidad poco frecuente, siendo los carci-
noides los que ocupan el primer lugar. No tie-
nen expresion clinica propia, por lo que son de
diagnéstico intraoperatorio, y fundamental-
mente histolégico. Son intervenidas en la ma-
yor parte de los casos por apendicitis aguda o
sus complicaciones. El diagndstico final sera de
resorte histoldégico, de alli la necesidad de insis-
tir en el envio del apéndice al patélogo, Gnica
forma de llegar al diagnéstico de neoplasia de
apéndice y asi definir la real incidencia de esta
patologia en nuestro medio.

La apendicectomia es generalmente suficien-
te para los tumores carcinoides pequenos y dis-
tales y para los adenocarcinomas Dukes A,
siendo aconsejable la hemicolectomia frente a
carcinoides grandes, proximales, exterioriza-
dos y adenocarcinomas avanzados. De aplicar
esta conducta terapéutica pueden obtenerse
resultados satisfactorios en cuanto a sobrevida
a largo plazo.
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