ARTICULO ORIGINAL

CIR URUGUAY 2006, 76 (1): 3- 17

Tumores Carcinoides de Recto

Dres. Marcelo Viola Malet *, Rosario Amorin **, Claudia Barreiro ***

Resumen

Los tumores carcinoides constituyen una cla-
se morfolégicamente definidos de tumores intesti-
nales poco frecuentes, que exhiben un comporta-
miento menos agresivo que los adenocarcinomas
intestinales; su naturaleza endocrina se reconocio
muchos afios después de su conocimiento.

Su escasa frecuencia trae como consecuen-
ciainmediata que sean pocos los cirujanos que se
enfrentan alguna vez en su carrera a pacientes
portadores de dicha afeccion.

En 1980 la OMS, los define como tumores del
sistema neuroendocrino difuso o neoplasmas be-
nignos que muestran un mejor prondstico que los
otros carcinomas, que se caracterizan por un pa-
trén de crecimiento particularmente lento, con afi-
nidad argentdfila, reaccion inmunohistoquimica con
marcadores especificos neuronales, y con la ca-
pacidad de expresar diferentes péptidos y aminas
biogénicas.

Se excluyen de esta clasificacion los tumores
neuroendocrinos glandulares, asi como los carci-
nomas neuroendocrinos de alta malignidad.

Presentado como Tema Libre en el 53° Congreso Uru-
guayo de Cirugia. Colonia 26-29 de noviembre de 2003.
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En la dltima publicacion nacional sobre este
tema, que data del afio 1975, se define estos tu-
mores de origen neuroectodérmico, ubicados en
el tracto gastrointestinal, genutourinario, y bron-
quial, con una biologia particular de crecimiento
lento, secretores de aminas biogénicas, con ca-
racteristicas macro y microscopicas propias que
permiten inividualizarlos y distinguirlos de otros
tumores. Son tumores primitivos de las mucosas
de los tractos referidos, derivan de las células en-
docrinas, células enterocromafines.

En recientes simposios acerca de los tumores
enddcrinos se propone sustituir el término carci-
noide por el de tumores neuroendocrinos.

Estos tumores ocurren en mas del 85% en el
tracto gastrointestinal, pero también pueden ser
encontrados fuera de éste, como ser bronquios,
ovarios, pulman, riidn, entre otros.

Son sumamente heterogéneos en cuanto a su
histologia, presentacion clinica, desarrollo y poten-
cial metastasico, e incluso respecto a sus carac-
teristicas endocrinas.

No existen dudas que los distintos comporta-
mientos clinicos de estos tumores se deben a su
heterogeneidad histoldgica y endocrina.



Los tumores carcinoides localizados en el rec-
to, que motivan este trabajo, debemos decir que
son poco frecuentes; constituyendo aproximada-
mente 0,7 a 1,3% de todos los tumores del recto.
Representan alrededor del 20% de todos los tu-
mores carcinoides del tracto gastrointestinal, y 10-
15% de todos los carcinoides.

Generalmente estos tumores se presentan en
forma aislada, siendo la incidencia de carcinoides
de recto mdltiples solo de 2-4%, y la combinacién
con otros tumores primarios llega en algunas se-
ries hasta el 305 aproximadamente (13, 15); afec-
tan por igual a hombres y mujeres, cuyas edades
promedio rondanla 5%y 7década de la vida (13,16).

El potencial de malignidad de los carcinoides
de recto es extremadamente bajo; 5-10% en las
distintas series revisadas; asi como la presencia
de metastasis a distancia y del sindrome carcinoi-
de clasico.

Es rara la presencia de este sindrome clinico
en este tipo de tumores, dado que habitualmente
son hormonalmente inactivos; pero también es di-
flcll de explicar su ausencla, ya que algunas veces
pueden producir hormonas que se Vierten directa-
mente en la circulacién sistémica evitando el me-
tabolismo hepatico.
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Abstract

Carcinoid tumors are amorphologically defined
class of intestine tumors which occur only rarely
and are less aggressive than intestine adenocarci-
nomas. Their endocrinous natura was recognised
only years after they had become a known entity.

The immediat consequence of being rare is that
few surgeons ever come across patients which
suffer from this condition.

In 1980 the WHO defined them as diffused tu-
mors of the neuroendocrinous system or benign
neoplasms with betterprognosis than otther carci-
nomas; they are characterized by their particularly
slow growth rate, argentaphin affinity, immunihisto-
chemical reaction with regard to neuronal specific
labels and with the capacity of expressing various
different peptides and biogenic amines.
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This categorization excludes glandular neuroen-
docrine tumors such as highly malignant neuroen-
docrine carcinomas.

In the last national publication on this topic,
dating way back to 1975, these turiors are defined
as having a neuroectodermic origin. They are to be
found on the gastrointestinal, genitourinary and
bronchial tract, with the particular biology of being
slow in growth and secreting biogenic amines, with
specific macro and microscopic characteristic that
render possible the individualization and differen-
tiation from other tumors. Thery are primitive tu-
mors of the mucosa of the mentioned tracts; they
derive from endocrinous cells, enterochromaffine
cells. In recent symposia on endocrinous tumors,
there was a proposal to substitute the term “Carci-
noid” by “neuroendocrinous tumors”.

These tumors occur in over 85% of gastroin-
testinal tract but they may also occur outside it,
such as in bronchia, ovaries, lung kidneys, and
other sites.

« They are highly heterogeneous as to their his-
tology, clinical presentation, development, and
metastatic potentlal and even as to their endocri-
nous characteristics.

There Is no doubt as to the fact the diverse
clinleal behaviour patterns of these tumors are due
to their hiselogleal and endecrinous heterogenety.

Carcineid tumors in the rectum, whieh are the
topic of this paper, are rare; they account for approxi-
mately 0,07 to 1,2% of all rectal tumors. They re-
present about 20% of all carcinoid tumors of the
gastrointestinal tract and a 10-15% of all carcinoid
tumors.

These tumors generally appear in an isolated
manner, the incidence of multiple rectal carcinoids
being only 2-4% and the combination with other
primary tumors being in some series as high as
305 (1319); they affect both men and women and
average ages are approximately within the 5" and
7 decade of life (1319,

Malignancy potential of rectal carcinoids is ex-
tremely low, 5-10% in the various series we have
revised and so is the presence of removed metas-
tasis and classic carcinoid syndrome.

The presence of a clinical syndrome is rare in
this type of tumor, given the fact that they are habi-
tually hormone inactive; however their absence is
also difficult to explain since at times they may
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produce hormones which enter the systemic circu-
lation directly bypassing hepatic metalobolism.
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El motivo de nuestra presentacion es agregar
un nuevo caso de tumor carcinoide de recto a las
publicaciones nacionales, y realizar una puesta al
dia de la bibliografia acerca del tema en cuestion.

Los tumores carcinoides constituyen una cla-
se morfoldgicamente definidos de tumores intesti-
nales poco frecuentes, que exhiben un comporta-
miento menos agresivo que los adenocarcinomas
intestinales; su naturaleza endocrina se reconocio
muchos afios después de su conocimiento.

Su escasa frecuencia trae como consecuencia
inmediata que sean pocos los cirujanos que se
enfrentan alguna vez en su carrera a pacientes
portadores de dicha afeccion.

Algunos autores limitan el término carcinoide
a tumores enddcrinos del intestino, pero otros in-
cluyen una gran variedad de tumores neuroendo-
crinos dentro de este término.

En 1980 la OMS, los define como tumores del
sistema neuroendocrino difuso o neoplasmas be-
nignos que muestran un mejor pronostico que los
otros carcinomas; que se caracterizan por un pa-
trén de crecimiento particularmente lento, con afi-
nidad argentofila, reaccion inmunohistoquimica con
marcadores especificos neuronales, y con la ca-
pacidad de expresar diferentes péptidos y aminas
biogénicas.

Se excluyen de esta clasificacion los tumores
neuroendocrinos de glandulas como la hipdfisis, ti-
roides, suprarrenal, y pancreas, asi como los carci-
nomas neuroendocrinos de alta malignidad. -23

Historia clinica

Paciente de 48 afios, sexo femenino, con ante-
cedentes personales de hernia hiatal con reflujo

gastro-esofagico y hemorroides; que consulta por
anemia y rectorragias de 2 afios de evolucién
aproximadamente.

No dolor abdominal. No diarreas, ni elementos
patolégicos en las materias.

No enterorragias, no melenas. Niega rush cu-
taneo y episodios de broncoespasmo.

Del examen fisico se destaca, piel y mucosas
hipocoloreadas, RR 95/min hemodinamia estable,
PA- 140/80.

Abdomen. Normal TR: Prolapso hemorroida-
rio. Hemorroides en corona GII-III, esfinter nor-
motonico, ampolla con mucosa sana, materias nor-
mocoloreadas al guante.

Se realiza RSC que muestra polipo sesil con
una depresion central, de 10mm aproximadamen-
te, a 9 cm del margen anal, sobre la cara lateral
izquierda, que se reseca; la anatomia patologica
informo: Carcinoide de recto sélido acinar
(A+C), limite profundo de la reseccion pasa
por la lesion.

El resto de la evaluacién colorrectal y valora-
cién general fueron normales.

Debido a la anatomia patoldgica se decidio rea-
lizar un tratamiento complementario de reseccion
transanal y seguimiento estricto.

Se realiz6 una reseccion parietal total a nivel
donde se topografiaba la cicatriz anterior, con un
margen de tejido sano de 1-1,5cm; cerrando luego
la brecha parietal con puntos totales de material
reabsorbible.

La paciente presento una excelente evolucion
postoperatoria, sin complicaciones, otorgandose el
alta a las 48hs. de realizado el procedimiento.

La anatomia patologica de la pieza de resec-
cion endoanal informo la ausencia de remanente
tumoral en las secciones examinadas, predominan-
do tejido cicatrizal y de regeneracion.

Se realizo una FCC a los 6 meses que informa
hemorroides en corona sin elementos inflamato-
rios agudos G II-III, y el resto del colon sin lesio-
nes hasta la valvula ileocecal; la ecografia abdo-
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minal y la Rx de térax no mostraron lesiones, del
hemograma se destaca Hb. 10g/dl y Hto. 35% y
dosificacion de CEA dentro de rango normal.

Luego de 3 afios de la cirugia la paciente per-
siste asintomatica, la exploracion rectal fue nor-
mal, y los controles endoscdpicos, imagenologicos
y humorales se hallan dentro de parametros nor-
males.

Comentarios

Fue Merling“ > en 1838 quien realizé la pri-
mera identificacion histoldgica de un tumor carci-
noide.

La identificacion histologica definitiva la efec-
tuo en 1888 Lubarsch®, quien describe multiples
tumores pequefios en autopsias de intestino distal
de dos pacientes; adquiriendo entonces estos tu-
mores su individualizaciéon como tales.

Dos afios mas tarde Ranson @ describe el caso
de un paciente con un carcinoma ileal, y metasta-
sis hepaticas miltiples, que presenta diarrea y dis-
nea luego de las ingestas.

Oberndorfer® en 1907 acuifid el término
“Kkarcinoide” para referirse a los tumores del
tracto gastrointestinal, con un patron de crecimiento
tipico similares a los adenocarcinomas, pero me-
N0S agresivos.

En 1914 Gosset y Masson, se refieren a
las propiedades que tienen estos tumores de redu-
cir las sales de plata (reaccion argentafin), me-
diante la impregnacion con plata de las células de
Kultschitsky de las glandulas de Lieberkiihn, sugi-
riendo su origen neuroendocrino; tal como lo ha-
bia propuesto Ciaccio'? en 1906.

En 1928, Masson" establece el origen de los
tumores carcinoides en las células argentafines,
considerandolos como tumores neuroendocrinos.

Por su parte Feyrter('”, en 1938 describe el
“sistema endocrino difuso”, 15 afios mas tarde
Lembeck® demuestra que, los tumores carci-
noides producen y secretan serotonina.

Fue el grupo de Thorson"® en 1954, el pri-
mero en describir en una serie de pacientes con
carcinoides intestinales pequefios y metastasis
hepaticas, que presentaban diarrea, rubor facial,
broncoespasmo, cianosis, y enfermedad valvular
del corazon derecho, la entidad clinica “sindrome
carcinoide”.

Finalmente en 1969 Pearse ¥ demuestra que
células similares a las descritas previamente por
Lembeck, se encuentran en drganos fuera del
tracto gastrointestinal, teniendo en comun la ca-
pacidad de tomar y decarboxilar aminas; surgien-
do entonces el sistema APUD (Aminee Precur-
sor Uptake Decarboxilation).

No fue hasta décadas recientes que con méto-
dos histoldgicos, histoquimicos y técnicas de bio-
logiamolecular que se han podido desarrollar nue-
vos conceptos acerca de los tumores carcinoides.

Debemos referirnos actualmente al sistema de
células neuroendocrinas, definido comoaquel cons-
tituido por células endocrinas y neuronales con un
fenotipo comun, caracterizadas por la expresion
de diferentes proteinas marcadoras y algunos pép-

tidos reguladores especificos de cada célula. >
16, 17, 18)

Por su parte en nuestro medio diversos auto-
res se han referido a este tema, en 1959 Acosta-
Ferreira y Franco-Raffo ! publicaron acerca
de la citofisiologia e histoquimica de las células
argentafines.

En agosto de 1975 se efectudé una mesa re-
donda en la Sociedad de Cirugia del Uruguay so-
bre Tumores Carcinoides del aparato digestivo.

Lorenzo y Losada y cols. @® publican en
1960 el primer caso de tumor carcinoide con sin-
drome carcinoide de nuestro medio; en 1961 San-
guinetti y cols. @) hacen referencia a la seroto-
nina, tumor carcinoide, y sindrome carcinoide; en
1968 Filgueiras y Facal ® publican su trabajo
sobre Tumores primitivos del yeyunoileon; y la te-
sis de doctorado de Estrugo ®), acerca de los
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Tumores carcinoides del aparato digestivo, pre-
sentada en 1973.

En la mesa redonda de la Sociedad de Cirugia
del Uruguay "9 se refieren a estos tumores como
aquellos de origen neuroectodérmico, ubicados en
el tracto gastrointestinal, genitourinario, y bronquial,
con una biologia particular de crecimiento lento,
secretores de aminas biogénicas, con caracteristi-
cas macro y microscopicas propias que permiten
individualizarlos y distinguirlos de otros tumores.

Por tanto los carcinoides son tumores primiti-
vos de las mucosas de los tractos referidos, y de-
rivan de las célulasendocrinas (enterocromafines).

El término APUDOMA fue introducido por
Szics y cols. al describir un tumor de células C
del tiroides, que secretaba ACTH; utilizando la si-
gla APUD que define una serie de caracteristicas
inmunohistoquimicas que presentan ciertas célu-
las, que incluye la capacidad de secretar hormo-
nas polipeptidicas; se agrega a esta sigla el térmi-

no OMA que define su caracteristica tumoral. ('®
18)

En recientes simposios acerca de los tumores
endécrinos se propone sustituir el término carci-
noide por el de tumores neuroendocrinos, dado que
se ajusta mas a su real origen.

Aunque estos tumores ocurren en mas del 85%
en el tracto gastrointestinal, también pueden ser
encontrados fuera de este, como ser bronquios,
ovarios, pulmon, rifién, por nombrar solo algunas
de las localizaciones extraintestinales.

Son sumamente heterogéneos en cuanto a su
histologia, presentacion clinica, desarrollo y poten-
cial metastésico, e incluso respecto a sus caracte-
risticas enddcrinas.

No existen dudas que los distintos comporta-
mientos clinicos de estos tumores se deben al
lugar de asiento, y a su heterogeneidad histologi-
ca y endocrina; por lo que para individualizarlos
se debe recurrir a sistemas de clasificacion es-
tandarizados.

La incidencia de los carcinoides varia entre 0,3
y 0,7/100.000 hab. por afio de acuerdo a diversos
autores; y entre un 50 y 65% de los pacientes que
presentan un sindrome carcinoide tienen metasta-
sis hepaticas al momento del diagnostico.

Los tumores carcinoides localizados en el rec-
to, son poco frecuentes; constituyen el 0,7 a 1,3%
de todos los tumores del recto *?. Representan
alrededor del 20% de todos los tumores carcinoi-
des del tracto gastrointestinal, y 10-15% de los
carcinoides de todas las localizaciones @,

Generalmente se presentan en forma aislada,
siendo los carcinoides de recto multiples solo 2-
4%,y la combinacion con otros tumores primarios
llega en algunas series hasta el 30% *-29; afec-
tan por igual a hombres y mujeres, en la 5y 7°
década de la vida @* 29,

El potencial de malignidad de los carcinoides
de recto es extremadamente bajo, 5-10% en las
distintas series revisadas; asi como la presencia
de metastasis a distancia y del sindrome carcinoi-
de clasico.

Esrara la presencia del sindrome clinico en los
tumores de esta topografia, dado que habitualmen-
te son hormonalmente inactivos; pero también es
dificil de explicar su ausencia, ya que algunas ve-
ces pueden producir hormonas que se vierten di-
rectamente en la circulacion sistémica evitando el
metabolismo hepatico. @2

De acuerdo a Godwin @®, quien present6 una
revision de 2837 casos de tumores carcinoides, la
distribucidn de estos es de aproximadamente 85%
en tracto gastrointestinal, 10% pulmon, y el resto
distribuido en la laringe, timo, rifidén, ovarios; den-
tro de los del tracto gastrointestinal la localizacién
mas frecuente es la apendicular, seguida de la rectal
eileon.

La presentacion clinica de los tumores neuroen-
docrinos es variable, y depende fundamentalmen-
te del sitio de origen del tumor, y de la secrecién
hormonal.

Habitualmente los de origen intestinal se pre-
sentan asintomadticos u oligosintomaticos, o con
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sintomas intermitentes de dificil interpretacion cli-
nica; por lo que habitualmente son hallazgos de
estudios anatomopatologicos de especimenes de
reseccion de cirugias o endoscopias, o de autop-
sias (2/100.000 hab. por afio).

Los sintomas incluyen desde el dolor abdomi-
nal vago hasta dolores tipo cdlico localizados en
cualquier sector del abdomen, distensién abdomi-
nal, sangrados intestinales altos y/o bajos, diarreas,
sindromes suboclusivos, o debutar como una oclu-
sion intestinal, entre otros. %3031

Es rara la manifestacion de un sindrome carci-
noide clasico como forma de presentacion de es-
tos tumores; solo aquellos que presentan metésta-
sis hepaticas multiples son los que tienen esta for-
ma de manifestarse. ¢V

Vikin et al. en mas de 10 afios de experiencia
en el estudio y seguimiento, refieren que son sin-
tomas abdominales vagos los que acompafian a
los tumores neuroendocrinos intestinales. Mani-
fiesta que pacientes con edad acorde con la edad
de presentacion de estos, unida a sintomas abdo-
minales vagos intermitentes, en mujeres con ru-
bor facial y diarreas, es muy probable que presen-
ten un tumor carcinoide. ¢!

Clinicamente el 50% aproximadamente de los
carcinoides rectales se presentan asintomaticos;
de aquellos que tienen sintomas los mas frecuen-
tes son el disconfort anorrectal, distintos grados
de constipacion, o alteracion en los habitos defe-
catorios, sangrados, pérdida de peso, prurito anal,
entre otros. Es muy frecuente que estos tumores
sean un hallazgo del tacto rectal o de una endos-
copia.

El sindrome carcinoide y las metastasis son
raros cuando estos tumores se localizan en el rec-
to; de ocurrir estas se encuentran en los pulmo-
nes, en el higado o en ganglios linfaticos. **

En cuanto al prondstico de los tumores carci-
noides de recto es muy importante identificar los
pacientes con tumores potencialmente malignos o
benignos; esto es vital y relativamente facil de lo-
grar dada la localizacion y accesibilidad de estos.
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Muchos parametros han sido definidos para
determinar el potencial de malignidad de estos tu-
mores, el tamafio, el patrén de crecimiento histo-
logico, la microinvasividad, los factores morfold-
gicos, la forma de presentacion clinica, la ploidia,
y sulocalizacion.

De todos estos factores anteriormente nom-
brados, el tamafio tumoral y la presencia de mi-
croinvasion (maés alld de la submucosa) son los
dos mas significativos para definir la naturaleza
maligna del tumor; analizando diversos trabajos,
los tumores mayores o iguales a 2cm de didmetro
tienen un 60-80% de incidencia de catastasis; en-
tre 1 y 1,9 cm 10-15%, y menores de 1cm menos
de 2% (23, 32, 33)

Probablemente sea la microinvasion el indice
mas especifico para determinar la malignidad de
estos tumores.

Los esquemas de clasificacion anatomo pato-
logica de los tumores neuroendocrinos, se basan
en diferentes caracteristicas propias de cada tu-
mor; combinando el sitio de origen del mismo, el
tamafio tumoral, la extension a los tejidos vecinos,
la angioinvasion, el comportamiento biologico, y la
diferenciacion histoldgica junto con la funcionali-
dad o no de estos tumores; incluyen los factores
prondstico de este tipo de neoplasmas. ¢4

Los marcadores neuroendocrinos se dividen en,
citoplasmaticos, asociados a pequefias vesiculas,
y asociados a granulos secretores; estos son tipi-
camente péptidos o aminas que usualmente ac-
tuan como hormonas o neurotransmisores, Cuyo0s
niveles aumentados son los responsables de los
sintomas asociados a estos tumores, como diarrea
y broncoespasmo, entre otros.

Desde el punto de vista macroscopico los tu-
mores carcinoides varian en su forma de presen-
tacion, dependiendo del lugar de origen; sesiles
indurados, ulcerados, infiltrantes, estenosantes, y
es caracteristico el color amarillento de las lesio-
nes, asi como la esclerosis vascular, infiltracién
del meso y retraccion cicatrizal del mismo.
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Microscopicamente estdn formados por cor-
dones celulares anastomosados entre sf a veces
por pequefias cavidades esféricas, alrededor de
las cuales se orientan las células lo que le da as-
pecto seudoglandular.

Segiin Masson (') existen 3 tipos de células
tumorales: 1- Esféricas, poligonales por compre-
sion reciproca, vacuoladas, conteniendo en su in-
terior grasas neutras y lipidos, granulos acidéfilos
argentafines, entre las cuales se distinguen célu-
las claras con nicleo central; 2-Cubicas dispues-
tas en empalizada, periféricas dentro de los cor-
dones tumorales; 3-Cilindricas, bipolares, en aci-
nos alrededor de una cavidad con una gota acid6-
fila. No existen mitosis, y las células se multipli-
can por division directa; no hay tampoco reaccion
inflamatoria intersticial.

En 1963 Williams y Sandler ¢ clasifican a
los carcinoides gastrointestinales de acuerdo a su
embriogénesis, en carcinoides del intestino ante-
rior (estomago, pancreas, duodeno, y yeyuno proxi-
mal); carcinoides del intestino medio (yeyuno dis-
tal e ileon, ciego y apéndice); y finalmente del in-
testino posterior (colon y recto).

La OMS en 1980 clasifico a los tumores end¢-
crinos, aplicando el término carcinoide para todos
los tumores del sistema endocrino difuso, exclu-
yendo los tumores endocrinos pancreéticos, el
carcinoma papilar de tiroides, el cancer de pul-
moén a pequetlas células, el paraganglioma, y los
tumores de Merckel(tumores de la piel); por lo
que estos tumores fueron subdivididos baséndose
en distintas técnicas inmunohistoquimicas:

a) Carcinoide de células enterocromafines
(EC); b) Carcinoide de células de gastrina (G); c)
Otros carcinoides.

Numerosos autores llegaron a un consenso en
reemplazar el término carcinoide por “tumores
neuroendocrinos”; incluyendo dentro de estos
los denominados carcinoides por los clasicos; a
partir de esta nueva nomenclatura proponen un
nuevo esquema de clasificacién, tomando en cuen-
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ta las caracteristicas morfolégicas, funcionales y
bioldgicas de estos tumores.

Primero consideran el sitio de origen por sepa-
rado, estomago, duodeno, yeyunoileon, apéndice,
colorrectales; en segundo término consideran el
comportamiento tumoral, y los dividen en: I) Tu-
mores benignos, II) Tumores de comportamiento
incierto, III) Tumores de bajo grado de maligni-
dad, y IV) Tumores de alto grado de malignidad.

Los criterios para definir esta categorizacion
bioldgica incluyen, diferenciacién histolégica, an-
gioinvasion, invasion a drganos vecinos, las me-
tastasis, y el tamafio tumoral.

El tercer criterio de clasificacidn utilizado por
estos autores es la funciéon hormonal, tomando
como funcionantes aquellos tumores que asocian
una sintomatologia en relacién directa con las sus-
tancias producidas por este; y no funcionantes
aquellos que no desarrollan un sindrome hormo-
nal.

A nivel rectocol6nico se definen tres tipos de
tumores neuroendocrinos: I) Tumores de células
L, I)Tumores de células EC, III)Tumores de cé-
lulas pequefias (Indiferenciados). ¢®

Los patrones de crecimiento histoldgico influ-
yen definitivamente en la sobrevida de estos pa-
cientes; se describen cinco patrones distintos de
crecimiento histolégico en los carcinoides; A, B,
C, D y Mixtos (tablal), segun Soga y Tazawa es-
tos patrones y los hallazgos histoquimicos difieren
de acuerdo al sitio de origen de los mismos. ¢”

En el estudio de los tumores neuroendocrinos
debemos dirigir la paraclinica al diagnostico hu-
moral y anatémico.

Los marcadores humorales de los tumores neu-
roendocrinos son variados, ya que la gran mayo-
ria son hormonalmente activos; no es el caso de
los carcinoides de recto, que habitualmente son
inactivos del punto de vista hormonal.

La dosificacién de sustancias a nivel sangui-
neo y urinario muchas veces colabora con el diag-
nostico de-estos tumores, siendo clésica la dosi-
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Sogay Martiny Patrones Histoldgicos Comentarios
Tazawa Potet
A I Redes sodlidas insulares Patrén de crecimiento puro mas
¢/ empalizada periférica frecuente. Pronostico favorable.
B Il Trabecular 2° patrén de crecimiento en
frecuencia. Prondstico favorable.
C 1] Glandular tipo tubular, o acinar, | Poco frecuente.
0 en roseta Mal pronostico
D v Indiferenciado Poco frecuente.
Mal pronostico
Mixto Mixto Combinacién de los anteriores | A+C Mas frecuente de todos.
Mejor prondstico.
A+B 2° en frecuencia. Pronéstico favorable.
Otros menos frecuentes. Prondstico
desfavorable

ficacion del acido 5-hidroxiindolacético (5-
HIAA), del 5-hidroxitriptofano (5-HTP), de la
serotonina (5-HT), y otros péptidos y hormonas
gastrointestinales.

La dosificacion del antigeno carcinoembrio-
nario (CEA), y del CA 19-9, puede mostrar la
presencia de alguna variante tumoral, sin especi-
ficar a que nivel. ¢-3®

Los estudios para lograr la localizacién de es-
tos tumores son variados, y de acuerdo a la sos-
pecha del sitio de asiento se pueden solicitar estu-
dios endoscopicos y luego eventualmente image-
nologicos.

La RSC, la FCC, y la FGC permiten no solo
lograr la topografia y tomar muestras biopsicas de
los tumores neuroendocrinos, sino que ademas
aportan datos acerca de su aspecto macroscopi-
co, descartan asociaciones lesionales, y pueden
en tltima instancia ser terapéuticos.

Los estudios contrastados de colon por ene-
ma doble contraste, transito de delgado y
esofago-gastro-duodeno doble contraste son
complementarios de los anteriores y permiten una
valoracidn mas panoramica y anatémica del drga-
no afectado.

Tanto la endoscopia endorrectal, como la
ecoendoscopia EGD, son estudios de alto valor

diagnostico, principalmente para poder esbozar una
estatificacidn preoperatoria de estos tumores.

Otros estudios imagenoldgicos especificos,
como es el centellograma con octedtride con
el fin de detectar tumores carcinoides de otras lo-
calizaciones, o sincronicos. De acuerdo con la li-
teratura revisada, esta técnica tiene una sensibili-
dad del 87%, detectando hasta un 115 de lesiones
no halladas con otros estudios imagenoldgicos; se
reporta el hallazgo de hasta 2/3 de carcinoides sin-
cronicos en algunas de las series.

La TAC abd6émino-pélvica, PET con octed-
tride u otros radioisétopos mas especificos,
la RNM vy la angiografia digital del sector
mesentérico y celiaco pueden aportar datos de
valor diagndstico, principalmente para topografiar
el lugar de asiento del tumor neuroendocrino, sos-
pechado clinica o humoralmente. %40

Tratamiento

El tratamiento de los tumores neuroendocrinos
se debe decidir de acuerdo a sus caracteristicas
morfoldgicas y su topografia en cada caso en par-
ticular; ya que la frecuencia de la diseminacion
ganglionar y metastasica a distancia, asi como el
pronostico depende de su ubicacion, tamafio, tipo
histologico y grado de malignidad.
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No menos importante es definir si se trata de
una enfermedad diseminada o no, con sindrome
carcinoide o no.

La combinacion de todos estos factores va a
permitir determinar el comportamiento “benigno”
o0 “maligno” de los mismos, y asi poder definir la
terapéutica adecuada a cada tipo en particular
(“stage-dependant therapy”).

Para el tratamiento de los carcinoides rectales
el punto de inflexion estd dado por los 2cm en el
didmetro de la lesidn; ya que de acuerdo a esto los
que tienen un tamafio menor de 2cm raramente
tienen compromiso linfatico (<10%) y mucho me-
nos metastasis a distancia, siendo inversamente
proporcional esta relacion para los tumores ma-
yores de 2cm (>90%). “'42

Para lesiones rectales menores de 1cm se pro-
pone la realizacion de la reseccion endoscopica o
la reseccion endoanal, para las que tienen un dié-
metro entre 1 y 2cm la reseccion endoanal con
escision parietal total, fundamentalmente para des-
cartar invasion de la capa muscular y de los gan-
glios linfaticos perirrectales que cambiarian el pro-
nostico; y finalmente para los tumores mayores
de 2cm las resecciones rectales tipicas, ya sea la
reseccion anterior de recto o la amputacion abdo-
minoperineal.

Un punto fundamental a dilucidar antes de de-
finir la terapéutica es la presencia de metastasis a
distancia, ya que un tumor de gran tamafio requie-
re un tratamiento mas agresivo con morbimortali-
dad propia y los cambios que generan en la cali-
dad de vida del paciente; por lo que se debe eva-
luar el costo-beneficio de realizar este tipo de ci-
rugias en tumores con estas caracteristicas.

Al comentar el tratamiento de los carcinoides
de recto no metastasico, en varias series revisa-
das, las resecciones estandar son la polipectomia
endoscopica en una o dos sesiones, en mas del
80% de los casos, y la reseccion endoanal como
alternativa para los tumores mdas grandes; con una
tasa de recurrencia casi nula a lo largo de 5 afios;
dejando un minimo numero de lesiones, que re-
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presentan menos de un 3%, para su reseccion
mediante técnicas mas agresivas. ¥

Esta conducta poco invasiva tiene la ventaja
de tener una baja morbilidad, dada basicamente
por el dolor postoperatorio y el sangrado, ambos
frecuentes pero de escasa entidad.

Con respecto a los tumores avanzados tanto
locorregionalmente como a distancia, el tratamiento
quirurgico de eleccidn son las resecciones mayo-
res, tanto la amputacion abdominoperineal como
lareseccidn anterior de recto; procedimientos con
morbimortalidad propia que deben llevar a sope-
sar muy cuidadosamente los riesgos y beneficios.

La opciodn terapéutica quirdrgica para los pa-
cientes con enfermedad avanzada locorregional y
a distancia, es larealizacion de procedimientos de
fulguracion endorrectal o procedimientos de re-
duccion de masa local, sobre todo para tumores
irresecables.

Los rangos de sobrevida en las lesiones mas
agresivas no estan afectados por la realizacion de
procedimientos resectivos mayores.

Ciertamente la cirugia es la inica posibilidad
de curacidn de este tipo de tumores; ya que ni la
radioterapia ni la quimioterapia son efectivas frente
ellos.

Para concluir con el tratamiento, nos referire-
mos brevemente a las estrategias de manejo de
los tumores carcinoides con diseminacion regio-
nal o a distancia.

Lacirugia en la enfermedad locorregionalmen-
te avanzada se basa en la reseccion meticulosa y
completa de todo el tejido tumoral visible, pasando
por margenes sanos sin invasion tumoral.

En la enfermedad metastasica hepatica la ci-
rugia ofrece la posibilidad de la reseccidn en cuiia
de una o varias metastasis confinadas a un solo
l16bulo o la lobectomia.

Si la diseminacion hepatica es multiple, el tra-
tamiento de eleccion es la isquemia selectiva, ya
sea mediante ligadura de la arteria hepatica o por
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quimioembolizacidn selectiva de ésta.

El manejo médico de los tumores carcinoides
avanzados, tiene importancia con vistas al alivio
sintomatico asi como para el acto anestésico.

El uso de métodos no quirurgicos para tratar
este tipo de tumores estd dirigido a reduccion de
masa tumoral, mediante quimioembolizacion se-
lectiva de la arteria hepatica, inmunoterapia, y
control sintomatico con andlogos de la somatosta-
tina (octeétride) o interferén. “2

Un hecho muy importante para el tratamiento
quirargico de los tumores carcinoides es el vincu-
lado ala realizacidn de anestesia general y la “cri-
sis carcinoide”; refiriéndonos con este término a
episodios severos de hipotension o broncoespas-
mo, con riesgo de vida, que ocurren durante el
acto anestésico-quirurgico refractarios al trata-
miento convencional.

Su incidencia es muy variada y va de menos
del 2% a mds del 50%, y es de vital importancia
su conocimiento y el de ciertos lineamientos para
poder evitarla; se recomienda el uso de una dosis
de un andlogo de la somatostatina por via intra=
museulat o subeutdnes antes de la induceidn anes-
tdsica entre ottas stigeretcins. ¥

En suma, de acuerdo al estadio tumoral, los
tumores neuroendocrinos rectales pueden tratar-
se mediante, polipectomia endoscépica, reseccién
endoanal total, o cirugia radical.

Las técnicas minimamente invasivas constitu-
yen una modalidad terapéutica segura para los
carcinoides rectales pequefios y medianos (T1,
T2); en tanto que si bien las cirugias extensas no
logran mejorar la sobrevida para los casos de tu-
mores avanzados (T3, T4, N1, M1), igual deben
realizarse para tratar de evitar las complicaciones
locales de estos tumores.

El prondstico de los carcinoides de recto es
bueno, dependiendo en gran medida del tamafio
tumoral y de la localizacién del mismo, con una
tasa de sobrevida promedio para todos los carci-
noides rectales de alrededor del 60-80%; si toma-
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mos el caso de nuestra paciente que se trata de
un tumor de menos de 1cm de diametro y de loca-
lizacidn rectal, la tasa de sobrevida asciende a un
90-95%.
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