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E TIOLOGÍA

No existen factores predisponentes, se especula
que el uso de inhibidores de la bomba de proto-
nes es un factor contribuyente para el incremento
en la incidencia de esta neoplasia.

PATOLOGÍA

Proceden de las células neuroendocrinas de cual-
quier parte del cuerpo, pero son más prevalentes
en el tubo digestivo, páncreas y bronquios . Los
tumores pueden aparecer en cualquier punto
desde el estómago al recto, pero son más fre-
cuentes en el apéndice, íleon y recto (Fig. 78-1).

Constituyen el 19% de los tumores del intestino
delgado, 30% son malignos y son el 25% de las
neoplasias del aparato gastrointestinal (Fig. 78-2).
De ellos 90% se encuentran localizados al íleon,
son asintomáticos o encontrados en laparotomías
y necropsias. Cuando presentan síntomas, el más
común es dolor abdominal vago e inespecífico.

Los carcinoides del intestino delgado suelen
ser nódulos intramurales o de la submucosa de
color amarillo, marrón claro o grisáceo; originán-
dose la mayoría de ellos en los 60cm terminales
del íleon. En el 30% de los pacientes se observan
múltiples nódulos sincrónicos, por lo que es obli-
gatorio realizar una inspección meticulosa de
todo el intestino delgado.

INTRODUCC IÓN

Los tumores carcinoides son tumores relativa-
mente raros y de crecimiento lento, originalmente
fueron considerados como neoplasias benignas.
Estos tumores pueden llegar a ser agresivos y re-
sistentes al tratamiento, secretan algunas sustan-
cias biológicamente activas incluyendo seroto-
nina (5-hidroxitriptamina) calicreina, his tamina,
prostaglandinas , hormona adrenocorticotrópica,
gastrina, calcitonina y hormona del crecimiento
entre otras . E l tracto gastrointestinal corresponde
a 2/3 de todos los tumores carcinoides . Dentro
del tracto gastrointestinal, muchos tumores se
presentan en el intestino delgado (41.8%), recto
(2.4%) y estómago (8%). Frecuentemente existe
un retraso de algunos años antes que se haga el
diagnóstico.

EP IDEMIOLOGÍA

Los tumores carcinoides tienen una incidencia
muy baja, aproximadamente 1.9 por 100000. La
incidencia parece haber aumentado a partir de
1970 que se explica por un mejor diagnóstico y
detección más temprana.

Los tumores carcinoides son los tumores en-
docrinos gastrointestinales más frecuentes y va-
riados, representando el 75% aproximadamente
de estas neoplasias .
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Estos tumores casi nunca se ulceran, y pue-
den infiltrar la muscular propia y extenderse a tra-
vés de la serosa afectando el mesenterio o
retroperitoneo, provocando una reacción desmo-
plásica intensa (Fig. 78-3).

Estos tumores tienen la característica de pre-
sentar una considerable morbilidad en virtud de
que ocasionan una secreción hormonal excesiva:
serotonina, prostaglandinas, quininas y otra varie-

dad de hormonas , lo que produce el s índrome
carcinoide, que se observa sólo en 10% de los
pacientes, estas sustancias pasan directamente a
la circulación sistémica, eludiendo el metabolismo
hepático. Los tumores funcionales secretan me-
diadores bioactivos (principalmente serotonina)
que son los responsables de las manifestaciones
del síndrome carcinoide, se caracteriza por enroje-
cimiento, diarrea, broncoconstricción, palpitacio-
nes. E l exceso de serotonina es el responsable de
insuficiencia cardiaca (fibrosis endomiocárdica, in-
suficiencia tricuspídea y enfermedad valvular pul-
monar) que pueden tener consecuencias fatales.

Se han encontrado numerosos neuropéptidos
en pacientes con síndrome carcinoide, incluso se
considera que la combinaciones de estos neuro-
péptidos pueden contribuir a la presencia de sín-
drome carcinoide, especialmente al enroje-
cimiento y otras manifestaciones vasoactivas . La
severidad del s índrome carcinoide depende del
tamaño del tumor, y la extensión de las metásta-
s is .

Las metástasis pueden estar al momento del
diagnostico en 12.9% de los pacientes , pero el
avance en las técnicas diagnósticas han contri-
buido en una mejoría en el índice de sobrevida,
Las metástasis indican enfermedad avanzada.

Las localizaciones más frecuentes de las me-
tástasis a distancia son el hígado y, en menor pro-
porción, pulmón y hueso.

Figura 78-1. Tumor carcinoide del Apéndice.

Figura 78- 2. Microscopia de Tumor Carcinoide Apén-
dice. HE 400x.

Figura 78-3. Tumor Carcinoide que obstruye la luz in-
testinal, metástasis ganglionares .
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S ÍNTOMAS Y S IGNOS

Los tumores carcinoides usualmente son de cre-
cimiento lento, en localización gastrointestinal s i-
mulan el s índrome de intestino irritable. Los
tumores no funcionales son encontrados inciden-
talmente durante la cirugía y su origen neuroendo-
crino es reconocido después del estudio histo-
patológico. Los tumores pancreáticos no funcio-
nales provocan un efecto de masa. Los síntomas
de oclusión intermitente o dolor abdominal se ob-
serva en tumores del intestino medio y se atribuye
a la fibrosis mesentérica.

Los s íntomas más frecuentes son diarrea
acuosa, enrojecimiento, sudoración, respiración
jadeante, disnea, dolor abdominal, hipotensión,
insuficiencia del ventrículo derecho secundario e
insuficiencia tricúspide o estenosis pulmonar pro-
vocada por fibrosis endocárdica.

E S TUDIOS DIAGNÓS TICOS

Aunque los tumores carcinoides pueden secretar
muchas sustancias biológicamente activas, (Tabla
1) solamente existen 2 marcadores que son es-
pecíficos y que pueden facilitar un diagnóstico
más exacto y ayudar al seguimiento de los pa-
cientes : Ácido 5-hidroxiindolacético (5-HIAA) y la
cromogranina A (CgA).

Son de utilidad los estudios radiográficos y de
medicina nuclear para el diagnóstico y manejo de
los tumores carcinoides.

E l ultrasonido es de utilidad para el diagnós-
tico de metástas is hepáticos . E l ultrasonido en-
doscópico es de ayuda para la planeación del
tratamiento de tumores primarios intestinales .

La Tomografía Axial Computarizada (TAC), la
Imagen por Resonancia Magnética (IRM) y el PET
(Tomografía con Emis ión de Positrones) son de
utilidad para detectar tumores neuroendócrinos y
evaluar enfermedad metastásica (Fig. 78-4).

Los estudios de medicina nuclear, como es el
caso de la centellografía (gammagrafía) utiliza un
radionúclido (análogos de la somatostatina radio-
marcados, [MIBG]meta-yodobencilguanidina) para
una mejor evaluación y etapificación de la enfer-
medad.

TRATAMIENTO

Enfermedad localizada
La cirugía de citoreducción (extirpación) es el tra-
tamiento definitivo de los tumores carcinoides pri-

Tabla 78-1. S us tancias biológicamente activas que

pueden ser secretadas por los tumores carcinoides

Aminas
• 5-HT= 5-hidroxitriptamina

• 5-HIAA= ácido 5-hidroxiindolacético

• 5-HTP= 5-hidroxitriptano

• Histamina

• Dopamina

Taquininas
• Calicreína

• Sustancia P

• Neuropéptido K

Otras
• Prostaglandinas

• Polipéptido pancreático

• Cromogranina

• Neurotensina

• HCGa= Gonadotropina Coriónica humana

• KGB

Figura 78-4. TAC . Metástasis Hepáticas por Tumor
Carcinoide de Intestino delgado.
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marios localizados. La extensión de la resección
depende del tamaño del tumor y la sospecha de
afectación de los ganglios linfáticos mesentéri-
cos.

• Apéndice
Los tumores carcinoides del apéndice con ta-

maño menor de 1cm, pueden tratarse únicamente
con apendicectomía porque el riesgo de metásta-
sis es muy bajo (Fig. 78-5 A,B); considerar que en
caso de afectación de la base del apéndice, se
recomienda resección del ciego. Existe controver-
s ia cuando el tumor es de 1-2cm, la mayoría de
los autores recomienda hemicolectomía derecha
en tumores mayores de 1.5cm, o que presenten
invasión del mesoapéndice, vasos sanguíneos o
ganglios linfáticos regionales .

• Intes tino delgado
Los tumores localizados en intestino delgado

tienen un riesgo mayor de metástas is , incluso
cuando el tumor primario sea de 1cm. Se reco-
mienda resección amplia en bloque, incluyendo
el mesenterio y ganglios linfáticos adyacentes. Se
debe practicar exploración minuciosa de todo el
intestino debido a que puede ser multicétrico (sin-
crónico) en el 20-40% de los casos.

• R ecto
Los tumores carcinoides del recto de menos

de 1cm pueden tratarse adecuadamente con sólo
escis ión local amplia. Los tumores de entre 1cm
y 2cm deben ser resecados localmente mediante
escis ión de grosor completo, local y amplia. Se
recomienda la resección abdominoperineal o an-

terior baja para el tratamiento de los tumores rec-
tales que invadan la muscular propia. E l trata-
miento quirúrgico de los pacientes con tumores
rectales sigue siendo un tema sujeto a debate. Se
sugiere escis ión local amplia y evitar cirugía radi-
cal por el riesgo de metástasis a distancia.

Tratamiento de la enfermedad
avanzada

Algunos pacientes se pueden beneficiar de la ci-
rugía, s i no presentan síndrome carcinoide o al-
guna contraindicación para la cirugía. Se debe
practicar extirpación completa, porque se ha re-
portado una supervivencia prolongada libre de
enfermedad, así como disminución de la sintoma-
tología. En caso de enfermedad metastásica por
carcinoide se indica tratamiento médico con oc-
treótido en el preoperatorio para evitar la cris is
carcinoide. La resección de las metástasis hepá-
ticas conlleva mejoría de los s íntomas a largo
plazo.

En caso de síndrome carcinoide, los pacientes
deben recibir tratamiento médico. La diarrea se
controla con loperamida. E l enrojecimiento puede
controlarse con agentes bloqueadores adrenér-
gicos (clonidina), o bien con la combinación de
antagonistas del receptor de la histamina tipo 1 y
2. Para el alivio del broncoespasmo y respiración
jadeante se aconseja un agente beta adrenérgico
y la aminofilina.

En la cris is carcinoide se debe emplear un
análogo de la somatostatina (octreótido) 150mcg
subcutáneo tres veces al día. Se ha reportado ali-
vio de los s íntomas como enrojecimiento y dia-
rrea. As imismo se reporta que el octreótido es

Figura 78-5A. Imagen Macroscópica Tumor Carcinoide
Apéndice.

Figura 78-5B. Imagen Macroscópica al corte.



capaz de lentificar la progresión del tumor y pro-
ducir regresión tumoral.

Otras modalidades de tratamiento son la ad-
ministración de interferón y/o quimioembolización
de la arteria hepática para reducir el volumen del
tumor, sin embargo han sido superados por el oc-
treótido.

En caso de perforación y obstrucción de tumor
carcinoide se aconseja el tratamiento quirúrgico
de urgencia.

Se debe valorar la posibilidad de disminuir el
volumen tumoral mediante cirugía cuando apare-
cen síntomas graves intratables que no respon-
den al tratamiento médico.

Se ha llegado a emplear otras modalidades de
tratamiento que requieren mayor investigación clí-
nica como la Quimioterapia (doxorubicina, dacar-
bacina, estreptozotocina) con una respuesta
menor del 30%.

E l inteferon (interferón alfa-2b) alivia los sínto-
mas del s índrome carcinoide, sólo en 15% de los
casos.

Una alternativa para las metástasis hepáticas
por tumor carcinoide es la ablación por radiofre-
cuencia.

La radioterapia externa tiene utilidad limitada
en tumores carcinoides, se recomienda para me-
tástasis óseas o cerebrales, es una modalidad te-
rapéutica prometedora.

COMPLICAC IONES

Se presenta insuficiencia del ventrículo derecho
secundario e insuficiencia tricúspide o estenosis
pulmonar provocado por fibrosis endocárdica.

PRONÓS TICO

La evolución en los métodos diagnósticos , as í
como los tratamientos médicos y quirúrgicos han
contribuido en un avance en el manejo y pronós-
tico más favorable. Se ha reportado una sobre-
vida a 5 años de 6.2%, con mejor pronóstico para
los tumores rectales (83%), broncopulmonares
(73.5%) y tumor carcinoide de apéndice (71%).
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La tinción inmunohistoquímica positiva para el
MIB-1 (un marcador de proliferación) y el p-53 se
asocia a conducta metastásica. Los niveles altos
de antígeno nuclear K i-67 parecen correlacio-
narse con una disminución de supervivencia en
estos pacientes .

Se ha reportado un tasa total de supervivencia
para enfermedad localizada a los 5 años del 69%
y a los 10 años de 53%.
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