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RESUMEN Introducción: los tumores neuroendocri-

nos son neoplasias raras y de lento crecimiento. Cuan-

do se diagnostican en presencia de metástasis hepáti-

cas el tratamiento es controversial y está encaminado a

brindar un manejo sintomático y/o paliativo. Objetivo:

presentar el caso de un paciente con un tumor neuroen-

docrino de la válvula ileocecal y síndrome carcinoide

que fue tratado por medio de cirugía radical y discutir

las diferentes formas de manejo. Presentación del caso:

mujer de 41 años de edad enviada a nuestro hospital

con síndrome carcinoide y metástasis hepáticas de un

tumor neuroendocrino originado en la válvula ileoce-

cal. Se realizó en la primera operación hemicolectomía

derecha, triseccionectomía hepática derecha y ablación

con radiofrecuencia en dos lesiones metastásicas ubi-

cadas en los segmentos I y III del hígado. Dos meses

después se realizó resección de las dos metástasis resi-

duales. A los dos años de seguimiento se observó lesión

residual de 2 cm de diámetro en lóbulo izquierdo que

fue tratada con radiofrecuencia percutánea. A cuatro

años de seguimiento la paciente se encuentra asintomá-

tica y sin evidencia de recurrencia tumoral. Conclusio-

nes: el tratamiento quirúrgico radical en estas lesiones

controla adecuadamente la sintomatología, pudiendo

mejorar la calidad de vida y la supervivencia. Sin em-

bargo, este tratamiento debe realizarse en un grupo se-

leccionado de pacientes.

Palabras clave: tumor neuroendocrino, tratamiento pa-

liativo, manejo quirúrgico, metástasis hepáticas.

SUMMARY Background: Neuroendocrine tumors are

rare neoplasms which have a slow growth pattern. When

liver metastases are diagnosed, treatment is controver-

sial and it is focused in symptomatic control. Aim: To

present a patient with a neuroendocrine tumor that ari-

sed from the ileocecal valve and it was diagnosed with

carcinoid syndrome and treated with radical liver and

colonic resection. A discussion of the different forms of

treatment is presented. Case report: A 41 year-old wo-

man was sent to our hospital with liver metastases and

carcinoid syndrome from a neuroendocrine tumor of the

ileocecal valve for treatment. Right colectomy, right he-

patic trisectionectomy and radiofrequency ablation of

two left sided lesions was performed as a first procedu-

re. A second procedure was performed two months af-

terwards when resection of residual left sided lesions

was done. After a two year follow up a 2 cm residual

liver lesion was diagnosed and percutaneous radiofre-

quency ablation was done. After four years of follow up

the patient has been asymptomatic without tumor recu-

rrence Conclusions: Radical surgical treatment of neu-

roendocrine tumors controls symptomatology, improving

quality of life and survival. However, this treatment

should only be performed in a well selected group of

patients.

Key words: Neuroendocrine tumors, palliative treatment,

surgical treatment, liver metastasis.
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INTRODUCCIÓN

Los tumores neuroendocrinos son neoplasias raras que

pertenecen a un grupo interesante de lesiones que sinte-

tizan hormonas y/o péptidos activos, los cuales provo-

can síntomas característicos con lo que habitualmente

se llega al diagnóstico.1,2 Son un grupo heterogéneo de

tumores generalmente de lento crecimiento con una in-

cidencia estimada de uno a tres por cada 100,000 habi-

tantes.3,4 Se originan comúnmente del apéndice cecal,

del intestino delgado y del recto, donde ocupan más de

90% de los casos quirúrgicos que ocurren en el tracto

gastrointestinal.5

Los tumores primarios situados en el área esplácnica

habitualmente son pequeños y llegan a causar síntomas

sólo al producir metástasis hepáticas. Menos de 10% de

las personas con estas neoplasias desarrollan síndrome

carcinoide, el cual generalmente se presenta cuando el

tumor se extiende al hígado causando síntomas como

rubor, fiebre, sudoración, cianosis, ictericia, pérdida de

peso, dolor abdominal, diarrea, lesiones cardiacas, bron-

coespasmo, pérdida de la libido e impotencia.3,6-10

El manejo de las metástasis hepáticas en este grupo

de pacientes es complejo y las decisiones deberán ba-

sarse en las condiciones clínicas del paciente, la ausen-

cia o presencia de sintomatología y la experiencia del

centro donde se traten, siendo la resección quirúrgica de

las metástasis la terapia más utilizada.11 Sin embargo,

otras formas de manejo como los análogos de la so-

matostatina, la quimioterapia, la quimioembolización

y la radioterapia, ofrecen igualmente buena palia-

ción de la sintomatología.12 El trasplante hepático se

ha desarrollado como opción terapéutica potencial-

mente curativa para los pacientes con enfermedad bi-

lobular, sin enfermedad extrahepática o con sintomato-

logía incontrolable.3,13

En este artículo presentamos el caso de una mujer de

41 años de edad con metástasis hepáticas y síndrome

carcinoide que fue tratada satisfactoriamente con ciru-

gía radical. Por ser un caso raro y controversial se reali-

za una revisión de la literatura del manejo actual.

PRESENTACIÓN DEL CASO

Se trata de mujer de 41 años de edad quien fue referida a

nuestro hospital con metástasis hepáticas y síndrome

carcinoide para diagnóstico y manejo definitivo. Tenía

el antecedente de ser tratada durante los cuatro años pre-

vios en otros hospitales mediante quimioterapia, inter-

ferón y altas dosis de octreótido de liberación prolonga-

da con pobre respuesta. Inició su padecimiento poste-

rior a histerectomía abdominal encontrando como ha-

llazgo quirúrgico lesiones tumorales a nivel hepático.

Posteriormente presentó aumento intermitente de la tem-

peratura corporal, rubor facial y múltiples cuadros de

broncoespasmo e infección de vías respiratorias. En la

exploración física no se encontraron datos relevantes.

Se efectuó tomografía computarizada de abdomen don-

de se demostraban múltiples lesiones hipodensas en el

hígado (Figura 1). Se realizaron diferentes estudios de

laboratorio que incluyeron hemograma, química sanguí-

nea, pruebas de funcionamiento hepático y de coagula-

ción las cuales se encontraron en la normalidad. Se cuan-

tificaron niveles de cromogranina A que se encontraban

en 980 ng/mL, (rango de referencia 6.0-39.0 ng/mL) y

gastrina, la cual se encontró dentro de los parámetros

normales. Se realizó laparotomía exploradora encontran-

do el tumor primario en la válvula ileocecal, de aproxi-

madamente 2 cm de diámetro (Figura 2). Ocho lesiones

metastásicas en hígado, seis en el lóbulo derecho y dos

en el lóbulo izquierdo (Figura 3). Se efectuó hemicolec-

tomía derecha, triseccionectomía hepática derecha y

ablación tumoral con radiofrecuencia en dos lesiones

metastásicas del segmento I y III. La paciente no presen-

tó complicaciones y fue egresada al séptimo día del posto-

peratorio. El reporte histopatológico demostró tumor

carcinoide clásico (organoide) de válvula ileocecal (1.5

x 1 cm) que infiltraba hasta la grasa adyacente, porción

proximal de colón ascendente y distal de íleon con me-

tástasis a siete de 21 ganglios linfáticos. Hígado con

seis metástasis de tumor carcinoide clásico (multino-

dular) la mayor de 6.5 x 5.5 cm (Figura 4). Por inmu-

nohistoquímica, se efectuó cromogranina A, sinaptofi-

Figura 1. Tomografía computarizada de abdomen donde se mues-

tran múltiples lesiones hipodensas en hígado.
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sina y enolasa neuroespecífica resultando positivos de

manera difusa e intensa (Figura 5); se realizaron anti-

cuerpos para citoqueratinas y antígeno epitelial de mem-

brana que demostraron positividad focal con intensidad

mínima, la reacción con anticuerpos para Ki67 fue ne-

gativa. Para realizar una cirugía “curativa” dos meses

después se realizó un segundo procedimiento quirúrgi-

co donde se efectuó resección hepática de las dos metás-

tasis residuales en el lóbulo izquierdo y lóbulo caudado.

Su evolución fue favorable siendo egresada al quinto

día de estancia hospitalaria. A los dos años de segui-

miento por estudio tomográfico de control se observó

lesión residual de 2 cm de diámetro en lóbulo izquierdo.

Se realizaron estudios de extensión como tomografía de

tórax y abdomen completa y al no encontrar enfermedad

extrahepática se realizó ablación percutánea con radio-

frecuencia. La paciente se encuentra asintomática y sin

evidencia de recurrencia tumoral a cuatro años de segui-

miento.

DISCUSIÓN

Los tumores neuroendocrinos han sido considerados

como tumores extremadamente raros. Actualmente se

diagnostican con mayor frecuencia, debido al aumento

en la capacidad para identificar las células del sistema

neuroendocrino tanto en condiciones normales como

patológicas.14

Cuando estos tumores se diagnostican en etapas avan-

zadas con metástasis hepáticas y síndrome carcinoide el

tratamiento está encaminado a brindar un manejo sinto-

mático y/o paliativo. Existen diferentes modalidades de

manejo que van desde el puro manejo médico sintomáti-

co hasta el trasplante ortotópico de hígado. La selección

de la forma de manejo varía de centro a centro y depen-

derá de las condiciones generales del paciente, la rese-

cabilidad de las lesiones, las circunstancias económicas

y la posibilidad o imposibilidad de realizar trasplante

hepático. La resección hepática es la forma de manejo

considerada como el estándar de oro, ya que ha demos-

trado los mejores resultados en este tipo de pacientes.

Para lesiones ubicadas en un lóbulo y de fácil acceso,

los resultados ofrecidos realizando resección hepática a

corto y largo plazo son excelentes, sin embargo, para

lesiones bilobulares como en nuestro paciente hay enor-

me controversia sobre las alternativas de manejo. La

tumorectomía o citoreducción ofrece claros beneficios

en el control de la sintomatología cuando ésta puede

realizarse con mínima morbimortalidad operatoria. La

Figura 2. Tumor primario en la válvula ileocecal de aproximada-

mente 2 cm de diámetro.

Figura 3. Imagen transoperatoria donde se observan lesiones
metastásicas hepáticas, se encontraron seis en el lóbulo derecho y
dos en el lóbulo izquierdo.

Figura 4. Pieza quirúrgica de hígado con metástasis de tumor
carcinoide.
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supervivencia que se obtiene con este abordaje es ma-

yor a 87% a cinco años.15-17 Los resultados en pacien-

tes no candidatos a resección quirúrgica son poco alen-

tadores,16,18,19 lo cual simplemente refleja la etapa clínica

de la enfermedad, la poca respuesta a alternativas no qui-

rúrgicas y las condiciones clínicas del paciente. Nuestra

paciente fue tratada inicialmente a base de quimiotera-

pia, altas dosis de octreótido de liberación prolongada e

interferón. Su respuesta inicial fue adecuada obteniendo

el control de su sintomatología, la cual se mantuvo por un

periodo de aproximadamente dos años como se mencio-

na en la literatura.20-22 Es bien sabido que los análogos de

la somatostatina han sido utilizados en pacientes con en-

fermedad inoperable comenzando con dosis inicial de 50

a 100 µg dos o tres veces por día hasta una dosis máxima

de 1,500 µg,23 existiendo actualmente otras drogas como

el lanreotide, sandostatina LAR y lanreotide gel que han

demostrado un incremento en la calidad de vida y mejor

eficacia comparada con la octreótido tradicional.24,25 La

sintomatología es controlada en aproximadamente 30 a

70% de los pacientes que son sometidos a este tipo de

agentes.26,27 Cuando el paciente no responde a dosis altas

de análogos de la somatostatina se ha utilizado interfe-

rón-alfa en dosis de tres a cinco MU en forma subcutá-

nea, de tres a cinco veces por semana, mejorando la sinto-

matología en 40 a 70% de los pacientes, se menciona que

los resultados pueden ser alentadores cuando se combina

con análogos de la somatostatina.28

Cuando se agrega quimioembolización los resultados

son todavía mejores, ya que se puede reducir el tamaño

tumoral hasta 50-60% al utilizar doxorrubicina y cispla-

tino.29 La respuesta con esta forma de tratamiento oscila

de 40 a 80% y la supervivencia a cinco años es de 50 a

60%.29-31 La radioterapia se encuentra limitada a pacien-

tes sintomáticos pero los resultados a mediano y largo

plazo son poco favorables.32 La decisión de realizar un

procedimiento quirúrgico radical que ofreciera la posi-

bilidad de no dejar tumor fue basada en la edad, las condi-

ciones clínicas y las características morfológicas de las

lesiones. Se decidió realizar resección hepática de am-

bos lóbulos en dos tiempos, así como la resección de la

lesión primaria. Esta forma de manejo agresivo ha sido

descrita en la literatura en reportes aislados con exce-

lentes resultados en pacientes como el nuestro altamente

seleccionados.3,7,8,13,33,34

El trasplante hepático se ha desarrollado como una op-

ción terapéutica potencialmente curativa para los pacientes

con enfermedad bilobular, sin metástasis extrahepáticas, en

estados avanzados de la enfermedad carcinoide, sin res-

puesta a terapia medica y con sintomatología incontrola-

ble; existiendo diversas series en las que se han analizado

pacientes que fueron sometidos a trasplante ortotópico he-

pático obteniendo una supervivencia a uno, cinco y diez

años de 89, 80 y 50%, respectivamente.3,35-38

Recientemente se han descrito diferentes formas de tra-

tamiento ablativo como la criocirugía, ablación por radio-

frecuencia y la inyección percutánea de alcohol.6,39,40 Estas

formas de manejo incrementan el potencial curativo de la

resección tumoral, pueden realizarse durante el acto qui-

rúrgico o en lesiones residuales como en nuestro caso

durante el seguimiento. La información que existe en la

actualidad sobre estos tratamientos combinados y agresi-

vos es aún escasa y su posición real está por definirse.

CONCLUSIONES

La resección quirúrgica radical es una alternativa viable

en pacientes con metástasis hepáticas provenientes de

Figura 5. Parénquima hepático, con zona de transición hacia el
tumor neuroendocrino, el cual mostró positividad difusa e intensa

para cromogranina, sinaptofisina y enolasa neuroespecífica 20X.
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lesiones con un comportamiento biológico establecido

como las neoplasias neuroendocrinas. La selección ade-

cuada de los casos es un requisito para poder ofrecer el

control absoluto de la sintomatología. La erradicación

total de la carga tumoral puede incrementar la supervi-

vencia.
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