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Tumor neuroendocrino de valvula )
ileocecal: reporte de un caso y
revision de la literatura

Neuroendocrine tumor of the ileocecal valve:
A case report and review of the literature

Los tumores carcinoides fueron descritos por primera vez
hace mas de 100 afos por Lubarsch, quien encontré mul-
tiples tumores en el ileon distal de 2 pacientes durante la
autopsia’. Constituyen del 2 al 5% de todas las neoplasias del
tracto gastrointestinal. Histoldgicamente, el diagnostico se
confirma mediante tincién inmunohistoquimica positiva de
cromogranina A (CgA) y sinaptofisina?. El indice Ki-67 y el
indice mitotico se correlacionan con la proliferacion celu-
lar. Estos parametros son utilizados para la clasificacion de
los tumores neuroendocrinos (TNE) (tabla 1)°.

Presentamos a una paciente femenina de 53 anos con
antecedentes de ooforectomia derecha secundaria a tumo-
racion benigna hace 30 anos no especificada e histerectomia
secundaria a polipos endometriales hace 10 afos. Inicia
padecimiento actual presentando 4 episodios de hemato-
quecia en los Ultimos 10 meses, cambio de consistencia
en las heces, astenia y adinamia. Multiples transfusiones
sanguineas por sangrado agudo. A su ingreso a urgencias
médicas se encontrd sindrome anémico, los laboratorios
reportaron anemia normocitica hipocromica de 6.4 g/dl, lin-
fopenia de 0.65, TPT de 18.1s, glucosa de 117.9mg/dl y
proteinas totales en suero de 6.5g/dl. Durante su estancia
se transfundieron 3 paquetes globulares y se procedio a rea-
lizar colonoscopia diagndstica, encontrando un pélipo sésil
en el colon derecho de aproximadamente 4cm de diame-
tro ocluyendo un 30% de la luz intestinal (fig. 1); se realiza
toma de biopsias que reportan pélipo con patron morfoldgico
compatible con un tumor carcinoide. Se solicita antigeno
carcinoembrionario en suero encontrandose en 0.79 ng/ml.
En la tomografia computarizada (TAC) abdominal con doble
contraste se reporta como hallazgo a nivel del ciego un
defecto de llenado por imagen hipodensa que refuerza a la
aplicacién del medio de contraste que mide 31 x 40 x 30 mm
(fig. 2). Se decide tratamiento, realizando hemicolectomia

Figura1 Colonoscopia con polipo sésil en ciego, ocluyendo el
30% de la luz intestinal.

Figura 2 Tomografia computarizada con doble contraste en
corte axial (A) y coronal (B), las cuales demuestran una lesion
hipodensa exofitica en el ciego, dependiente de la pared
medial, con dimensiones de 31 x 40 x 30 mm, con pobre realce
tras la administracion del material de contraste. La lesion infil-
tra la valvula ileocecal y la base del apéndice cecal.

derecha laparoscopica oncoldgica con ileotransverso anas-
tomosis mecanica, encontrando como hallazgo un tumor de
ciego de aproximadamente 3 x 4 x 3cm con adherencias a
la pared y los ganglios mesentéricos. En el posoperatorio
evolucioné favorablemente, sin requerimientos de transfu-
sion con inicio de la via oral al tercer dia. Se envia la pieza
a enfermedad correspondiente a colon ascendente, ileon
terminal y ciego, reportando tumor neuroendocrino bien
diferenciado de 3 x 4 x 3 cm localizado en valvula ileocecal
con invasion a través de la muscular hasta el tejido sub-
seroso, ganglios linfaticos con hiperplasia folicular linfoide
Ki-67: 2% y apéndice cecal sin alteraciones con un estadio
patologico pT3, pNO, pMX (fig. 3). La paciente egreso al
quinto dia de posoperatorio y continud protocolo de estu-
dio por parte de oncologia encontrando en la tomografia por
emision de positrones (PET) datos con relacion a enferme-
dad metastasica a nivel hepatico, en sistema 6seo (cuerpo
vertebral T3) y en tercio proximal de humero derecho.
Actualmente, la paciente se encuentra en tratamiento con
octreotida y vigilancia estrecha.

Las neoplasias neuroendocrinas (NEN) surgen del sis-
tema celular neuroendocrino; el término NEN engloba
TNE bien diferenciados y carcinomas neuroendocrinos poco
diferenciados®. El término «carcinoide» se utiliza en la
literatura como referencia a TNE bien diferenciados; sin
embargo, es un término que actualmente no se incluye
en la clasificacion de los TNE. Estos se encuentran mas
frecuentemente en el tracto gastrointestinal (54.5%) y los
pulmones (30.1%)°. La incidencia de los TNE es de 5.25
por cada 100,000 habitantes®. Dentro del tracto gastroin-
testinal, se localizan mas frecuentemente en el intestino
delgado (44.7%) y el recto (19.6%). En el colon representan
Unicamente el 10.6%’.

Las manifestaciones clinicas de los tumores carcinoides
dependen de la localizacion, presencia de metastasis o del
sindrome carcinoide. Los sintomas mas comunes son diarrea,
dolor abdominal, sangrado gastrointestinal o pérdida de
peso. Normalmente se manifiestan de forma tardia como
tumores grandes y a menudo con metastasis al momento
del diagndstico. Generalmente, son localizados durante una
endoscopia de rutina por otra causa o secundario a sangrado
rectal’.

Los estudios por imagen desempefan un papel funda-
mental e indispensable en el diagndstico, el prondstico y
el tratamiento de los TNE. Existen varios métodos para el
diagnéstico, incluyendo TAC, resonancia magnética nuclear
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CARTA CIENTIFICA

Tabla 1 Criterios de clasificacion y graduacion de las neoplasias neuroendocrinas del tracto gastrointestinal y los érganos

hepatobiliares, Organizacion Mundial de la Salud (OMS), 2019

Terminologia Diferenciacion Grado Tasa mitotica® indice
(mitosis/2 mmY) Ki-672 (%)

NET, G1 Bien diferenciado Bajo <2 <3

NET, G2 Intermedio 2-20 3-20

NET, G3 Alto >20 >20

NEC de células pequenas (SCNEC) Pobremente AltoP >20 >20

NEC de células grandes (LCNEC) diferenciado >20 >20

MiNEN Bien o pobremente diferenciado“ Variable® Variable® Variable®

LCNEC: carcinoma neuroendocrino de células grandes; MIiNEN: neoplasia mixta neuroendocrina-no neuroendocrina; NEC: carcinoma
neuroendocrino; NET: tumor neuroendocrino; SCNEC: carcinoma neuroendocrino de células pequefias.

a Las tasas mitoticas deben expresarse como el nimero de mitosis/2 mmY (lo que equivale a 10 campos de alta potencia con un aumento
de 40x y un diametro de campo ocular de 0,5 mm) segun se determina contando en 50 campos de 0.2 mmY (es decir, en un area total
de 10mmY); el valor del indice de proliferacion de Ki-67 se determina contando al menos 500 células en las regiones de marcado mas
alto (puntos calientes), que se identifican con el aumento de exploracion; la calificacion final se basa en cualquiera de los 2 indices de
proliferacion que coloque a la neoplasia en la categoria de grado superior.

b Los NEC mal diferenciados no se clasifican formalmente, pero se consideran de alto grado por definicion.

¢ En la mayoria de los MiNEN, tanto los componentes neuroendocrinos como los no neuroendocrinos estan pobremente diferenciados y
el componente neuroendocrino tiene indices de proliferacion en el mismo rango que otros NEC, pero esta categoria conceptual permite
la posibilidad de que uno o0 ambos componentes puedan estar bien diferenciados; cuando sea posible, cada componente debe clasificarse

por separado.
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Figura3 Corte histopatoldgico de tumor neuroendocrino bien

diferenciado. Se muestra una proliferacion de células pequefas
con nucleos redondos mondtonos, con cromatina en sal y
pimienta, y citoplasma eosinofilo con evidencia de mitosis,
los cuales se disponen formando nidos soélidos, con empalizada
periférica. La inmunohistoquimica con inmunofenotipo: sinap-
tofisina positiva, cromogranina positiva, CD56 positivo, CDX-2
positivo, CKAE1/AE3 positivo. Con un indice de proliferacion
del 2%.

(RM), ecografia, gammagrafia y PET. La TAC es la modalidad
de imagen predominante para los TNE. La endoscopia gastro-
intestinal es el procedimiento de eleccion para el diagnds-
tico de los TNE gastricos, duodenales y colorrectales®. Los
TNE colénicos surgen de células de Kulchitsky o células ente-
rocromafines ubicadas dentro de las criptas de Lieberkiihn
del colon. Los pacientes generalmente presentan dolor
abdominal debido al efecto de masa o reaccion desmoplasica

inducida por el tumor, hemorragia gastrointestinal y pérdida
de peso. En el momento del diagnostico, el tamafo medio
de los TNE de colon es de 5cm y la mayoria tiene metastasis
local o distante?. Los TNE de colon tienen el peor prondstico
de supervivencia a 5 anos de todos los TNE del tracto gastro-
intestinal; del 40 al 70% dependiendo del sitio y del estadio,
en comparacion con otros sitios del tracto gastrointestinal;
los TNE con localizacion en recto tienen un pronodstico de
supervivencia a 5 anos del 74 al 84%. La supervivencia para
la enfermedad localizada, regional y a distancia es de 261,
36 y 5 meses, respectivamente. Los TNE de colon son mas
frecuentes del lado derecho (70%) y a menudo han hecho
metastasis al momento del diagndstico?°.

El principal objetivo del tratamiento es aumentar la
supervivencia, controlar los sintomas y mejorar la calidad
de vida. Esto es posible mediante una amplia reseccion
quirtrgica. Esta es recomendada para el tratamiento de
la enfermedad locorregional, avanzada y con obstruccion
inminente'. La extension quirGrgica depende del tamafio
y extension dentro del tracto gastrointestinal. Debido a la
deteccion tardia y al mal prondstico asociado a los TNE de
colon, se recomienda: reseccion endoscopica en tumores
<1cm, escision transanal en tumores entre 1-2cm o pos-
terior a la reseccion endoscopica con margenes positivos y
colectomia parcial con linfadenectomia regional en tumo-
res>2cm y tumores invasivos''. El uso de quimioterapia es
poco alentador y la respuesta terapéutica es baja (< 30%)"?.
Los sitios mas comunes de metastasis en orden de frecuencia
son el higado, el hueso y los pulmones'>.

El prondstico y el seguimiento de los pacientes depende
de su estado clinico en el momento del diagnéstico y de la
terapia que hayan recibido. Se recomienda el uso de TAC
trifasica de abdomen y pelvis o RM cada afo durante los pri-
meros 3 anos, posteriormente cada 1 a 2 anos por al menos
10 anos. No se recomienda el uso de marcadores en sangre
u orina (incluidos CgA y acido 5-HIAA) para el seguimiento
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de estos pacientes; no hay evidencia que demuestre el valor
de realizar pruebas de rutina de estos marcadores'.

Los TNE son entidades infrecuentes en el tubo diges-
tivo bajo en comparacion con el resto de las estirpes
del cancer de colon, especificamente con localizacién en
valvula ileocecal. El término carcinoide en la literatura
actual se ha presentado como inadecuado y la inciden-
cia en nuestro pais no se tiene con exactitud. Se debe
realizar un abordaje multidisciplinario para el tratamiento
quirdrgico y el seguimiento posoperatorio ya que con el
advenimiento de herramientas diagnosticas como el PET y la
cirugia de minima invasion de colon permiten un tratamiento
dirigido.
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Sindrome de Peutz-Jeghers: toma de ‘T
decisiones basada en la evidencia, .
acerca de un caso

Peutz-Jeghers syndrome: Evidence-based
decision-making, regarding a case

Hutchinson en 1986, Peutz en 1921, Jeghers en 1949 y
Bruwer en 1954 fueron los primeros que describieron el sin-
drome de Peutz-Jeghers (SPJ)', el cual se define como un

trastorno congénito autosémico dominante perteneciente a
los sindromes hamartomatosos®. Su incidencia es rara, de
1:8300 a 1:1200000°, sin predisposicion de raza o de sexo.
Los polipos del SPJ pueden presentarse a cualquier nivel del
tracto gastrointestinal (TGI).

Presentamos el caso de una mujer de 18 anos referida
por historial de dolor abdominal, hematemesis e intusus-
cepcion intestinal en dos ocasiones ameritando reseccion
intestinal (80 y 50cm de yeyuno-ileon, respectivamente).
Su historial heredofamiliar, perinatal y personales patologi-
cos sin relevancia; se investigan hasta 3 lineas familiares
previas, sin encontrarse evidencia de patologias tumora-
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