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Introduccion

Los tumores del intestino delgado son raros y sue-
len dar sintomas vagos e inespecificos. Es por ello
por lo que su diagndstico suele realizarse en un es-
tadio avanzado cuando las expectativas terapéuti-
cas son mas limitadas y el prondstico mas incierto.
Es importante, por consiguiente, incrementar el in-
dice de sospecha clinica para este tipo de tumores.
Existen estudios que demuestran como el retardo
en el diagndstico depende fundamentalmente
de una interpretacion errénea de los sintomas o
de las pruebas diagndsticas por parte del clinico.
Estos factores son responsables de un retraso de
8-12 meses en el diagnostico de este tipo de tumo-
res. En contraste, el retraso diagndstico atribuido a
la falta de reconocimiento de los sintomas por par-
te del paciente sélo es de dos meses®.

Los sintomas mas habituales son: dolor abdomi-
nal que suele ser cdlico e intermitente, pérdida de
peso y anorexia. A ellos deben afiadirse las mani-
festaciones clinicas propias de las complicaciones
del tumor, incluyendo la hemorragia, la obstruc-
cion y la perforacion. En caso de sospecha se debe
realizar una historia clinica y exploracidn fisica com-
pletos y una prueba de sangre oculta en heces. Los
estudios de laboratorio deben incluir un hemogra-
ma, bioquimica basica y perfil hepatico. No existe
ninguin método de diagndstico ideal para el estudio
del intestino delgado. La opciones son radioldgicas
(tomografia computarizada, enteroclisis, transito
intestinal y resonancia magnética) o endoscdpicas
(capsula endoscépica, enteroscopia de pulsion y
enterosocopia de baldn simple y de doble baldn).
La mejor estrategia y secuencia diagnéstica no esta
todavia establecida. Sin embargo, se considera que
cuando existe una sospecha alta se deben realizar
como minimo dos pruebas para poder descartar la
existencia de un tumor.

OBJETIVOS DE ESTE CAPITULO

)  Describir los diferentes tumores benignos
y malignos del intestino delgado.

)  Reconocer los signos clinicos de sospecha
y establecer la estrategia diagnostica mas
adecuada.

)  Proporcionar los conocimientos basicos de
las pautas actuales de tratamiento.
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Tumores bhenignos

Los tumores benignos del intestino delgado repre-
sentan algo menos del 5% del total de tumores del
tubo digestivo. Suelen ser asintomaticos y su diag-
nostico se realiza, en la mayoria de las ocasiones,
de forma accidental en el curso de una laparoto-
mia o de un estudio necrdpsico. Su incidencia es si-
milar en varones y mujeres, y pueden diagnosticar-
se a cualquier edad, aunque es mas frecuente en
edades avanzadas. Cuando ocasionan sintomas,
los mas frecuentes son los derivados de la obstruc-
cién que producen al transito intestinal por si mis-
mos o al provocar una invaginacion, en cuyo caso
se manifiestan con dolor abdominal intermitente
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Intestino delgado y colon

de tipo cdlico y distensién abdominal. Otra forma
de presentacion clinica es la hemorragia digestiva
aguda o, con mayor frecuencia, la anemia crénica
por pérdida de sangre oculta en las heces.

A diferencia de los tumores benignos del colon,
facilmente detectables por colonoscopia, los del
intestino delgado suelen ser de dificil diagndstico
y pueden pasar inadvertidos en la exploracion ra-
dioldgica convencional. Los tumores duodenales o
del ileon terminal pueden diagnosticarse mediante
técnicas endoscopicas convencionales. Para el diag-
nostico de los tumores del yeyuno e ileon proximal
debe recurrirse a técnicas radioldgicas o endosco-
picas especificas. La capsula endoscopica, es una
de las técnicas diagndsticas con mayor rendimiento
para el diagnéstico de estos tumores, especialmen-
te para aquellos casos que se presentan en forma
de pérdidas ocultas de sangre?3.

Los adenomas, leiomiomas y lipomas son los tumo-
res benignos mas frecuentes del intestino delgado.
De forma excepcional pueden encontrarse también
hamartomas, fibromas, angiomas y tumores neu-
rogénicos.

Los adenomas se pueden localizar en cualquier
tramo del intestino delgado aunque su localizacion
mas frecuente es el duodeno o el ileon. Estos tu-
mores representan 1/3 de todos los tumores be-
nignos del intestino delgado. Histoldgicamente se

dividen en tubulares, vellosos y tubulovellosos. Los
adenomas vellosos son menos frecuentes. Suelen
localizarse en la segunda porcion duodenal y, en ge-
neral, son sesiles, de mayor tamafio y con signos de
degeneracion maligna en un 40-45% de los casos
en el momento del diagnéstico. El tratamiento con-
siste en la reseccion local. Es importante realizar un
seguimiento posterior, especialmente en el caso de
los adenomas vellosos, dada su elevada capacidad
de recurrencia. También resulta prudente realizar
una colonoscopia para descartar la presencia con-
comitante de adenomas o céncer en el colon. La
poliposis adenomatosa familiar es la enfermedad
que se asocia mas frecuentemente con la aparicion
de adenomas en el intestino delgado, principal-
mente en el duodeno.

Los leiomiomas son los segundos tumores benig-
nos mas frecuentes del intestino delgado y pueden
hallarse en cualquier localizacién. Inciden por igual
en ambos sexos y suelen diagnosticarse en edades
avanzadas por sintomas de obstruccion intestinal o
hemorragia (figura 1).

Los lipomas representan el 8-20% de todos los tu-
mores benignos del intestino delgado y se localizan
predominantemente en el ileon. Su tamafio en el
momento del diagndstico suele ser grande y los sin-
tomas son similares a los de otros tumores benig-
nos. Cuando son asintomaticos no se deben tratar.

Figura 1. Hemorragia digestiva secundaria a un leiomioma del yeyuno. A) Arteriograffa realizada en un paciente con una hemo-
rragia digestiva de etiologia no filiada, que pone de manifiesto la existencia de extravasacion de contraste en ramas de la arteria
mesentérica superior (flechas). B) La laparotomia exploradora puso de manifiesto la existencia de una tumoracion de aspecto
benigno en el yeyuno cuyas caracteristicas histoldgicas se correspondian con un leiomioma.
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Tumores malignos

Aproximadamente dos tercios de los tumores del
intestino delgado son malignos por lo que repre-
sentan el 1,1-2,4% de los tumores malignos gastro-
intestinales. Los tumores malignos mas frecuentes
del intestino delgado son el adenocarcinoma, el lin-
foma, el sarcoma y el tumor carcinoide. De forma
excepcional pueden encontrarse tumores metasta-
sicos, en especial secundarios a melanoma, cancer
de mama o hipernefroma (figuras 2 y 3).

Adenocarcinoma

Es el tumor maligno méds comun del intestino delga-
do y suele originarse en un adenoma. Mas del 90%
de ellos se localizan en el duodeno distal y en la
parte proximal del yeyuno. Su frecuencia es mayor
en varones y en la sexta década de la vida. La inci-
dencia del adenocarcinoma intestinal aumenta en
pacientes afectos de diversas enfermedades intes-
tinales. Ello incluye a los sindromes de cancer here-
ditario como el sindrome de Lynch que se considera
responsable de un 5-10% de los adenocarcinomas
de intestino delgado, la poliposis adenomatosa
familiar que se suele asociar a multiples poélipos
duodenales de predominio en la zona ampular y el
sindrome de Peutz-Jeghers donde la incidencia de
adenocarcinoma del intestino delgado es también
mas elevada que en la poblacién general. Por otro
lado, este tipo de tumor incide con mayor frecuen-
cia en areas del intestino afectadas por un estado
de inflamacidn crdnica. Es el caso de la ileitis termi-
nal (enfermedad de Crohn), que presenta un riesgo
incrementado de desarrollo de adenocarcinoma,
especialmente en los segmentos crénicamente
afectados por la inflamacion y en aquellos donde
se ha llevado a cabo una derivacion de una zona
inflamatoria estendtica. Este riesgo guarda una
correlacion clara con la extension y duracion de la
enfermedad.

Este tumor suele afectar a un segmento intesti-
nal corto. Su crecimiento suele ser anular y con
frecuencia causa estenosis y ulceracion. Los sinto-
mas mas frecuentes se derivan de la presencia de
obstruccion intestinal y de la hemorragia macros-
copica u oculta. Los adenocarcinomas duodenales
localizados en la proximidad de la ampolla de Vater
pueden provocar, a su vez, ictericia obstructiva cli-
nicamente indistinguible de la causada por otros
tumores periampulares.

Tumores del intestino delgado

Figura 2. Pieza de reseccion quirtrgica de la metastasis de un
melanoma en el intestino delgado.

Figura 3. Laparoscopia realizada en un paciente con un
cuadro de obstruccion intestinal a nivel del intestino delgado
que puso de manifiesto la existencia de una tumoracion
estenosante a nivel del fleon que histoldgicamente se
correspondié con una mestastasis de un carcinoma de células
gigantes del pulmén.

La endoscopia con biopsia suele ser diagnostica en
el adenocarcinoma duodenal (figura 4). En localiza-
ciones mas distales, la radiologia convencional con
bario o la enteroclisis suelen mostrar un segmen-
to intestinal estenosado, e irregular, con pérdida
completa del patrén mucoso y dilatacion preeste-
ndtica. Aunque puede observarse nodulacion y/o
ulceracidn, estos signos son mas frecuentes en los
linfomas y leiomiosarcomas. La tomografia compu-
tarizada (TC) del abdomen es la técnica radioldgica
de mas utilidad para la diagndstico de estos tumo-
res. Su sensibilidad para el diagndstico es del 70%
al 80% y ademas, proporciona datos sobre la po-
sible extensidn locorregional®®. Actualmente la en-
terografia obtenida TC o por resonancia magnética
representa un avance muy importante en el diag-
nostico y aunque no disponible en todos los cen-
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Figura 4. Adenocarcinoma del duodeno (angulo de Treitz). A)
y B) imagenes de una neoplasia de la 4.7 porcion duodenal,
obtenidas por capsula endoscépica. C) Gran defecto de re-
plecion indicativo de la presencia de una neoplasia vegetante
en el duodeno distal.

tros, se anuncia como una técnica verdaderamente
prometedora en la patologia inflamatoria o tumoral
del intestino delgado®®. La cépsula endoscdpica, la
cual se ha erigido como técnica de eleccion para el
estudio de los pacientes con hemorragia digestiva
oculta, también ha demostrado ser de gran utilidad
para la deteccion de estos tumores?3. Sus princi-
pales limitaciones son la incapacidad para obtener
biopsias y la posibilidad de quedarse impactada en
el caso de que el tumor haya causado una esteno-
sis.

El tratamiento es quirurgico y requiere la practica
de resecciones amplias del segmento afecto, in-
cluyendo el mesenterio y las zonas linfaticas conti-
guas. El pronoéstico es malo dado que alrededor del
80% de los casos tienen diseminacidon metastdsica
en el momento del diagndstico. No en vano, la su-
pervivencia a los 5 afios de la reseccion quirdrgica
es inferior al 20%. La utilidad de la quimioterapia o
la radioterapia no esta bien establecida.

Linfoma intestinal

El linfoma primario del intestino delgado tiene su
origen en el tejido linfoide de la mucosa y submu-
cosa y, en su mayoria, corresponde a un linfoma
de células B grandes. Para considerarlo primario
debe cumplir los siguientes requisitos: a) ausencia
de ganglios palpables; b) ausencia de linfoadeno-
patias mediastinicas en la radiografia de torax;
c) extension de sangre periférica normal; d) afec-
cion exclusiva de intestino y ganglios linfaticos
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regionales en la laparotomia; e) higado y bazo no
afectos, a excepcion del compromiso por contigli-
dad. Factores de riesgo para su desarrollo incluyen
la infeccion por Helicobacter pylori, la enfermedad
celiaca, la enfermedad inflamatoria intestinal (su
incidencia es 2-3 veces superior a la observada en
poblacién general y 5 veces superior si el paciente
toma farmacos inmunomoduladores) y los estados
de inmunosupresidn asociados a la infeccién por
VIH o al trasplante de érganos sdlidos.

El linfoma intestinal primario representa un espec-
tro de distintas entidades que se pueden categori-
zar en tres grupos principales: 1) linfoma del tejido
linfoide asociado a la mucosa (MALT): dentro de
este grupo se encuentra la enfermedad immuno-
proliferativa del intestino delgado también deno-
minada linfoma mediterraneo (o enfermedad de
cadenas pesadas o o enfermedad de Seligman);
2) linfoma de células T asociado a enteropatia por
intolerancia al gluten; 3) otros tipos de linfomas
(como el linfoma difuso de células B, linfoma del
manto, linfoma de Burkitt o linfoma folicular).

La enfermedad inmunoproliferativa del intestino
(EIPID) (también llamado linfoma mediterraneo) es
una enfermedad casi exclusiva de arabes y judios
del drea mediterranea. Este tipo de linfoma suele
afectar a varones jovenes con nivel socioecond-
mico bajo. Se asocia a una alta tasa de infestacion
parasitaria endémica, enteritis infecciosa infan-
til, asi como a factores genéticos (asociacion con
HLA-Aw19, -B12, haplotipos -A9) e infeccién por
Campilobacter. Afecta de forma difusa al intestino
delgado y se caracteriza por infiltracion de linfo-
citos y células plasmaticas de la ldmina propia y a
la aparicion de un clon productor de una cadena
pesada o (IgA).

El linfoma asociado a enteropatia es mas comun
en areas con alta prevalencia de celiaquia, como
son el oeste de Irlanda y norte de Europa y afecta
con mayor frecuencia a varones en la sexta déca-
da de la vida. Su verdadera prevalencia no es bien
conocida y sin duda es inferior a la comunicada en
series historicas relativas a pacientes procedentes
de hospitales terciarios con especial dedicacion a la
enfermedad celiaca. Muchos de los casos descritos
en esta época fueron descubiertos de forma con-
comitante a la enfermedad. Estudios mas recientes
realizados sobre amplias cohortes de pacientes se-
guidos de forma prospectiva durante afios, indican
que si bien la prevalencia de linfoma intestinal es
hasta 40 veces superior a la observada en la po-



blacion general, el nimero de casos en términos
cuantitativos es muy bajo (1 caso por cada 5.648
pacientes y afio)°. La localizacion mas frecuente es
el yeyuno proximal y su prondstico es poco favora-
ble debido a las complicaciones y a las recurrencias,
con una supervivencia media de tres meses, llegan-
do a los 5 afios menos del 25% de los casos.

La clinica del linfoma intestinal depende de la lo-
calizacion y extension del tumor. El cuadro clinico
de los linfomas localizados no difiere del de otras
neoplasias del intestino delgado. Suelen presentar-
se con dolor abdominal tipo célico, nauseas, vomi-
tos, pérdida de peso, alteracion del ritmo intestinal
y, a menudo, sindrome anémico. La perforacion
intestinal causada por la tendencia ulcerativa del
crecimiento tumoral se produce en el 20-25% de
los casos. Dadas las caracteristicas del crecimiento
de este tumor, con poca tendencia a ocluir la luz
intestinal, los sintomas de obstruccion completa
suelen ser mas tardios que en otras neoplasias. Sin
embargo, es frecuente la hemorragia, en general de
forma intermitente y poco cuantiosa, que origina
anemia ferropénica por pérdidas cronicas en las he-
ces. En los linfomas difusos que se diagnostican en
los paises occidentales la afeccion predomina por
lo general en el ileon, mientras que en la EIPID la
afeccion suele ser mas intensa en el duodeno y el
yeyuno. En ambos casos los sintomas mas frecuen-
tes son mal estado general, fiebre, dolor abdominal
y sintomas de malabsorcidn, como diarrea, pérdida
de peso, edemas y anemia. En el sindrome inmu-
noproliferativo es muy frecuente hallar una acropa-
quia manifiesta en la exploracion fisica (figura 5).

A menudo resulta dificil establecer el diagnodsti-
co de linfoma intestinal. Los recursos disponibles
para el diagndstico ante la sospecha clinica inclu-
yen la TC del abdomen, radiologia con contraste,
endoscopia convencional y capsula endoscdpica.
La laparotomia exploradora con reseccion del in-
testino implicado se considera indicada cuando la
presentacion inicial sea en forma de obstruccion,
perforacién o hemorragia masiva. Los hallazgos de
la TC del abdomen son variables e incluyen multi-
ples tumores, segmentos intestinales estenosados,
dilatados o ambos, y nédulos mesentéricos que
pueden originar el clasico “signo en hamburguesa”
cuando rodean los vasos mesentéricos®™. La radio-
logia con contraste proporciona informacion Util
para el diagnostico en una elevada proporcion de
casos (figura 6). En el linfoma localizado suele apre-
ciarse una masa infiltrante que no reduce excesi-
vamente la luz intestinal. El diagndstico diferencial

Tumores del intestino delgado

Figura 5. La acropaquia es un hallazgo caracteristico en la
enfermedad inmunoproliferativa del intestino delgado.

radioldgico debe hacerse con la enteritis regional
y otras neoplasias. La tuberculosis debe ser consi-
derada en aquellos casos con afeccion de la region
ileocecal. En el linfoma difuso la imagen radioldgica
puede ser similar a la del esprue, con fragmenta-
cion y floculacion de la columna de bario, o bien
puede observarse engrosamiento de los pliegues
intestinales junto con infiltracién transmural de la
pared y defectos nodulares mdultiples, con un pa-
tron radioldgico similar al de otras enfermedades
del intestino (linfangiectasia intestinal, hiperplasia
nodular linfoide, amiloidosis, etc.). La endoscopia
convencional es Util en el linfoma de localizacion
duodenal, pero en el linfoma difuso debe recurrir-
se a los distintos tipos de enteroscopia para poder
conseguir una biopsia intestinal.

Figura 6. Linfoma del intestino delgado. A) Transito intestinal
en el que se observan asas irregulares de intestino delgado
con mucosa espiculada (flechas) y zonas de estenosis (puntas
de flecha) junto con dilatacién preestendtica. B) TC abdominal
en el que se observa un asa de yeyuno con pared engrosada
(puntas de flecha). C) Gammagrafia con galio con captacion a
nivel hepético y asas de intestino delgado.
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En los casos de linfoma difuso pueden ser de utili-
dad pruebas dirigidas a la identificacion de estados
de malabsorcion (grasa en heces, D-xilosa) y/o so-
brecrecimiento bacteriano. En este tipo de linfomas
se detecta habitualmente un notable incremento
de la actividad de la fosfatasa alcalina en suero.
Aproximadamente en el 40% de los pacientes con
EIPID se detectan cadenas pesadas de inmunoglo-
bulinas en sangre, orina y jugo duodenal, asi como
una banda andémala entre las a2-globulinas y las
B-globulinas.

Antes de decidir el tratamiento es necesario deter-
minar el estadio de la enfermedad con el fin de es-
tablecer el prondstico y la utilidad de la cirugia. Ello
incluye la necesidad de obtener tejido de la pared
del intestino delgado por medio de laparotomia o
laparoscopia, asi como biopsia hepatica y estudio
de la médula 6sea.

Existe controversia respecto a las indicaciones del
tratamiento quirdrgico en el linfoma intestinal loca-
lizado. Deben intervenirse los linfomas que provo-
can obstruccidn, perforacién o hemorragia. En los
linfomas no complicados, con tumores de pequefio
tamafio, histologia de bajo grado y ausencia de di-
seminacion, puede ensayarse quimiorradioterapia.
En los tumores de mayor tamafio y extension suele
ser precisa la cirugia. Como tratamiento comple-
mentario a la cirugia puede indicarse la poliquimio-
terapia tipo CHOP.

En el linfoma difuso con malabsorcién, pueden
adoptarse medidas dirigidas a paliar la desnutri-
cion incluyendo la administracién de triglicéridos
de cadena media, suplementos de hierro y vitami-
nas. En la enfermedad inmunoproliferativa en sus
estadios iniciales, se han descrito buenas respues-
tas al tratamiento con tetraciclinas, a la dosis de
2 g/dia, administradas durante periodos prolonga-
dos. Este hecho refleja, probablemente, la mejoria
del sindrome de sobrecrecimiento bacteriano fre-
cuentemente asociado.

Sarcoma

Los sarcomas son tumores malignos de origen di-
verso (tumor del estroma, leiomiosarcoma, fibro-
sarcoma, liposarcoma, angiosarcoma y neurofibro-
sarcoma). El mas frecuente es el tumor del estroma
gastrointestinal (GIST), que representa el 83-86%
de los casos™. El 80% de los GIST presentan mu-
taciones activadoras en el protooncogen KIT. Esto
conlleva una sobreexpresion de c-kit, un receptor
tirosina quinasa que se puede detectar mediante
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immunohistoquimica. Estos tumores presentan un
apariencia morfoldgica muy similar al leiomiosarco-
ma por lo que antes de la identificacidn de los GIST
por sus caracteristicas moleculares, fueron muy a
menudo confundidos.

Los GIST se localizan mayormente en la pared del
yeyuno y del ileon y suelen presentarse en forma
de dolor, pérdida de peso, hemorragia, perforacion
0 masa palpable. Teniendo en cuenta que su creci-
miento suele ser extraluminal, no suelen presentar-
se en forma de obstruccion. Se presentan con igual
frecuencia en ambos sexos y suelen diagnosticarse
entre la quinta y séptima décadas de la vida. Por lo
general, los GIST son tumores de gran tamafio, con
tendencia a la ulceracién central.

En la radiografia con bario suele observarse una
masa de notable tamafio que desplaza las asas in-
testinales proximas y que presenta a menudo un
crater ulceroso en su parte central. Debido a su lo-
calizacion yeyunal o ileal, el diagnéstico histoldgico
debe obtenerse mediante laparotomia o laparos-
copia.

El tratamiento de eleccion es la reseccién quirurgi-
ca en bloque. Hasta 2001, |a cirugia era la Unica op-
cién terapéutica por lo que en aquellos pacientes
con enfermedad no resecable (el 50% de los casos)
el pronodstico era muy desalentador, rondando los
10-23 meses de supervivencia media. Actualmen-
te existen unos farmacos especificos que son inhi-
bidores de la tirosina quinasa (imatinib), que han
logrado resultados espectaculares en el control de
la enfermedad metastasica y el rescate de tumores
no resecables.

Tumor carcinoide

Los tumores carcinoides intestinales se desarrollan
a partir de las células enterocromafines de las crip-
tas de Lieberkiihn. Son neoplasias de bajo grado de
malignidad que, junto con los adenocarcinomas,
constituyen los tumores malignos mas frecuentes
del intestino delgado. De hecho, en los ultimos
afios se ha evidenciado un incremento notable en
la prevalencia de estos tumores de forma que en
algunos casos llega a superar a la de los adenocar-
cinomas™.

Su localizacién mas frecuente es en los 60 cm dis-
tales del ileon, el apéndice y el recto, aunque tam-
bién pueden localizarse en el esdfago, estomago,
colon, pancreas u o6rganos extradigestivos como
pulmoén y ovario. Se caracterizan por su pequefio



tamafio, su localizacion preferente en la submuco-
sa y por su potencial multifocalidad (en 30% de los
casos). Tienden a infiltrar la pared intestinal llegan-
do a afectar la serosa y provocar una marcada re-
accion desmoplastica. Pueden adoptar una forma
polipoide, y microscopicamente se caracterizan por
la proliferacion de células pequefias y uniformes
con nucleos redondos hipercromaticos y citoplas-
ma granular que se tifie con anticuerpos dirigidos
contra componentes de los granulos de neurose-
crecién como la cromogranina. Los localizados en
apéndice y recto raramente metastatizan, mientras
que los localizados en intestino delgado pueden ha-
cerlo, fundamentalmente en funcién de su tamafo.

Dado su pequefio tamafio, los tumores carcinoides
suelen ser asintomaticos. Por ello, su diagndstico
a menudo es casual (localizacion apendicular). En
otras ocasiones el diagndstico se realiza a partir del
estudio de un dolor abdominal recurrente de ori-
gen incierto y de larga evolucion. En un 25% de los
casos puede presentarse en forma de obstruccion
intermitente. Este cuadro puede ser secundario al
crecimiento intramural del tumor, pero a menudo,
es debido a la distorsion y torsion del mesenterio
provocado por la invasion tumoral y respuesta des-
moplastica. El sindrome carcinoide tiene lugar como
consecuencia de la liberacién de sustancias vasoac-
tivas tales como serotonina, bradicinina, histamina,
catecolaminas y prostaglandinas a la circulacién
sistémica. Ello puede ser debido a la diseminacion
metastdsica del tumor al higado, la presencia de
enfermedad retroperitoneal extensa o la presencia
de un tumor primario extraintestinal. Este sindro-
me se presenta de manera episodica en forma de
palpitaciones, sudoracién, enrojecimiento facial
(flushing), diarrea acuosa y dolor abdominal. En
casos graves se acomparia de hipotension y diarrea
explosiva. También puede aparecer broncospasmo
con crisis asmaticas, disnea y soplos cardiacos por
afeccion de las valvulas cardiacas afectadas por
fibrosis subendocardica. Las manifestaciones del
sindrome carcinoide pueden desencadenarse por
el ejercicio fisico, el estrés o la ingesta de alcohol o
ciertos alimentos como quesos fermentados. A su
vez, la anestesia, cirugia o quimioterapia pueden
desencadenar las denominadas crisis carcinoides
que son habitualmente refractarias al tratamiento
con expansores y drogas vasoopresoras.

El diagndstico de la tumoracidn primitiva suele ser
dificil y s6lo en casos avanzados es posible detectar
lesiones polipoides o rigidez e irregularidades de al-
gun segmento intestinal en la radiologia con bario.

Tumores del intestino delgado

La endoscopia sélo es Util en los casos localizados
en el estomago y el duodeno en los de localizacién
alta, y en el recto y el colon en los de localizacion
baja. A menudo, sélo la laparotomia permite detec-
tar la tumoracion primitiva (figura 7), aunque ésta
puede ser localizada preoperatoriamente en algu-
nos casos mediante gammagrafia con anticuerpos
dirigidos contra los receptores de somatostatina
(figura 8). Actualmente la capsula endoscdpica ha
demostrado ser una técnica de gran utilidad para
la deteccion de estos tumores®2. Los andlisis de la-
boratorio pueden revelar alteracién del perfil hepa-
tico como consecuencia de la infiltracién metastd-
sica del higado. En este caso la TC del abdomen y
la arteriografia pueden ser de utilidad, ya que las
metastasis hepaticas de este tumor son muy vas-
cularizadas. La TC del abdomen también puede
contribuir al diagndstico en pacientes con masas
retroperitoneales.

El tratamiento del tumor carcinoide no metastasico
es siempre quirtrgico. En la localizacion de intes-

Figura 7. Pieza de reseccion de un carcinoide en la vélvula
ileocecal.

Figura 8. Gammagrafia con octredtido en un paciente con
un tumor carcinoide con metastasis pulmonares y hepaticas.
En la proyeccion posteroanterior (PA) se observa captacion

a nivel pulmonar y hepatica, mientras que en la proyeccion
anteroposterior (AP) se aprecia captacion en pulmon, higado,
intestino delgado y rifidén izquierdo (paciente monorreno).
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tino delgado, donde el diagndstico suele realizarse
en tumores de un cierto tamafio, esta indicada una
intervencion oncoldgica reglada con extirpacion de
la cadena ganglionar regional. Lamentablemente
en el 45% de los casos existe diseminacion metas-
tasica en el momento del diagndstico, en cuyo caso
el beneficio de la cirugia sélo esta bien estableci-
do en pacientes con metastasis hepaticas Unicas o
limitadas. En estos casos es imprescindible admi-
nistrar octreétido, un analogo de la somatostatina,
antes de la cirugia, para evitar la aparicion de crisis
carcinoides. La embolizacién de la arteria hepatica
también es una alternativa vélida en los pacientes
con metdstasis hepaticas no resecables, en especial
si son sintomdticas.

La utilidad de la quimioterapia no esta bien es-
tablecida, aunque puede obtenerse una tasa de
respuesta del 15-30% y contribuir al control de los
sintomas del sindrome carcinoide. Los farmacos
mas utilizados son 5-fluoruracilo, adriamicina vy ci-
clofosfamida, utilizados en diferentes combinacio-
nes y en general asociados a estreptozotocina. El
octredtido tiene también un cierto efecto antimi-
cotico. En la mayoria de los pacientes con sindrome
carcinoide, la administracion de octredtido a dosis
de 150 pg/8 horas por via subcutdnea permite pa-
liar los sintomas derivados del exceso de sustancias
vasoactivas.

La supervivencia global del tumor carcinoide a
los cinco afios es del 50%, aproximadamente. Sin
embargo, el prondstico depende de la localizacion
del tumor, siendo la supervivencia superior en los
tumores localizados en el apéndice (85%) o en el
recto (72%).
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