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ObjetivOs de este capítulO
❱❱ Describir los diferentes tumores benignos  

y malignos del intestino delgado.

❱❱ Reconocer los signos clínicos de sospecha 
y establecer la estrategia diagnóstica más 
adecuada.

❱❱ Proporcionar los conocimientos básicos de 
las pautas actuales de tratamiento.
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Introducción
Los tumores del intestino delgado son raros y sue-
len dar síntomas vagos e inespecíficos. Es por ello 
por lo que su diagnóstico suele realizarse en un es-
tadio avanzado cuando las expectativas terapéuti-
cas son más limitadas y el pronóstico más incierto. 
Es importante, por consiguiente, incrementar el ín-
dice de sospecha clínica para este tipo de tumores. 
Existen estudios que demuestran como el retardo 
en el diagnóstico depende fundamentalmente 
de una interpretación errónea de los síntomas o 
de las pruebas diagnósticas por parte del clínico. 
Estos factores son responsables de un retraso de  
8-12 meses en el diagnóstico de este tipo de tumo-
res. En contraste, el retraso diagnóstico atribuido a 
la falta de reconocimiento de los síntomas por par-
te del paciente sólo es de dos meses1.  

Los síntomas más habituales son: dolor abdomi-
nal que suele ser cólico e intermitente, pérdida de 
peso y anorexia. A ellos deben añadirse las mani-
festaciones clínicas propias de las complicaciones 
del tumor, incluyendo la hemorragia, la obstruc-
ción y la perforación. En caso de sospecha se debe 
realizar una historia clínica y exploración física com-
pletos y una prueba de sangre oculta en heces. Los 
estudios de laboratorio deben incluir un hemogra-
ma, bioquímica básica y perfil hepático. No existe 
ningún método de diagnóstico ideal para el estudio 
del intestino delgado. La opciones son radiológicas 
(tomografia computarizada, enteroclisis, tránsito 
intestinal y resonancia magnética) o endoscópicas 
(cápsula endoscópica, enteroscopia de pulsión y 
enterosocopia de balón simple y de doble balón). 
La mejor estrategia y secuencia diagnóstica no está 
todavía establecida. Sin embargo, se considera que 
cuando existe una sospecha alta se deben realizar 
como mínimo dos pruebas para poder descartar la 
existencia de un tumor. 

Tumores benignos
Los tumores benignos del intestino delgado repre-
sentan algo menos del 5% del total de tumores del 
tubo digestivo. Suelen ser asintomáticos y su diag-
nóstico se realiza, en la mayoría de las ocasiones, 
de forma accidental en el curso de una laparoto-
mía o de un estudio necrópsico. Su incidencia es si-
milar en varones y mujeres, y pueden diagnosticar-
se a cualquier edad, aunque es más frecuente en 
edades avanzadas. Cuando ocasionan síntomas, 
los más frecuentes son los derivados de la obstruc-
ción que producen al tránsito intestinal por sí mis-
mos o al provocar una invaginación, en cuyo caso 
se manifiestan con dolor abdominal intermitente 
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de tipo cólico y distensión abdominal. Otra forma 
de presentación clínica es la hemorragia digestiva 
aguda o, con mayor frecuencia, la anemia crónica 
por pérdida de sangre oculta en las heces.

A diferencia de los tumores benignos del colon, 
fácilmente detectables por colonoscopia, los del 
intestino delgado suelen ser de difícil diagnóstico 
y pueden pasar inadvertidos en la exploración ra-
diológica convencional. Los tumores duodenales o 
del íleon terminal pueden diagnosticarse mediante 
técnicas endoscópicas convencionales. Para el diag-
nóstico de los tumores del yeyuno e íleon proximal 
debe recurrirse a técnicas radiológicas o endoscó-
picas específicas. La cápsula endoscópica, es una 
de las técnicas diagnósticas con mayor rendimiento 
para el diagnóstico de estos tumores, especialmen-
te para aquellos  casos que se presentan en forma 
de pérdidas ocultas de sangre2,3.

Los adenomas, leiomiomas y lipomas son los tumo-
res benignos más 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 localización 
más frecuente es el duodeno o el íleon. Estos tu-
mores representan 1/3 de todos los tumores be-
nignos del intestino delgado. Histológicamente se 

dividen en tubulares, vellosos y tubulovellosos. Los 
adenomas vellosos son menos frecuentes. Suelen 
localizarse en la segunda porción duodenal y, en ge-
neral, son sesiles, de mayor tamaño y con signos de 
degeneración maligna en un 40-45% de los casos 
en el momento del diagnóstico. El tratamiento con-
siste en la resección 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 cáncer en el colon. La 
poliposis adenomatosa familiar es la enfermedad 
que se asocia más frecuentemente con la aparición 
de adenomas en el intestino delgado, principal-
mente en el duodeno.

Los leiomiomas son los segundos tumores benig-
nos más frecuentes del intestino delgado y pueden 
hallarse en cualquier localización. Inciden por igual 
en ambos sexos y suelen diagnosticarse en edades 
avanzadas por síntomas de obstrucción 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 íleon. Su tamaño en el 
momento del diagnóstico suele ser grande y los sín-
tomas son similares a los de otros tumores benig-
nos. Cuando son asintomáticos no se deben tratar. 

Figura 1. Hemorragia digestiva secundaria a un leiomioma del yeyuno. A) Arteriografía realizada en un paciente con una hemo-
rragia digestiva de etiología no filiada, que pone de manifiesto la existencia de extravasación de contraste en ramas de la arteria 
mesentérica superior (flechas). B) La laparotomía exploradora puso de manifiesto la existencia de una tumoración de aspecto 
benigno en el yeyuno cuyas características histológicas se correspondían 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 más frecuentes 
del intestino delgado son el adenocarcinoma, el lin-
foma, el sarcoma y el tumor carcinoide. De forma 
excepcional pueden encontrarse tumores metastá-
sicos, en especial secundarios a melanoma, cáncer 
de mama o hipernefroma (figuras 2 y 3).  

Adenocarcinoma
Es el tumor maligno más común del intestino delga-
do y suele originarse en un adenoma. Más 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 síndromes de cáncer here-
ditario como el síndrome 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 múltiples pólipos 
duodenales de predominio en la zona ampular  y el 
síndrome de Peutz-Jeghers donde la incidencia de 
adenocarcinoma del intestino delgado es también 
más elevada que en la población general. Por otro 
lado, este tipo de tumor incide con mayor frecuen-
cia en áreas del intestino afectadas por un estado 
de inflamación crónica. Es el caso de la ileítis termi-
nal (enfermedad de Crohn), que presenta un riesgo 
incrementado de desarrollo de adenocarcinoma, 
especialmente en los segmentos crónicamente 
afectados por la inflamación y en aquellos donde 
se ha llevado a cabo una derivación de una zona 
inflamatoria estenótica. Este riesgo guarda una 
correlación clara con la extensión y duración de la 
enfermedad.

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

La endoscopia con biopsia suele ser diagnóstica en 
el adenocarcinoma duodenal (figura 4). En localiza-
ciones más distales, la radiología convencional con 
bario o la enteroclisis suelen mostrar un segmen-
to intestinal estenosado, e irregular, con pérdida 
completa del patrón mucoso y dilatación preeste-
nótica. Aunque puede observarse nodulación y/o 
ulceración, estos signos son más frecuentes en los 
linfomas y leiomiosarcomas. La tomografía compu-
tarizada (TC) del abdomen es la técnica radiológica 
de más utilidad para la diagnóstico de estos tumo-
res. Su sensibilidad para el diagnóstico es del 70% 
al 80% y además, proporciona datos sobre la po-
sible extensión locorregional4,5. Actualmente la en-
terografía obtenida TC o por resonancia magnética 
representa un avance muy importante en el diag-
nóstico y aunque no disponible en todos los cen-

Figura 2. Pieza de resección quirúrgica de la metástasis de un 
melanoma en el intestino delgado.

Figura 3. Laparoscopia realizada en un paciente con un 
cuadro de obstrucción intestinal a nivel del intestino delgado 
que puso de manifiesto la existencia de una tumoración 
estenosante a nivel del íleon que histológicamente se 
correspondió con una mestástasis de un carcinoma de células 
gigantes del pulmón.
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tros, se anuncia como una técnica verdaderamente 
prometedora en la patología inflamatoria o tumoral 
del intestino delgado6-8. La cápsula endoscópica, la 
cual se ha erigido como técnica de elección para el 
estudio de los pacientes con hemorragia digestiva 
oculta, también ha demostrado ser de gran utilidad 
para la detección de estos tumores2,3. 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 quirúrgico y requiere la práctica 
de resecciones amplias del segmento afecto, in-
cluyendo el mesenterio y las zonas linfáticas conti-
guas. El pronóstico es malo dado que alrededor del 
80% de los casos tienen diseminación metastásica 
en el momento del diagnóstico. No en vano, la su-
pervivencia a los 5 años de la resección quirúrgica 
es inferior al 20%. La utilidad de la quimioterapia o 
la radioterapia no está 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 mayoría, 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-
patías mediastínicas en la radiografía de tórax;  
c) extensión de sangre periférica normal; d) afec-
ción exclusiva de intestino y ganglios linfáticos 

regionales en la laparotomía; e) hígado y bazo no 
afectos, a excepción del compromiso por contigüi-
dad. Factores de riesgo para su desarrollo incluyen 
la infección por Helicobacter pylori, la enfermedad 
celiaca, la enfermedad inflamatoria intestinal (su 
incidencia es 2-3 veces superior a la observada en 
población general y 5 veces superior si el paciente 
toma fármacos inmunomoduladores) y los estados 
de inmunosupresión asociados a la infección por 
VIH o al trasplante de órganos sólidos.

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 mediterráneo (o enfermedad de 
cadenas pesadas a o enfermedad de Seligman); 
2) linfoma de células T asociado a enteropatía 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 mediterráneo) es 
una enfermedad casi exclusiva de árabes y judíos 
del área mediterránea. Este tipo de linfoma suele 
afectar a varones jóvenes con nivel socioeconó-
mico bajo. Se asocia a una alta tasa de infestación 
parasitaria endémica, enteritis infecciosa infan-
til, así como a factores genéticos (asociación con 
HLA-Aw19, -B12, haplotipos -A9) e infección por 
Campilobacter. Afecta de forma difusa al intestino 
delgado y se caracteriza por infiltración de linfo-
citos y células plasmáticas de la lámina propia y a 
la aparición de un clon productor de una cadena 
pesada a (IgA). 

El linfoma asociado a enteropatía es más común 
en áreas con alta prevalencia de celiaquía, 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 históricas relativas a pacientes procedentes 
de hospitales terciarios con especial dedicación a la 
enfermedad celiaca. Muchos de los casos descritos 
en esta época fueron descubiertos de forma con-
comitante a la enfermedad. Estudios más recientes 
realizados sobre amplias cohortes de pacientes se-
guidos de forma prospectiva durante años, indican 
que si bien la prevalencia de linfoma intestinal es 
hasta 40 veces superior a la observada en la po-

Figura 4. Adenocarcinoma del duodeno (ángulo de Treitz). A) 
y B) imágenes de una neoplasia de la 4.ª porción duodenal, 
obtenidas por cápsula endoscópica. C) Gran defecto de re-
pleción indicativo de la presencia de una neoplasia vegetante 
en el duodeno distal.
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blación general, el número de casos en términos 
cuantitativos es muy bajo (1 caso por cada 5.648 
pacientes y año) 9. La localización más frecuente es 
el yeyuno proximal y su pronóstico es poco favora-
ble debido a las complicaciones y a las recurrencias, 
con una supervivencia media de tres meses, llegan-
do a los 5 años menos del 25% de los casos.

La clínica del linfoma intestinal depende de la lo-
calización y extensión del tumor. El cuadro clínico 
de los linfomas localizados no difiere del de otras 
neoplasias del intestino delgado. Suelen presentar-
se con dolor abdominal tipo cólico, náuseas, vómi-
tos, pérdida de peso, alteración del ritmo intestinal 
y, a menudo, síndrome anémico. La perforación 
intestinal causada por la tendencia ulcerativa del 
crecimiento tumoral se produce en el 20-25% de 
los casos. Dadas las características del crecimiento 
de este tumor, con poca tendencia a ocluir la luz 
intestinal, los síntomas de obstrucción completa 
suelen ser más tardíos que en otras neoplasias. Sin 
embargo, es frecuente la hemorragia, en general de 
forma intermitente y poco cuantiosa, que origina 
anemia ferropénica por pérdidas crónicas en las he-
ces. En los linfomas difusos que se diagnostican en 
los países occidentales la afección predomina por 
lo general en el íleon, mientras que en la EIPID la 
afección suele ser más intensa en el duodeno y el 
yeyuno. En ambos casos los síntomas más frecuen-
tes son mal estado general, fiebre, dolor abdominal 
y síntomas de malabsorción, como diarrea, pérdida 
de peso, edemas y anemia. En el síndrome inmu-
noproliferativo es muy frecuente hallar una acropa-
quia manifiesta en la exploración física (figura 5). 

A menudo resulta difícil establecer el diagnósti-
co de linfoma intestinal. Los recursos disponibles 
para el diagnóstico ante la sospecha clínica inclu-
yen la TC del abdomen, radiología con contraste, 
endoscopia convencional y cápsula endoscópica. 
La laparotomía exploradora con resección del in-
testino implicado se considera indicada cuando la 
presentación inicial sea en forma de obstrucción, 
perforación o hemorragia masiva. Los hallazgos de 
la TC del abdomen son variables e incluyen múlti-
ples tumores, segmentos intestinales estenosados, 
dilatados o ambos, y nódulos mesentéricos que 
pueden originar el clásico “signo en hamburguesa” 
cuando rodean los vasos mesentéricos10. La radio-
logía con contraste proporciona información útil 
para el diagnóstico en una elevada proporción de 
casos (figura 6). En el linfoma localizado suele apre-
ciarse una masa infiltrante que no reduce excesi-
vamente la luz intestinal. El diagnóstico diferencial 

radiológico debe hacerse con la enteritis regional 
y otras neoplasias. La tuberculosis debe ser consi-
derada en aquellos casos con afección de la región 
ileocecal. En el linfoma difuso la imagen radiológica 
puede ser similar a la del esprúe, con fragmenta-
ción y floculación de la columna de bario, o bien 
puede observarse engrosamiento de los pliegues 
intestinales junto con infiltración transmural de la 
pared y defectos nodulares múltiples, con un pa-
trón radiológico similar al de otras enfermedades 
del intestino (linfangiectasia intestinal, hiperplasia 
nodular linfoide, amiloidosis, etc.). La endoscopia 
convencional es útil en el linfoma de localización 
duodenal, pero en el linfoma difuso debe recurrir-
se a los distintos tipos de enteroscopia para poder 
conseguir una biopsia intestinal. 

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

Figura 6. Linfoma del intestino delgado. A) Tránsito intestinal 
en el que se observan asas irregulares de intestino delgado 
con mucosa espiculada (flechas) y zonas de estenosis (puntas 
de flecha) junto con dilatación preestenótica. B) TC abdominal 
en el que se observa un asa de yeyuno con pared engrosada 
(puntas de flecha). C) Gammagrafía con galio con captación a 
nivel hepático y asas de intestino delgado.

C
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En los casos de linfoma difuso pueden ser de utili-
dad pruebas dirigidas a la identificación de estados 
de malabsorción (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, así como 
una banda anómala entre las α2-globulinas y las 
β-globulinas. 

Antes de decidir el tratamiento es necesario deter-
minar el estadio de la enfermedad con el fin de es-
tablecer el pronóstico y la utilidad de la cirugía. Ello 
incluye la necesidad de obtener tejido de la pared 
del intestino delgado por medio de laparotomía o 
laparoscopia, así como biopsia hepática y estudio 
de la médula ósea.

Existe controversia respecto a las indicaciones del 
tratamiento quirúrgico en el linfoma intestinal loca-
lizado. Deben intervenirse los linfomas que provo-
can obstrucción, perforación o hemorragia. En los 
linfomas no complicados, con tumores de pequeño 
tamaño, histología de bajo grado y ausencia de di-
seminación, puede ensayarse quimiorradioterapia. 
En los tumores de mayor tamaño y extensión suele 
ser precisa la cirugía. Como tratamiento comple-
mentario a la cirugía puede indicarse la poliquimio-
terapia tipo CHOP.

En el linfoma difuso con malabsorción, pueden 
adoptarse medidas dirigidas a paliar la desnutri-
ción incluyendo la administración 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/día, administradas durante periodos prolonga-
dos. Este hecho refleja, probablemente, la mejoría 
del síndrome 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 más frecuente es el tumor del estroma 
gastrointestinal (GIST), que representa el 83-86% 
de los casos10. El 80% de los GIST presentan mu-
taciones activadoras en el protooncogen KIT. Esto 
conlleva una sobreexpresión de c-kit, un receptor 
tirosina quinasa que se puede detectar mediante 

immunohistoquímica. Estos tumores presentan un 
apariencia morfológica muy similar al leiomiosarco-
ma por lo que antes de la identificación de los GIST 
por sus características moleculares, fueron muy a 
menudo confundidos. 

Los GIST se localizan mayormente en la pared del 
yeyuno y del íleon y suelen presentarse en forma 
de dolor, pérdida de peso, hemorragia, perforación 
o masa palpable. Teniendo en cuenta que su creci-
miento suele ser extraluminal, no suelen presentar-
se en forma de obstrucción. 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 tamaño, con 
tendencia a la ulceración central.

En la radiografía con bario suele observarse una 
masa de notable tamaño que desplaza las asas in-
testinales próximas y que presenta a menudo un 
cráter ulceroso en su parte central. Debido a su lo-
calización yeyunal o ileal, el diagnóstico histológico 
debe obtenerse mediante laparotomía o laparos-
copia.

El tratamiento de elección es la resección quirúrgi-
ca en bloque. Hasta 2001, la cirugía era la única op-
ción terapéutica por lo que en aquellos pacientes 
con enfermedad no resecable (el 50% de los casos) 
el pronóstico era muy desalentador, rondando los 
10-23 meses de supervivencia media. Actualmen-
te existen unos fármacos específicos que son inhi-
bidores de la tirosina quinasa (imatinib), que han 
logrado resultados espectaculares en el control de 
la enfermedad metastásica 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 Lieberkühn. Son neoplasias de bajo grado de 
malignidad que, junto con los adenocarcinomas, 
constituyen los tumores malignos más frecuentes 
del intestino delgado. De hecho, en los últimos 
años 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-
cinomas11. 

Su localización más frecuente es en los 60 cm dis-
tales del íleon, el apéndice y el recto, aunque tam-
bién pueden localizarse en el esófago, estómago, 
colon, páncreas u órganos extradigestivos como 
pulmón y ovario. Se caracterizan por su pequeño 



30. Tumores del  intestino delgado

441

tamaño, su localización 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-
acción desmoplástica. Pueden adoptar una forma 
polipoide, y microscópicamente se caracterizan por 
la proliferación de células pequeñas y uniformes 
con núcleos redondos hipercromáticos y citoplas-
ma granular que se tiñe con anticuerpos dirigidos 
contra componentes de los gránulos de neurose-
creción como la cromogranina. Los localizados en 
apéndice y recto raramente metastatizan, mientras 
que los localizados en intestino delgado pueden ha-
cerlo, fundamentalmente en función de su tamaño. 

Dado su pequeño tamaño, los tumores carcinoides 
suelen ser asintomáticos. Por ello, su diagnóstico 
a menudo es casual (localización apendicular). En 
otras ocasiones el diagnóstico se realiza a partir del 
estudio de un  dolor abdominal recurrente de ori-
gen incierto y de larga evolución. En un 25% de los 
casos puede presentarse en forma de obstrucción 
intermitente. Este cuadro puede ser secundario al 
crecimiento intramural del tumor, pero a menudo, 
es debido a la distorsión y torsión del mesenterio 
provocado por la invasión tumoral y respuesta des-
moplástica. El síndrome carcinoide tiene lugar como 
consecuencia de la liberación de sustancias vasoac-
tivas tales como serotonina, bradicinina, histamina, 
catecolaminas y prostaglandinas a la circulación 
sistémica. Ello puede ser debido a la diseminación 
metastásica del tumor al hígado, la presencia de 
enfermedad retroperitoneal extensa o la presencia 
de un tumor primario extraintestinal. Este síndro-
me se presenta de manera episódica en forma de 
palpitaciones, sudoración, enrojecimiento facial 
(flushing), diarrea acuosa y dolor abdominal. En 
casos graves se acompaña de hipotensión y diarrea 
explosiva. También puede aparecer broncospasmo 
con crisis asmáticas, disnea y soplos cardiacos por 
afección de las válvulas cardiacas afectadas por 
fibrosis subendocárdica. Las manifestaciones del 
síndrome carcinoide pueden desencadenarse por 
el ejercicio físico, el estrés o la ingesta de alcohol o 
ciertos alimentos como quesos fermentados. A su 
vez, la anestesia, cirugía o quimioterapia pueden 
desencadenar las denominadas crisis carcinoides 
que son habitualmente refractarias al tratamiento 
con expansores y drogas vasoopresoras. 

El diagnóstico de la tumoración primitiva suele ser 
difícil y sólo en casos avanzados es posible detectar 
lesiones polipoides o rigidez e irregularidades de al-
gún segmento intestinal en la radiología con bario. 

La endoscopia sólo es útil en los casos localizados 
en el estómago y el duodeno en los de localización 
alta, y en el recto y el colon en los de localización 
baja. A menudo, sólo la laparotomía permite detec-
tar la tumoración primitiva (figura 7), aunque ésta 
puede ser localizada preoperatoriamente en algu-
nos casos mediante gammagrafía con anticuerpos 
dirigidos contra los receptores de somatostatina 
(figura 8). Actualmente la cápsula endoscópica ha 
demostrado ser una técnica de gran utilidad para 
la detección de estos tumores12. Los análisis de la-
boratorio pueden revelar alteración del perfil hepá-
tico como consecuencia de la infiltración metastá-
sica del hígado. En este caso la TC del abdomen y 
la arteriografía pueden ser de utilidad, ya que las 
metástasis hepáticas de este tumor son muy vas-
cularizadas. La TC del abdomen también puede 
contribuir al diagnóstico en pacientes con masas 
retroperitoneales.

El tratamiento del tumor carcinoide no metastásico 
es siempre quirúrgico. En la localización de intes-

Figura 7. Pieza de resección de un carcinoide en la válvula 
ileocecal.

Figura 8. Gammagrafía con octreótido en un paciente con 
un tumor carcinoide con metástasis pulmonares y hepáticas. 
En la proyección posteroanterior (PA) se observa captación 
a nivel pulmonar y hepática, mientras que en la proyección 
anteroposterior (AP) se aprecia captación en pulmón, hígado, 
intestino delgado y riñón izquierdo (paciente monorreno).
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tino delgado, donde el diagnóstico suele realizarse 
en tumores de un cierto tamaño, está indicada una 
intervención oncológica reglada con extirpación de 
la cadena ganglionar regional. Lamentablemente 
en el 45% de los casos existe diseminación metas-
tásica en el momento del diagnóstico, en cuyo caso 
el beneficio de la cirugía sólo está bien estableci-
do en pacientes con metástasis hepáticas únicas o 
limitadas. En estos casos es imprescindible admi-
nistrar octreótido, un análogo de la somatostatina, 
antes de la cirugía, para evitar la aparición de crisis 
carcinoides. La embolización de la arteria hepática 
también es una alternativa válida en los pacientes 
con metástasis hepáticas no resecables, en especial 
si son sintomáticas.

La utilidad de la quimioterapia no está bien es-
tablecida, aunque puede obtenerse una tasa de 
respuesta del 15-30% y contribuir al control de los 
síntomas del síndrome carcinoide. Los fármacos 
más utilizados son 5-fluoruracilo, adriamicina y ci-
clofosfamida, utilizados en diferentes combinacio-
nes y en general asociados a estreptozotocina. El 
octreótido tiene también un cierto efecto antimi-
cótico. En la mayoría de los pacientes con síndrome 
carcinoide, la administración de octreótido a dosis 
de 150 μg/8 horas por vía subcutánea permite pa-
liar los síntomas derivados del exceso de sustancias 
vasoactivas.

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