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RESUMEN

Se describe el caso de un varén de 52 afios con colitis ulcerosa (CU)
de larga evolucion al que se detecta una formacion submucosa rectal
la cual se extirpa tratindose de un tumor neuroendocrino carcinoide
bien diferenciado.

No hay datos que demuestren la existencia de un riesgo aumentado de
desarrollar tumores carcinoides en pacientes con enfermedad inflamatoria
intestinal (EII). Sin embargo, algunos datos sugieren que pudiera existir
una asociacion entre tumores carcinoides y enfermedad de Crohn.
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INTRODUCCION

Las neoplasias neuroendocrinas constituyen un grupo
heterogéneo. Se definen como neoplasias epiteliales con
diferenciaciéon predominantemente neuroendocrina.
Son relativamente poco frecuentes aunque se ha
observado un aumento de su incidencia en los ultimos
30 afos debido principalmente a una mejoria de las
técnicas diagndsticas y a la mejor identificacion de los
casos. Aun asi, los tumores carcinoides son tumores
raros y se describen con poca frecuencia en el entorno
de la EII. Esta asociacion ha sido poco investigada.
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Vardn de 52 anos de edad sin alergias medicamentosas
conocidas. Con antecedentes personales de interés
de pancolitis ulcerosa de 21 afios de evolucion
controlada con mesalacina oral y extirpacion de pdlipos
hiperplasicos y de un adenoma sésil serrado tradicional
con displasia de bajo grado del epitelio. En las tltimas
colonoscopias de control se describié una formacion
redondeada de aspecto submucoso de 5 por 7 milimetros
de diametro (Figura 1). Finalmente, con ecoendoscopia
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Figura 1: Formacion redondeada de aspecto submucoso de 5 por 7
milimetros de didmetro.

se corrobord a unos 6-8 centimetros del margen anal
dicha lesiéon submucosa homogénea, hipoecogénica,
bien delimitada, circunscrita a submucosa, de unos 6
por 9 milimetros de didmetro, que parecia provenir de la
muscularis mucosae. Se realizé rectoscopia terapéutica
elevandose la lesion con hidroxietilalmidén en solucion
isoténica y extirpandose de manera aparentemente
completa dejandose ver fibras musculares (Figuras 2 y 3).
En el estudio anatomopatologico describieron una pieza
esférica de un centimetro de didmetro con dos terceras
partes de su superficie revestidas por mucosa lisa y
de color pardo con distintas intensidades. Al corte se
observé un tejido amarillo y homogéneo constituyendo
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Figuras 2 y 3: Proceso de reseccion endoscdpica de la lesion
submucosa.

la parte central de la pieza. Los cortes histologicos
evidenciaron pequefios grupos de células epiteliales
monomorfas dispuestas en cordones y nidos entre las
criptas y en la muscularis mucosae, que mostraron
positividad para cromogranina y sinaptofisina.

Lalesion asentaba en el estrato muscular sin alcanzar la
serosa ni ulcerar la mucosa. Sus limites fueron netos sin
invasion de luces linfaticas. Bordes de reseccion libres.
Se realiz6 Ki67 que presentd baja actividad proliferativa
con menos de 1% de células reactivas. Se trataba de un
tumor neuroendocrino carcinoide bien diferenciado. Se
realizé octreoscan y un TAC de control sin encontrar
evidencias de extension. La determinacién de los niveles
en sangre de cromogranina A fue normal.

DISCUSION

La EIl se asocia a un incremento del riesgo de
desarrollar tumores gastrointestinales dependiendo del
tipo especifico de EII, la extension de la enfermedad y
su localizaciéon. El adenocarcinoma de colon es el mas
frecuente, pero otro tipo de tumores tanto epiteliales
como no epiteliales se han descrito; entre ellos, los
tumores neuroendocrinos!.

Los tumores neuroendocrinos gastrointestinales
son poco frecuentes. Su frecuencia anual se encuentra
en torno a 8,4 casos por cada 100000 habitantes®. La
localizacion rectal es la segunda mas frecuente con
una incidencia anual de 0.86 casos por cada 100000
habitantes®. Este tipo de tumores se han clasificado
en tumores neuroendocrinos bien diferenciados,
carcinomas neuroendocrinos bien  diferenciados
(definidos por la presencia de metastasis, infiltracién de
la muscular propia o invasién vascular) y carcinomas
neuroendocrinos ~ pobremente  diferenciados, los
cuales, se subdividen en neoplasias de célula pequefia
y célula grande. Los tumores neuroendocrinos bien
diferenciados y  los carcinomas neuroendocrinos
bien diferenciados se incluyen dentro del término de
tumores carcinoides. Los tumores carcinoides muestran
positividad para sinptofisina y normalmente para
cromogranina mientras que los carcinomas pobremente
diferenciados lo muestran de manera infrecuente*.

La mayoria de los tumores carcinoides son hallazgos
incidentales en el curso de una cirugia a causa de la
Ell, por dicha razoén, la incidencia real podria estar
infraestimada. La enfermedad de Crohn parece tener
un riesgo 14,9 veces mayor de desarrollar tumores
carcinoides con respecto a la poblaciéon general; pero
actualmente, no hay ninguna evidencia epidemioldgica
acerca de una correlacion significativa entre ambas
enfermedades®. Se ha desarrollado una teoria que
sugiere que citocinas proinflamatorias actdian a distancia
estimulando a las células neuroendocrinas. Asi,
contribuirian a la proliferacién e inducciéon de tumores
carcinoides en segmentos libres de enfermedad a los 10
anos de evolucion de la misma®.

EL tratamiento de eleccién para pacientes con un tumor
carcinoide localizado es normalmente quirtrgico. En el
caso de tumores de localizacién rectal, aquellos menores
de 1 centimetro y confinados a la mucosa o submucosa
el tratamiento de eleccion es la reseccion endoscopica’.
Tumores de tamafio superior a 2 centimetros o invasivos
serecomienda cirugiaradical. Elmanejo de tumoresentre
1-2 centimetros es controvertido®. Entre los principales
factores prondsticos, ademds del tamafio del tumor y la
profundidad de la invasion, se han identificado otros
como el indice mitético y la invasion linfovascular, los
cuales, confieren peor prondstico incluso en pacientes
con tumores de pequefio tamafio y superficiales’.
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Por otro lado, las neoplasias neuroendocrinas distintas
de los carcinoides se han observado principalmente
en zonas de mucosa inflamada y se ha planteado la
hipdtesis de que la inflamacién crénica podria ser
responsable del desarrollo de displasia pancelular
afectando a células epiteliales, células de Paneth, células
caliciformes y células neuroendocrinas. Hasta la fecha
no hay estudios que hayan demostrado si existe una
asociacion real’.

Recientemente, el papel de la cromogranina A en el
diagnostico de tumores neuroendocrinos en pacientes
con Ellhasido cuestionadoya que susniveles plasmaticos
podrian estar elevados en respuesta a la inflamacién y a
la elevacién de los niveles de TNF- alfa. Desde el punto
de vista clinico, los niveles de cromogranina A deben
ser tenidos en cuenta en aquellos pacientes en los que se
sospecha la presencia de un tumor neuronendocrino ya
que actualmente se trata de una patologia mas frecuente
de lo que previamente se crefa'’.

En conclusion, los datos disponibles no apoyan un
aumento del riesgo de desarrollar tumores carcinoides
en pacientes con EII pero hay datos que sugieren
asociacion entre enfermedad de Crohn y tumores
carcinoides desencadenada por la presencia de una
inflamacién prolongada‘?.
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