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RESUMEN

Los tumores carcinoides del apéndice son raros en la infancia. Habi-
tualmente se diagnostican al realizar el estudio histolégico del apéndi-
ce extirpado por un cuadro de apendicitis aguda.

Para analizar la trascendencia clinica se ha realizado un estudio
retrospectivo de niflos diagnosticados de tumor carcinoide histolégica-
mente confirmado tras realizar una apendicectomia. Entre 1990 y 2007
se han realizado 1.158 apendicectomias con un total de 4 pacientes diag-
nosticados de carcinoide apendicular. Hemos estudiado el tratamiento,
seguimiento y prondstico de estos pacientes.

La indicacién de apendicectomia fue por dolor en el cuadrante infe-
rior derecho del abdomen. La medida del tumor en todos ellos fue infe-
rior a lcm y el tratamiento definitivo fue la apendicectomia. El pronds-
tico ha sido excelente en todos los casos.
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RETROSPECTIVE EVALUATION OF CARCINOID TUMORS OF THE
APPENDIX IN CHILDREN

ABSTRACT

Carcinoids of the appendix are rare in children. Usually diagnosed
incidentally on histologic investigation following appendicectomy for
acute apendicitis.

To investigate the significance of the diagnosis of appendiceal car-
cinoid tumors in children, we conducted a retrospective study in our
institution.

Between 1990 and 2007 a total of 1158 apendicectomy were done.
In four patients the diagnosis was appendiceal carcinoid. We studied
treatment, follow-up and prognosis of this patients. Indicacion for appen-
dicectomy was acute pain in lower right quadrant. The median tumor
diameter was lower than 1cm and the appropiate tractament was appen-
dicectomy. The prognosis was excellent in all the pacients.
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INTRODUCCION

Los tumores carcinoides son los tumores endocrinos gas-
trointestinales mas frecuentes y variados, representando el 75%
aproximadamente de estas neoplasias. Proceden de las células
neuroendocrinas de cualquier parte del organismo, pero son mas
prevalentes en el tubo digestivo, pancreas y bronquios. Estos
tumores pueden aparecer en cualquier punto del estdmago al
recto, pero son mds frecuentes en el apéndice, ileon y recto(®.

Los tumores apendiculares representan casi la mitad de
todos los tumores carcinoides y constituyen un hallazgo casual
en el 0,3-0,7% de las muestras de estudio histopatoldgico de
las piezas operatorias de pacientes intervenidos por apendi-
citis aguda. El tumor carcinoide apendicular representa el tumor
maligno en nifios més frecuente del tracto gastrointestinal@->).

El objetivo de este trabajo es conocer la realidad de esta
patologia en nuestro medio en la edad pedidtrica. Para ello se
reviso la literatura sobre el tema destacando la clinica, trata-
miento, seguimiento y prondstico de esta entidad.

MATERIAL Y METODOS

Se practicé un estudio retrospectivo de los registros his-
topatoldgicos de los pacientes intervenidos de apendicitis agu-
da para encontrar diagndstico de tumor carcinoide apendicu-
lar en un periodo comprendido entre 1990 y 2007. La edad
de inclusién en el estudio fue de 0 a 15 aflos.

Se realiz6 un estudio referente a los pardmetros: edad,
sexo, diagndstico preoperatorio, localizacion y tamafio del
tumor, grado de invasion, tipo histopatolégico, tratamiento,
seguimiento y prondstico de los pacientes.

RESULTADOS
Durante los afios 1990 al 2007 se han intervenido 1.158

pacientes diagnosticados de apendicitis aguda entre 0 y 15
afos de edad en nuestro Hospital. De todos ellos, se han con-
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Tabla I Pacientes con tumor carcinoide apendicular
N° Edad Sexo Indicacion Localizacion Tamaiio Anatomia Produccion
quirirgica apendicular tumor patologica hormonal
1 12 Femenino Dolor Apex <lcm Mucosa No
FID Submucosa muscular
2 8 Femenino Dolor Cuerpo <lcm Mucosa No
FID Submucosa
3 15 Femenino Dolor Cuerpo <lcm Mucosa No
FID Submucosa
4 14 Femenino Dolor Apex <lcm Mucosa No
FID Submucosa muscular
FID: Dolor en fosa iliaca derecha.
firmado histolégicamente 4 casos de tumor carcinoide apen- TablaII  Seguimiento de los pacientes con tumor carcinoide

dicular.

Las edades de los pacientes afectos van de 8§ a 15 afios.
Todos ellos fueron de sexo femenino. La indicacién quirdr-
gica fue de dolor en fosa ilfaca derecha y se intervinieron qui-
rdrgicamente por sospecha de apendicitis aguda. Solo una de
las pacientes asociaba fiebre y leucocitosis en los datos pre-
operatorios. La intervencion que se realiz6 fue la apendi-
cectomia en todos ellos.

La localizacién del tumor fue de 2 casos en el dpex y otros
2 en el cuerpo del apéndice. El didmetro del tamafio del tumor
fue inferior a 1 cm en todos los casos.

A nivel histopatoldgico afectaba a la capa submucosa y
mucosa en dos casos y también la capa muscular en los otros
dos restantes. En ninguno de ellos habfa afectacion serosa, del
mesoapéndice, ni invasion vascular ni perineural. El tipo his-
toldgico en los cuatro pacientes fue: clasico o insular (Tabla I).

El seguimiento de los pacientes se realiz con determi-
naciones séricos de serotonina y de 5-hidroxindol 4cido acé-
tico (5-HIAA) en orina de 24 H. En ningtin caso hubo eleva-
ci6n de los mismos después de la cirugfa. Igualmente se prac-
ticd ecografia abdominal para descartar metéstasis en otras
localizaciones y solo en un caso TAC abdominal para comple-
tar el estudio. En todas las pacientes el estudio fue negativo.
Se repitieron los niveles de serotonina y 5S-HIAA alos 3y 6
meses de la intervencion y posteriormente de forma anual.
Igualmente se us6 la ecografia abdominal como método de
despistaje de metdstasis con la misma cadencia. Hasta la actua-
lidad todos los pacientes permanecen asintomaticos (Tabla IT).

DISCUSION

Los tumores carcinoides situados en el apéndice, aun-
que son raros, son los tumores malignos més frecuentes en el
tracto gastrointestinal en el niflo y el adolescente®. La fre-
cuencia del tumor carcinoide apendicular en los nifios osci-
la segin la bibliograffa entre 0,085%-0,169% de todos los
estudios histopatoldgicos de apendices extirpadas, lo cual
es menor que en los adultos®.
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apendicular.

Anuales
(hasta 5 aios)

1 mes 3 meses 6 meses

Niveles de serotonina

Niveles de 5-HIAA ¢ ¢ ¢ ¢
Ecografia abdominal ¢ ¢ ¢
TAC abdominal ¢

Normalmente, el tumor carcinoide apendicular en los nifios
no va asociado a sintomas neuroendorinos®?.

En la mayoria de los casos la indicacion quirtdrgica es dolor
en el cuadrante inferior derecho del abdomen que obliga a la
realizacion de la apendicectomia ante el diagndstico de apen-
dicitis aguda. En la mayoria de los casos la apendicectomia es
suficiente y resulta ser el tratamiento de eleccidn. Los tumo-
res carcinoides que presentan un didmetro menor de 1 cm no
suelen metastatizar. El tamafio del tumor es el pardmetro pre-
dictivo mds importante del potencial metastdsico del tumor.

En el estudio histopatoldgico, resulta un tumor amarillen-
to al corte que en el 70% de las veces se situa en el dpex del
apéndice, seguido del cuerpo del mismo.

La clasificacidn histopatoldgica del tumor carcinoide lo
divide en dos tipos. El més frecuente es el tipo cldsico o insu-
lar que se presenta con nidos sélidos y formacion de acinos
y rosetas (Fig. 1). El segundo tipo es el adenocarcinoide,
mucho mds raro, que se caracteriza por la formacion de gln-
dulas. Dentro de este tipo se sitta el tubular (a veces muy
semejante al adenocarcinoma) y el tipo en anillo de sello con
un comportamiento mucho mds agresivo® (Figs. 2 y 3). En
la inmunohistoquimica: la cromogranina y la enolasa neuro-
nal especifica, junto con otros marcadores neuroendocrinos,
suelen ser positivos en el caso del tumor carcinoide, mientras
que en los adenocarcinomas suelen ser negativos, por lo que
nos sirve no solo para el diagndstico sino también para dife-
renciarlo del tipo tubular(19).
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En los tumores cuyo tamafo es menor de 1 cm es suficie-
ne la apendicectomia, mientras que en los tumores mayores
de 2 cm se indica la hemicolectomia derecha. Cuando el tama-
flo estd entre 1-2 cm el tratamiento en nifios es controvertido:
si el tumor estd situado en la base del apéndice e histoldgica-
mente no pertenece al tipo adenocarcinoide parece suficien-
te realizar una reseccion ileocecal. Por otra parte, si hay inva-
sién vascular, perineural o celulas en anillo de sello como tipo
histolégico, o si el tamafio es mayor de 2 cm, los autores indi-
can realizar una hemicolectomia derecha(V.

De todas formas, el prondstico es bueno pese a la existen-
cia de diseminacidn metastésica, alcanzando una superviven-
cia alos 5 afios de 86-100% en los carcinoides cldsicos y cer-
ca de un 80% en los adenocarcinoides(214.

En nuestros cuatro pacientes, el tumor carcinoide presen-
taba un tamafio menor de un cm y el tipo histoldgico era el
clasico o insular. La apendicectomia fue suficiente como tra-
tamiento y el seguimiento que ha sido entre diecisiete y un
afo con valores de serotonia y 5-HIA han sido normales, igual
que la ecografia abdominal por lo que el prondstico ha sido
excelente en todos ellos.
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