CAsSsO CLINICO

Cir Pediatr 2006; 19: 250-252

Un caso de asociacion de mucocele
y tumor carcinoide apendicular
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RESUMEN: El tumor carcinoide apendicular y el mucocele son entidades
poco frecuentes en la infancia y generalmente diagnosticados en el trans-
curso de una apendicectomia, que en la mayoria de los casos suele ser
curativa. La asociacion de ambos procesos es infrecuente. Los autores
presentan un caso de tumor carcinoide apendicular asociado a mucoce-
le en un paciente varén de 10 afios de edad al que se realizé apendicec-
tomia por sospecha de apendicitis aguda. El estudio histolégico diag-
nosticd la presencia de un mucocele apendicular asociado a tumor car-
cinoide de 0,7 cm de didmetro. Las determinaciones de serotonina y cro-
mogranina A en suero fueron normales, la TC y la colonoscopia sin ha-
llazgos valorables. La simple apendicetomia fue curativa, considerdn-
dola el tratamiento adecuado en tumores menores de 2 cm.
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AN ASSOCIATION OF MUCOCELE AND CARCINOID
TUMOUR OF THE APPENDIX

ABSTRACT: The carcinoid tumour of the appendix and the mucocele
are entities rather infrequent in children and are normally diagnosed in
the course of an appendicectomy that is, in most of the cases, curative.
The association of both processes is unusual. The authors present a case
of carcinoid tumour of the appendix associated to mucocele in a male,
aged 10 patient, who underwent an appendicectomy by suspicion of an
acute appendicitis. The histologic study confirmed the presence of a mu-
cocele of the appendix associated to a carcinoid tumour with a 0,7 cm
diameter. The serum serotonin and chromogranin A assessment was nor-
mal, and the TAC and colonoscopic examination resulted in no mea-
ningful findings. The appendicectomy itself was curative, deeming it the
appropiated treatment in tumours under 2 cm diameter.

KEY worbps: Carcinoid; Appendix; Mucocele.

INTRODUCCION

El estudio anatomopatoldgico de rutina del apéndice ce-
cal puede encontrar anomalias patoldgicas no sospechadas
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en alrededor de un 5% de los casos", siendo los tumores apen-
diculares parte importante de estos hallazgos. Se encuen-
tran aproximadamente en el 0,5% de las piezas de apendi-
cectomia, siendo rara su deteccion preoperatoria.

El tumor carcinoide del apéndice es una neoplasia de ori-
gen neuroectodérmico, descrito por Merling a principios
del siglo XIX®. Aunque de escasa frecuencia, es general-
mente un hallazgo incidental de una apendicectomia. Pertenece
a un grupo de tumores intestinales, los carcinoides, que se
originan en células que pertenecen al sistema APUD (amine-
precursor-uptake descarboxilation), pudiendo localizarse en
cualquier érgano o tejido donde existan dichas células®);
sin embargo, el apéndice cecal representa la localizacién mds
frecuente (en mas del 70% de los casos).

El mucocele apendicular es un término descriptivo usa-
do para indicar dilatacién del lumen apendicular ocupado por
secrecion mucinosa® y es generalmente asintomdtico. Se en-
cuentra en un 0,3% de las apendicectomias®. Generalmente,
es también un hallazgo intraoperatorio o histoldgico®© y se
trata de una lesion benigna, no neopldsica aunque en ocasio-
nes se ha descrito asociado a adenocarcinoma de colon®.

La asociacion de las dos lesiones en el mismo paciente es
infrecuente y se ha descrito en rara ocasion®. El tratamien-
to de ambos es quirdrgico y consiste inicialmente en la apen-
dicectomia®.

CASO CLINICO

Paciente de 10 afios de edad que acude a urgencias por
cuadro de dolor abdominal de 24 horas de evolucién.
Antecedentes personales y familiares sin interés. La clini-
ca y pruebas complementarias (analitica y radiografia de
abdomen) fueron compatibles con apendicitis aguda, por
lo que se realiza apendicectomia segln técnica habitual.
Se observa apéndice flemonoso, con llamativo engrosa-
miento en la punta que hace sospechar la existencia de
un mucocele.
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Figura 1. Imagen macroscépica del apéndice cecal. Dilatacion en su
extremo distal. Se observa carcinoide apendicular que infiltra el me-
soapéndice.

Figura 2. Técnica de inmunohistoquimica de cromogranina. Es posi-
tiva para tumores neuroendocrinos. Se advierten nidos de células tu-
morales.

Figura 3. Técnica de inmunohistoquimica de cromogranina. PAS 100x.
Descarta que se trate de un tumor neurosecretor. Actimulo de moco ex-
travasado desde la luz de polimorfonucleares (inflamacién aguda) en
el espesor de la pared apendicular. Nidos de células tumorales.

tor. Gldndulas neurosecretoras de la mucosa apendicular.

Estudio anatomo-patoldgico: apéndice cecal de § cm de
longitud que presenta en su extremo distal una zona ensan-
chada de 3,5 cm. Al corte a dicho nivel, se observa dilatacion
de la luz apendicular conteniendo mucina con extravasacion
focal del moco en la pared. Se advierte carcinoide apendicu-
lar de 0,7 cm de didmetro que infiltra mesoapéndice (Fig. 1).
El diagnéstico de dicho tumor se confirma con la técnica de
cromogranina, positiva para tumores neuroendocrinos, ad-
virtiéndose nidos de células tumorales (Fig. 2). La técnica del
PAS descarta que se trate de un tumor neurosecretor y de-
muestra moco extravasado desde la luz con abundantes poli-
morfonucleares (inflamacién aguda) en el espesor de la pa-
red apendicular (Fig. 3). Se advierten nidos de células de
tumor carcinoide no secretor y gldndulas neurosecretoras
de la mucosa apendicular (Fig. 4).

Se realiza determinacion de serotonina y cromogranina A
en suero y plasma respectivamente, siendo en ambos casos los
valores normales. Se realiza TC abdominal no encontrandose
metdstasis ni adenopatias. La colonoscopia fue normal.
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DISCUSION

El tumor carcinoide del apéndice es la neoplasia del trac-
to gastrointestinal mas comtin en la infancia y adolescencia®?,
aunque no deja de ser infrecuente en nifios. Si bien son mas
frecuentes en la tercera y cuarta décadas de la vida pueden
también observarse en nifios (0,3-0,8%) y con mayor inci-
dencia en el sexo femenino®. En nuestro caso se trata de un
nifio de 10 afios de edad.

Es generalmente asintomdtico y un hallazgo casual en pa-
cientes intervenidos quirdrgicamente por otras causas y dife-
rentes diagndsticos preoperatorios®. Puede presentarse como
hallazgo casual en un paciente asintomético o manifestarse co-
mo una apendicitis o como dolor crénico inespecifico en fosa
ilfaca derecha. La apendicitis aguda es la forma mds frecuen-
te de presentacién. En nuestro paciente se presentd como
dolor abdominal en FID que hizo sospechar la posibilidad de
un abdomen agudo quirdrgico, especificamente una apendi-
citis aguda, por lo que fue intervenido quirdrgicamente.
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En 1907, Sifried Oberndofer introdujo el término de «kar-
cinoide» por su similitud con el carcinoma, haciendo énfasis
en la naturaleza benigna del tumor. Esta teoria con el tiempo
se ha modificado debido a su comportamiento, en ocasio-
nes agresivo, pudiendo dar incluso metdstasis a distancia,
principalmente en tumores mayores de 2 cm de didmetro.

Aunque todos los tumores carcinoides son potencial-
mente malignos, el prondstico de los carcinoides gastroin-
testinales es heterogéneo. Algunos autores!!’) aconsejan un
tratamiento conservador. En la revision de la literatura to-
dos los autores coinciden en que en los tumores carcinoides
apendiculares de menos de 2 cm de didmetro la simple apen-
dicectomia es el tratamiento adecuado. En tumores mayo-
res de 2 cm hay unanimidad en cuanto a la realizacién de
hemicolectomia, considerandola el tratamiento de elec-
cion(2137, considerando el tamaifio del tumor el valor mas
preciso para su realizacién. Sin embargo, la controversia
surge cuando el tamafio del tumor es entre 1 y 2 cm, la pre-
gunta es ;qué hacer en estos casos? Aunque algunos auto-
res plantean que en estos pacientes la decision debe ser in-
dividualizada, los trabajos consultados coinciden en que
en estos pacientes la realizacion de hemicolectomia o sim-
ple apendicectomia dependerd de otros pardmetros adicio-
nales. Estos son: la persistencia de tumor residual en los
margenes de la reseccidn, la afectacion del mesoapéndice
junto a infiltracién linfatica subserosa y cuando se trate de
un adenocarcinoide (productor de mucina)®. Algunos au-
tores insisten en el seguimiento a largo plazo(?. En nuestro
paciente, el tamafio del tumor fue menor de 1 cm, por lo que
se planted la duda de que la realizacién de una apendicec-
tomia como tratamiento dnico fuera suficiente, tal y como
apuntan otros autores. La afectacion del mesoapéndice no
hizo variar nuestra actitud terapéutica, ya que este parime-
tro se considera como valor de hemicolectomia sélo en aque-
llos tumores en los que el tamafio sea entre 1-2 cm. En nues-
tro paciente el didmetro fue de 0,7 cm.

Algunos autores proponen la determinacion en suero de
serotonina y cromogranina A como pardmetros de valor en
el seguimiento del paciente('®. Dichas determinaciones fue-
ron normales en nuestro paciente y continian normales 2 afios
después.

El mucocele se trata de una lesion benigna, no neoplési-
ca, aunque en ocasiones (aproximadamente en el 20%) se ha
descrito asociado a adenocarcinoma de colon, lo que hace re-
comiendar la realizacion de una colonoscopia en todos los
casos®. Algunos autores lo han dividido en tres entidades:
mucocele simple (mucocele no neopldsico), cistoadenomas
y cistoadenocarcinomas!!?. En cuanto al mucocele, en el sim-
ple, la apendicectomia es curativa. Si se trata de un cistoa-
denoma o cistoadenocarcinoma, es necesaria una reseccion
mds ampliaU®), en nuestro paciente se realizé simplemente
apendicectomia por tratarse de un mucocele simple y se rea-
liz6 colonoscopia como recomiendan algunos autores®, no
advirtiendo lesién en colon.
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Nuestro paciente en la actualidad esta asintomdtico, por
lo que coincidimos con los demds autores en que en los tu-
mores carcinoides de didmetro inferior a 1 cm. la apendicec-
tomia es suficiente.
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