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RESUMEN

Las neoplasias del apéndice cecal tienen una incidencia aproximada del 1% de todos los casos de
apendicitis. Estas neoplasias se dividen en dos tipos histolégicos: las neoplasias epiteliales y las
neuroendocrinas. Los tumores neuroendocrinos son neoplasias que afectan el tracto
gastrointestinal, los pulmones y el tracto genitourinario. Aungue las neoplasias neuroendocrinas
pueden surgir en diferentes partes del cuerpo, su ubicacion en el apéndice cecal es rara y plantea
desafios especificos en términos de diagnéstico y manejo clinico. Estos tumores se caracterizan
por su capacidad para secretar hormonas, lo que puede llevar a la aparicion de sintomas
inespecificos como dolor abdominal, apendicitis aguda o incluso sindrome carcinoide. Debido a
la falta de sintomas especificos, el diagnostico de las neoplasias neuroendocrinas del apéndice
cecal puede ser desafiante y a menudo se realiza después de la extirpacién quirdrgica del apéndice.
El tratamiento principal para estas neoplasias suele ser quirargico, y puede implicar la reseccion
del apéndice y, en algunos casos, la extirpacion de los ganglios linfaticos circundantes. La
determinacion del estadio de la enfermedad es fundamental para guiar las decisiones terapéuticas
adicionales. Presentamos el caso de una mujer de la cuarta década de la vida que acudi6 al servicio
de urgencias con un cuadro de abdomen agudo. Se realiz6 la anamnesis y estudios paraclinicos,
concluyendo un cuadro de apendicitis aguda, por lo que se manejé quirdrgicamente. En el
postquirurgico, la evolucion fue favorable; sin embargo, la histopatologia reporté una neoplasia
neuroendocrina bien diferenciada, con bordes libres y sin evidencia de metastasis, por lo que no

requirio tratamiento adicional.
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Report of A Case of Neuroendocrine Neoplasm of the Cecaeal Appendix

ABSTRACT

Appendiceal neoplasms account for approximately 1% of all appendicitis cases. They are
classified into two histological types: epithelial neoplasms and neuroendocrine tumors.
Neuroendocrine tumors are neoplasms that affect the gastrointestinal tract, lungs, and
genitourinary tract. Although neuroendocrine neoplasms can arise in various parts of the body,
their location in the cecal appendix is rare and poses specific challenges in terms of diagnosis and
clinical management. These tumors are characterized by their ability to secrete hormones, which
can lead to the development of nonspecific symptoms such as abdominal pain, acute appendicitis,
or even carcinoid syndrome. Due to the lack of specific symptoms, the diagnosis of
neuroendocrine neoplasms of the cecal appendix can be challenging and is often made following
surgical removal of the appendix.

The primary treatment for these neoplasms is usually surgical, which may involve the resection
of the appendix and, in some cases, the removal of surrounding lymph nodes. Staging of the
disease is crucial for guiding further therapeutic decisions.

We present the case of a woman in her fourth decade of life who presented to the emergency
department with an acute abdomen. After thorough anamnesis and paraclinical studies, she was
diagnosed with acute appendicitis and was managed surgically. Postoperatively, she showed
favorable progress; however, histopathology revealed a well-differentiated neuroendocrine
neoplasm with clear margins and no evidence of metastasis, thus no additional treatment was

required.
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INTRODUCCION

Las neoplasias del apéndice cecal se presentan en aproximadamente el 1% de las muestras de
apendicectomial? y representan del 0.5% al 1% de todas las neoplasias intestinales.® Las
neoplasias apendiculares se dividen en epiteliales y neuroendocrinas; a su vez, estas ultimas se
subdividen en tumores neuroendocrinos bien diferenciados (grados 1, 2 y 3), carcinomas
neuroendocrinos poco diferenciados y neoplasias neuroendocrinas no neuroendocrinas mixtas
(MiNEN).* Aunque son poco comunes, las neoplasias neuroendocrinas apendiculares representan
el tipo de tumor méas comun encontrado en el apéndice. Ademas, se ha reportado que los tumores
neuroendocrinos bien diferenciados representan mas de la mitad de estos casos.>%*

Los tumores neuroendocrinos del apéndice tienen la capacidad de secretar serotonina u otros
péptidos vasoactivos, que son responsables del sindrome carcinoide, presente en
aproximadamente el 10% de los pacientes con tumores carcinoides.'” Este sindrome se caracteriza
por sintomas como diarrea, sibilancias, enfermedad cardiaca valvular del lado derecho y sofocos
episddicos.'*

La mayoria de estos tumores son hallazgos incidentales al momento de la apendicectomia o en
reportes histoldgicos, debido a que son submucosos y suelen desarrollarse en el tercio distal del
apéndice. No suelen causar obstruccion y, subsecuentemente, un cuadro clinico de apendicitis,’
situacién que ocurre solo en aproximadamente el 10% de estos tumores que se desarrollan en el
tercio proximal del apéndice, causando obstruccion.® Estos tumores suelen ser de crecimiento
lento y, en la mayoria de los casos, tienen un curso clinico indolente. Los sintomas son evidentes
cuando los tumores son grandes o hay metastasis a ganglios linfaticos regionales.*

El grado histoldgico se mide por la tasa mitotica o el indice Ki-67, y el grado de diferenciacion
se refiere al grado en que las células neoplésicas se parecen a sus contrapartes no neoplasicas.*
El riesgo de metastasis en estos tumores esta relacionado con el tamafio del tumor. Se han
reportado metéstasis ganglionares en el 12% y metéstasis distantes en el 0.8% para tumores

menores de 2 cm. Sin embargo, esto es mayor en tumores mayores de 2 cm, con reportes de hasta

el 43% de metastasis ganglionares y el 4.1% de metéastasis distantes. De las metastasis distantes,




la afectacion hepatica es la mas comun; otras formas de metéstasis extrahepaticas son muy raras.

Otro dato importante es que hasta el 90% de los pacientes con sindrome carcinoide tienen

metastasis hepaticas.*®

Las pautas de tratamiento se basan en los siguientes criterios:

- Tumores menores de 1 cm y tumores de 1.0 a 1.9 cm sin invasion mesoapendicular, margenes
positivos o poco claros, una mayor tasa proliferativa, angioinvasion o histologia mixta: se
recomienda la apendicectomia simple.

- Tumores mayores de 2 cm, o tumores de 1-2 cm con invasion mesoapendicular mayor de 3
mm, margenes positivos o poco claros, una mayor tasa proliferativa, invasion linfovascular o
histologia mixta: se recomienda una segunda intervencién para realizar hemicolectomia
derecha con reseccion de ganglios linfaticos a lo largo de las arterias ileoc6lica y célica
derecha.’®

Posterior al tratamiento quirdrgico, no se recomienda seguimiento cuando los tumores son

menores de 2 cm, y se sugiere seguimiento cada 6-12 meses para los pacientes que presentaron

tumores mayores de 2 cm o que fueron tratados con hemicolectomia, al menos durante los
préximos 10 afios.*®

Caso clinico

Paciente femenina mexicana de 35 afios de edad, quien se present6 a la sala de urgencias del

Centro Médico Naval con los siguientes antecedentes quirdrgicos: 3 cesareas y oclusion tubérica

bilateral; el resto de los antecedentes fueron negados.

Refiere haber cursado aproximadamente 12 horas previas a su ingreso con dolor abdominal tipo

cdlico con irradiacion a la fosa iliaca derecha, acompafiado de nauseas, fiebre e hiporexia. Se

automedico con analgésicos sin lograr remision del dolor.

Signos vitales:

e TA:132/74 mmHg

e FC:115Ipm




e FR:21rpm

e T:37.2°C

A la exploracion abdominal dirigida se encontrd peristalsis hormoaudible, resistencia muscular
en la fosa iliaca derecha, y signos positivos en McBurney, Von Blumberg y Psoas.

Bioquimicos:

e Leucocitos: 20,000

o Hbh:13.6

Tomografia abdominopélvica: Se reportd dilatacion del colon ascendente, ganglios iliocecales y
mesentéricos con aspecto inflamatorio, apéndice vermiforme en situacién paracecal, con pérdida

de la diferenciacion de la pared mucosa, de 1.45 cm de didmetro y contenido hipoecoico, con

fecalito en el tercio proximal y estriacion de grasa adyacente (Figura 1).

Figura 1: Tomografia abdominopélvica en corte coronal y transversal en donde se aprecia aumento del diametro
apendicular y fecalito en el tercio proximal.

Se solicité tiempo quirdrgico para realizar una apendicectomia, en la cual se apreciaron solo datos

macroscopicos de un apéndice cecal hiperémico y edematoso (Figura 2)




Figura 2: Vision laparoscépica del apéndice cecal en donde no se aprecia tumoracion evidente a lo largo del mismo.

La paciente curs6 con una adecuada evolucién postquirdrgica, por lo cual se egres6 al dia
siguiente y acudio al seguimiento ambulatorio al décimo dia, donde se le entregaron los resultados
de patologia. Estos reportaron una neoplasia neuroendocrina bien diferenciada (Grado | de la
OMS) de 7 x 6 mm, con un indice de proliferacion del 1% por K167, confinada a la pared del
segmento medio del apéndice cecal, sin ruptura de la serosa ni evidente extension a tejido adiposo
periapendicular. EI margen quirdrgico no mostr6 evidencia de neoplasia (tumor de 3 cm del borde
de reseccion).

Sin embargo, la paciente no requirié mayor manejo, por lo cual fue dada de alta de este servicio.
DISCUSION

Segln los datos reportados en la bibliografia, los tumores de localizacion apendicular se
consideran una entidad rara y el diagnostico definitivo se realiza mediante el estudio
histopatoldgico. Este caso estéa en linea con la literatura, que indica que en la mayoria de los casos
los diagndsticos se basan en hallazgos histopatolégicos mas que en los hallazgos durante la
apendicectomia. En este caso, el diagndéstico definitivo se realiz6 hasta el décimo dia con el
reporte histopatologico.

Aunque esta descrito que este tipo de neoplasias suelen causar obstruccion y subsecuentemente

apendicitis en la afectacion del tercio proximal, en este caso la afectacion fue distal, por lo cual

la etiologia de la apendicitis fue probablemente por el fecalito visualizado en la tomografia, por




lo cual el tumor neuroenddcrino fue un hallazgo incidental, lo que demuestra una vez mas el
potencial de estos tumores para permanecer ocultos por periodos indefinidos hasta dar
manifestaciones clinicas en estadios mas avanzados de la enfermedad.

Este caso fue manejado de acuerdo con las recomendaciones de la literatura. Macroscopicamente,
no se observo un tumor visible; ademas, no habia afectacién del mesoapéndice y los bordes
estaban libres a 3 cm de la reseccion. Por lo tanto, el servicio de oncologia quirdrgica de este
hospital determind que no se requeria otro procedimiento quirdrgico, dando el alta por parte del
servicio de cirugia general.

De acuerdo con la literatura, debido al tamafio del apéndice cecal y la nula extension regional del
tumor, esta paciente no present6 datos de sindrome carcinoide.

Hasta la fecha, la paciente no ha presentado eventualidades y se ha reportado una tasa de
supervivencia a cinco afios del 95 al 100% Yy tasas de recidiva inferiores al 1% para este tipo de
tumores.

CONCLUSIONES

El prondstico clinico de pacientes con tumores neuroendocrinos de apéndice cecal puede variar
dependiendo del tamafio del tumor y si presenta compromiso metastasico. En tumores pequefios,
menores a 2 cm, la bibliografia reporta que la tasa de supervivencia a 5 afios puede alcanzar hasta
el 100%, cambiando el prondstico en pacientes que presentan metastasis a distancia.

No es posible tener una sospecha diagndstica en este tipo de tumores a menos que sean grandes o
presenten sindrome carcinoide, momento en el cual los pacientes tienen un peor prondéstico. Los
tumores neuroendocrinos de apéndice cecal representan un desafio para su diagndstico y
tratamiento. Aunque todavia no existe una guia clinica especifica para su abordaje, este caso
clinico contribuye a dar a conocer la existencia de este tipo de enfermedades y proporciona
herramientas para facilitar su manejo quirargico y seguimiento posterior.
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