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Tumor carcinoide de ano, presentacion de un

caso y revision de la literatura

Carcinoid tumor of anus, case report and literature review

Raiil Sebastian Ayala,* Marco Concha Sierralta,’ Angélica Dominguez Vera,’ Paul Canelo Ruiz’
RESUMEN

El cancer anal es una patologia infrecuente, con una incidencia aproximada de 1/100.000 habitantes a nivel
mundial. De la misma forma los tumores carcinoides de ano son extremadamente raros representando
unicamente 1 a 1.6% de la totalidad de estas neoplasias, los cuales tienen como localizacién més frecuente
el estomago y recto.

Se reporta el caso de una paciente de sexo femenino, con 70 afios de edad que ingresa al Hospital Nacional
Dos de Mayo por presentar una tumoracion anal dolorosa acompafiada de sangrado intermitente, prurito
y secrecion serosa mal oliente. Siendo diagnosticada por inmunohistoquimica como un tumor carcinoide
indiferenciado Grado IV del canal anal; con crecimiento local, compromiso ganglionar, sin metastasis a
distanciay tratada quirargicamente con una reseccion abdominoperineal; evolucionando sin complicaciones.
Los tumores carcinoides de recto y de apéndice basan su pronostico principalmente en el tamafio del tumor,
aquellos mayores de 2 cm., tienen compromiso regional y diseminacion a distancia en 67 a 100%. El
tratamiento ideal para este tipo de tumores es ain incierto debido a su rareza, sin embargo el método
quirargico para tumores neuroendocrinos colorectales consiste en la extirpacion con o sin quimioterapia y
radiacién concomitante.
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SUMMARY

Anal cancer is an uncommon, with an incidence of approximately 1:100,000 people worldwide. Similarly
Anal carcinoid tumors are extremely rare representing only 1 to 1.6% of all these tumors, which are most
common as the stomach and rectum.

We report the case of a female patient, 70 years of age entering the Hospital Nacional Dos de Mayo for
filing a painful anal tumor accompanied by intermittent bleeding, itching and discharge serous stinky. Being
diagnosed as a carcinoid tumor immunohistochemistry Undifferentiated Grade IV of the anal canal, with
local growth, with nodal involvement, no distant metastases and treated surgically with abdomino-perineal
resection, evolving smoothly.

Carcinoid tumors of the rectum and appendix prognosis based primarily on tumor size, those larger than 2
cm have regional commitment and distant spread in 67-100%. The ideal treatment for this type of tumors
is still uncertain due to its rarity; however surgical method for colorectal neuroendocrine tumors is removal
with or without chemotherapy and radiation.
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INTRODUCCION

El cancer anal es una patologia poco frecuente, cuya
incidencia aproximada es de un caso por cada 100.000
habitantes en la mayoria de paises.! En el Instituto
Nacional de Enfermedades Neoplasicas, Lamas realizo
un estudio entre 1952 y 1963 donde identifica 60 casos
de cancer de ano, que representaban al 28.5% de los
carcinomas anales y rectales.’

Anteriormente se atribuia el desarrollo de esta patologia
como el resultado de irritacion cronica, en la actualidad
se sabe que multiples factores de riesgo intervienen en
su presentacion como: el virus del papiloma humano,
las relaciones sexuales ano receptivas, el tabaquismo,
y la inmunosupresion.’ Estas enfermedades pueden
presentarse de forma asintomatica, aunque a veces se
comportan agresivamente.

El diagnoéstico y tratamiento del cancer anal depende
de la histologia del tumor y de su localizacion
anatomica. El tratamiento antes de 1970 era la reseccion
abdominoperineal, pero el estandar de cuidado actual
es la quimioterapia y radioterapia concomitante, la cual
tiene como objetivos principales lograr el control local y
la preservacion de esfinteres, reservando la cirugia para
los pacientes con enfermedad residual.?

Los tumores carcinoides derivan de las células
neuroendocrinas, que son derivadas de las células madre
multipotenciales y no de la migracion de células de la
cresta neural como originalmente se pensaba. Hay por
lo menos 13 células neuroendocrinas intestinales que
producen diferentes péptidos bioactivos y aminas, dentro
de estos se incluyen la serotonina, gastrina e histamina
que son almacenados en vesiculas dentro de las células;
la cromogranina A (CgA) y la sinaptofisina son proteinas
que conforman estas vesiculas y por lo tanto tienen un
uso importante como marcadores tumorales.*

En un estudio de 1914 pacientes se evidencid que las
ubicaciones mas frecuentes de los tumores carcinoides
gastrointestinales fueron en recto y estomago.’ La
mayoria de los casos se diagnostican debido a efectos
de una enfermedad localmente avanzada, o cuando se
producen sintomas debidos a la secrecion de hormonas,
denominandose sindrome carcinoide.®

Los tumores carcinoides del canal anal son bastante
infrecuentes y representan solamente el 1.6% de los
tumores malignos del canal anal.” En el Pert esta muy
poco estudiado este tipo de neoplasias y no se cuenta
con estadisticas de incidencia que sirvan como base de
datos para la elaboracion de futuros estudios y proyectos
de investigacion.

En el presente trabajo reportamos el caso de un
tumor carcinoide de ano indiferenciado grado IV
con crecimiento local, compromiso ganglionar
y sin metastasis a distancia; diagnosticado por
inmunohistoquimica y tratado quirurgicamente con una
reseccion abdominoperineal.

REPORTE DE CASO

Paciente de sexo femenino de 70 afios con antecedentes
de estrefiimiento cronico. Fue hospitalizada en

el Hospital Nacional Dos de Mayo, el tiempo de
enfermedad es de 1 afo y medio caracterizado por
tumoracion anal dolorosa con sangrado intermitente,
acompafado de prurito y secrecion serosa mal oliente.
Al examen clinico se evidencié tumoracion en region
anal de aproximadamente 5x5 cm. (Figura 1). No se
aprecian otras alteraciones al examen fisico.

Figural.Tumoracionenregionanal deaproximadamente
5X5 cm.

Los examenes auxiliares mostraron anemia leve
normocitica normocrémica (11,6 gr/dl), el perfil
hepéatico reveld hipoproteinemia e hipoalbuminemia.
Se le realizd una colonoscopia incompleta ya que no
se pudo progresar mas del sigmoides por espasticidad
de la serosa y retraccion del colon a ese nivel. La TAC
(Figura 2) mostrd signos de extensa neo proliferacion
en la region inferior del canal anal, de aproximadamente
58x33mm., que compromete tejido graso adyacente y
piso pélvico, asociado a ganglios de aspecto metastasico
en regiones inguinales, a predominio izquierdo.

Figura 2. TAC: Tumor en region inferior de canal anal
de 58 x 33 mm.
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Lerealizan 2 biopsias, se concluye como tumor de células
neuroendocrinas grado IV con inmunohistoquimica
(Figura 3 y 4): Citoqueratina (-) CD 45 (-) CgA (+)
80-90%, Ki 67 (+) 20-30% de mitosis x 100 células
neoplasicas. Después de confirmar el dignostico la
paciente es trasladada al Servicio de Cirugia del Hospital
Nacional Dos de Mayo donde le realizan una reseccion
abdominoperineal. Los hallazgos quirtirgicos fueron:
Tumoracion a nivel de ano que protruye de + 6x5 cm
(Figura 5), friable, bordes irregulares y firmemente
adherida. Colon sigmoides y recto con adherencias
a paredes anterior y posterior del abdomen y region
pélvica. No se observo ganglios en vasos iliacos. La
paciente durante el post operatorio cursd sin ninguna
complicacion y evolucioné favorablemente siendo dada
de alta 14 dias después de la operacion.
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Figura 3. Coloracion H-E, microscopicamente se

observo nidos celulares compuestos por células redondas
claras indiferenciadas (Magnificacion X 100).

positiva

Figura 4.
Cromogranina A 80-90% (Magnificacion X 40).

para

DISCUSION

Los tumores anales representan el 5% de todos los
tumores malignos anorectales.® El adenocarcinoma y
el carcinoma escamoso constituyen los dos tumores
malignos mas frecuentes del canal anal con una
incidencia de 50 y 41% respectivamente, mientras que
los tumores neuroendocrinos solo tienen una incidencia
de 1 a 1.6%.” Los tumores carcinoides dentro del tracto
gastrointestinal se presentan en el recto (51%) y en
estomago (36%), siendo estos dos sitios las ubicaciones
mas frecuentes.’ La mayoria de tumores neuroendocrinos
gastrointestinales son bien diferenciados, presentan un
indice mitético y proliferativo bajo, que esta relacionado
con el prondstico y tratamiento. Todos ellos expresan
marcadores generales neuroendocrinos como la CgA,

Figura 5. Pieza operatoria.

sinaptofisina, enolasa neuronal especifica, CAM-5.2 o
PGP-9.5 en mayor intensidad y extension a mayor grado
de diferenciacion.” En la paciente se realizaron dos
biopsias con aguja fina en distintos momentos. La primera
describi6 que se trataba de un tumor indiferenciado
conformado por células redondas agrupadas en nidos
celulares sin patron glandular. La segunda biopsia
correspondia a un estudio inmunohistoquimico donde
se concluyé que se trataba de un tumor carcinoide
indiferenciado de grado I'V.

Tabla 1. Clasificacion histologica de tumores
neuroendocrinos.
Grado Caracteristicas

Histologia: Bien diferenciada
Comportamiento bioldgico: Benigno
Tamaifio : < lem.

Angioinvasion : (-)

Indice Ki-67: <2%

Histologia: Bien diferenciada
Comportamiento bioldgico :Bajo grado
de malignidad

1I Tamafio : > 2cm.
Angioinvasion: ( -/+)
Indice Ki-67: <2%

Histologia: Bien diferenciada
Comportamiento bioldgico : Bajo grado
de malignidad

I Tamafio : > 3cm.
Angioinvasion : (+)
[ndice Ki-67: >2%

Histologia : Pobremente diferenciada
Comportamiento bioldgico : Alto grado
de malignidad

IV Tamaiio : Cualquier

Angioinvasion : (+)

Indice Ki-67: >30%
Fuente. Tumores neuroendocrinos, Organizacion Mundial
de la Salud."
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La inmunohistoquimica ayuda a determinar el
diagnostico en un 95% de tumores indiferenciados y
ademas contribuye a una correcta decision quirtrgica y
terapéutica.'" En un estudio,'” se demostrd que la CgA
es un marcador que puede ser usado para el prondstico
y seguimiento de tumores carcinoides funcionantes,
encontrandose que una reduccion del 80% o mas de
CgA, después de una cirugia citoreductiva evidencia una
mejoria en los sintomas y control de la enfermedad con
resultados favorables para los pacientes. Siendo este el
objetivo fundamental que justifica la decision quirtrgica
en esta paciente.

Es importante poder diferenciar el tumor carcinoide
del carcinoma neuroendocrino ya que sus pronosticos
difieren; este Giltimo segin anatomia patologia presenta
mayor grado de necrosis, mas de 10 mitosis por campo
x10, el indice de Ki 67 usualmente es muy alto >75%, y
en la inmunohistoquimica es positivo para citoqueratina
y CgA."B

Los tumores carcinoides colorectales presentan
metastasis a distancia en un 65 a 80% al momento del
diagnostico, y el prondstico es pobre.'

Los tumores carcinoides de recto y de apéndice basan
su pronostico principalmente en el tamafio del tumor,
asi tenemos que si son menores de 1 cm tienen poca
incidencia de compromiso ganglionar 0-3% y sin
metastasis a distancia; tumores de 1 a 2 cm de tamafio
presentan compromiso regional o diseminaciéon a
distancia en un 7 a 34%, luego tumores mayores de 2 cm
tienen compromiso regional y diseminacion a distancia
en 67 a 100%."

El tratamiento ideal para este tipo de tumores es ain
incierto debido a su rareza, sin embargo el tratamiento
quirurgico paralos tumores neuroendocrinos colorectales
consiste en la extirpacién con o sin quimioterapia y
radiacion. Para los estadios III y IV el tratamiento con
cisplatino y etoposido es recomendado.'
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