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CASO CLINICO

Asociacion de tumor carcinoide y endometriosis
en el apéndice junto a endometriosis de ileon

terminal

J. Lopez-Olmos, P. Navarro*, A. Abad y F. Asencio**

Servicios de Ginecologia, *Anatomia Patologica y **Cirugia. Hospital Arnau de Vilanova. Valencia. Espafa.

SUMMARY

We present the clinical case of a 29 year old nulli-
parous woman, who presented with hypogastric pain,
leucocytosis, and a U/S-scan showing a complex
mass. With a diagnosis of pelvic peritonitis of unk-
nown origin, laparoscopy and laparotomy were ca-
rried out. Inflammatory tumoration was found, affec-
ting the genital apparatus, ileum and sigmoid. A small
ileal tumour was removed, with end to end anastomo-
sis and appendectomy. Pelvic drains were left in situ.

Definitive diagnosis: carcinoid tumour of the ap-
pendix associated with appendicular endometriosis.
The ileal tumour was also an isolated endometrioma.
All this within the context of endometriosis of the ge-
nital apparatus. A review of these associations is
made.

INTRODUCCION

El tumor carcinoide de apéndice ocurre en 1/300
apendicectomias y es el tumor mas frecuente del
apéndice. Tiene un pico de incidencia en la tercera y
cuarta décadas de la vida, pero puede aparecer a cual-
quier edad. Es un hallazgo casual o se asocia a apen-
dicitis aguda como resultado de obstruccion de la
luz!. En el 70% de los casos la lesién es menor de
1 cm. Es un tumor sélido, bien circunscrito pero no
encapsulado. Hay nidos sélidos de células con acinos
o formacién de rosetas. Es el tumor argentafin. Las
mitosis son raras, tiene un comportamiento indolente
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y no hay metdstasis. Cuando es menor de 1 cm se
debe practicar apendicectomia. Si es mayor de 2 cm
se efectia una hemicolectomia derecha.

En la apendicectomia, se debe examinar siempre el
ciego, el ileon terminal y el mesenterio adyacente, ha-
ciendo biopsia de cualquier sitio sospechoso?.

La endometriosis en el apéndice no es infrecu-
ente, pero en su mayoria se asocia a endometriosis
pélvica®. Lopez-Olmos ha comunicado un caso de
endometriosis genital e intestinal que afectaba a la
serosa de asas del intestino delgado*. Pero la endo-
metriosis de apéndice, aislada, es mds rara y cursa
como apendicitis aguda. Afecta a la serosa y la mus-
cular, infiltradas por tejido endometrial ectpico, con
glandulas y estroma, y con reaccién inflamatoria cro-
nica y hemorragia.

La endometriosis es detectada por el cirujano ge-
neral de forma no sospechada en muchos casos, y el
diagndstico es histoldgico’. Puede afectar al ombligo,
el canal inguinal, el apéndice, el {leon terminal, el
colon y el rectosigma. Hay que hacer un diagnéstico
diferencial con tumores, hernias, enfermedad de
Crohn o cédncer de colon o recto. Hay que tener en
cuenta que son lesiones de larga evolucién, con dolor
continuo, que puede ser ciclico en el 50% de los ca-
sos, en relacion con la menstruacion. Cuando afecta
al apéndice, suele haber endometriosis pélvica.
Cuando afecta al ileon, si es lesion solitaria, se debe
llevar a cabo una reseccidn. Si afecta no sélo a la se-
rosa, sino también al musculo y a la mucosa, produce
obstrucciéon. La reseccion intestinal se practicard
cuando haya obstruccién, sangrado o no pueda ex-
cluirse malignidad.

En este trabajo presentamos un caso clinico de tu-
mor carcinoide de apéndice asociado a endometriosis
en el apéndice, junto a endometriosis de ileon termi-
nal, en un contexto de endometriosis pélvica. Comen-
tamos las implicaciones clinicas de este caso para
nuestra paciente.
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CASO CLINICO

Mujer de 29 afios, nuligesta, con antecedentes de
amigdalectomia, adenoidectomia y rinitis alérgica.
Estudiada a los 23 afios por hirsutismo, tenia ovarios
poliquisticos y fue tratada con etinilestradiol y acetato
de ciproterona (Diane 35).

Consulté de urgencia por dolor hipogdstrico y he-
morragia vaginal durante 3 dias. Referia hematuria y
dolor en las fosas renales. Fue tratada de una infec-
cién urinaria con cefuroxima y norfloxacino el 16 de
noviembre de 2000. En la exploracién ginecoldgica
se hallé6 un himen integro, puntiforme. El tacto rectal
era normal.

Volvi6 por la tarde y se observé un abdomen tim-
panizado, con dolor en el hipogastrio, con defensa, un
abdomen tenso y distendido. Los datos de la analitica
fueron: hematies, 389.000/ul; Hb: 10,6 g/dl; Hto:
32%; plaquetas: 382.000/ul, y leucocitos: 24.000/ul.
En la ecografia abdominal se apreciaba una masa
compleja de 121 X 93 mm, retrouterina, de aspecto
quistico, de contenido ecogénico y con otras zonas hi-
poecoicas. Pegadas a esa formacion se hallaron asas
en la fosa ilfaca derecha (FID) de aspecto patoldgico.
No se detect6 liquido libre. Se sospeché una enferme-
dad inflamatoria pélvica (EIP) o un proceso apendi-
cular menos probable.

Puesto que el dolor tenfa una evolucién de
7 dias, y al presentar fiebre de 39 °C, con el diag-
noéstico de peritonitis pélvica de origen poco claro,
el cirujano decidié efectuar una laparoscopia diag-
nostica. En ella se apreciaba un plastrén de asas de
intestino delgado y anexos, bien organizado. No
habia liquido libre. Se procedié a laparotomia con
incision de Pfannenstiel, observando una tumora-
cién inflamatoria severa que afectaba al ileon, sig-
ma y anexos. Se tomaron muestras de pus para cul-
tivo. Se hallé un pequefio tumor de 1 cm en el ileon
terminal, con retraccién de pared, que fue resecado.
Se practicé anastomosis termino-terminal y apendi-
cectomia. Se avisé al ginecdlogo, y a la vista del
caso, se llevd a cabo drenaje en el saco de Douglas
a través de la vagina y drenaje intraperitoneal de la
fosa ilfaca izquierda. El postoperatorio cursé de
forma normal y la paciente fue dada de alta al octa-
vo dia. Los cultivos fueron: BAAR (bacilo 4cido
alcohol resistente) peritoneal, negativo. Cultivo ae-
robio positivo para E. coli, cultivo anaerobio nega-
tivo. Fue tratada con antibidticos: doxiciclina, ce-
foxitina y metronidazol.

Para el informe de anatomia patoldgica se recibie-
ron simultineamente 3 muestras de la misma paciente
en botes separados.

i b
Fig. 1. Apéndice. Tumor carcinoide de limites circunscritos junto a focos
de tejido endometridsico (HE, original x40).

Macroscépicamente, la primera, correspondiente a
tejido peritoneal, consistia en un fragmento irregular,
blanco grisdceo, con areas parduzcas y unas dimen-
siones de 3,5 X 3,5 X 1 cm. En segundo lugar, un
apéndice de 3,5 cm de longitud, con serosa congesti-
va y un foco blanquecino nodular de 4 cm de didme-
tro en su extremo distal. La tercera correspondia a un
fragmento de asa intestinal procedente de ileon termi-
nal, con una longitud de 3 cm y en el que se apreciaba
una zona blanquecina de localizacién central, con una
anchura de 1 cm que afectaba a todo el grosor de la
pared, con excepcion de la mucosa, que sélo aparecia
levemente erosionada en superficie.

El examen microscépico correspondiente a perito-
neo ponia de manifiesto un tejido de granulacién con
material necrético, fibrina y focos de abscesificacion.

En el apéndice se observaba, en su extremo distal,
una proliferacién neopldsica no encapsulada, de limi-
tes bien definidos, constituida por células de pequefio
tamaiio, escaso pleomorfismo y nucleos redondeados
en posicion central que se disponian en pequefos ni-
dos y cordones. No se observaba actividad mitética, y
la escasa estroma tumoral se encontraba ricamente
vascularizada. En proximidad a la lesién mencionada
se observaban varios focos de tejido endometrial con
glandulas de diverso tamaiio, sin atipia, en una estro-
ma tipica (fig. 1).

El fragmento de asa intestinal, y en la zona corres-
pondiente macroscépicamente al area blanquecina, se
observaba la presencia de tejido endometrial con nu-
merosas glandulas y estroma que abarcaban todo el
espesor de la pared.

Se realizaron técnicas de inmunohistoquimica, que
demostraron una positividad citopldsmica intensa y
difusa en las células tumorales para los marcadores
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Fig. 2. Fuerte inmunorreactividad de las células del tumor carcinoide
para la cromogranina, que es nula en el componente endometridsico (ori-
ginal x100).
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Fig. 3. Intensa positividad de las glandulas endometriésicas, y tenue de las cé-
lulas del tumor carcinoide para la citoqueratina conjugada (original x100).

neuroendocrinos, enolasa neuroespecifica, cromogra-
mina y sinaptofisina, siendo débil dicha positividad
para el marcador epitelial citoqueratina. Por el contra-
rio, el tejido endometrial fue completamente negativo
frente a los marcadores neuroendocrinos, mientras
que las gldndulas endometriales se tifieron intensa y
difusamente con la citoqueratina (figs. 2 y 3).

El diagnéstico fue de: peritonitis pélvica con tejido
de granulacién, tumor carcinoide de apéndice, endome-
triosis apendicular y endometriosis en ileon terminal.

A los 2 meses de la intervencidén (16 de enero de
2001), el transito gastrointestinal era normal. Se prac-
ticé una ecografia abdominal de control, observando
el dtero normal, un endometrioma de 40 mm de dia-
metro en ovario izquierdo y un endometrioma de
28 mm de diametro en el ovario derecho (fig. 4). La
paciente recibe tratamiento con triptorelina, 3,75 mg,

Fig. 4. Ecografia abdominal a los 2 meses de la intervencién. Masas ane-
xiales endometriosicas adheridas al utero.

vial i.m. al mes, durante 3 meses, y Diane 35 (2 mg
de acetato de ciproterona y 0,035 mg de etinilestra-
diol), tratamiento adicional, programando un nuevo
control a los 6 meses.

COMENTARIOS Y DISCUSION

El tumor carcinoide o argentafinoma de apéndice
se encuentra accidentalmente en la cirugia por otros
procesos patolégicos. Moertel et al® estudiaron 150
casos operados y concluyeron que la apendicectomia
simple es el tratamiento adecuado para los carcinoi-
des menores de 2 cm. También en los mayores de
2 cm y en personas mayores de 60 afios o con riesgo
operatorio. En 112 casos seguidos durante 26 afios
no hubo metdstasis. Las hemicolectomia derecha esta
justificada en jovenes y con carcinoides mayores de
2 cm, o cuando hay invasién vascular o del mesoa-
péndice.

El carcinoide es el 80% de todos los crecimientos
tumorales del apéndice y se da en mds del 0,5% de las
apendicectomias. La relacién varén/mujer es de 1/4.
La supervivencia a los 5 afios es del 90-100%’. Los
de peor prondstico son los mayores de 2 cm. El trata-
miento es la apendicectomia. La hemicolectomia de-
recha se practicaria con lesiones mayores de 2 cm,
cuando afecta a la base del apéndice, cuando invade
la serosa, los linfaticos o el mesoapéndice, cuando
hay produccién de mucina, o pleomorfismo celular
con una tasa de mitosis alta.

Robbins y Sunshine?, en una laparoscopia para en-
dometriosis, encuentran un carcinoide metastdsico en
la pared pélvica junto a endometriosis (el tumor pri-
mario estaba en apéndice distal). En la laparoscopia
debe evaluarse bien todo el apéndice.
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La endometriosis del apéndice (EA) es una lesién
poco frecuente, menos del 1% de todas las endome-
triosis pélvicas®. Se localiza en la seromuscular del
apéndice.

Lavalle et al'® presentan 3 casos de EA en mujeres
de 31, 49 y 37 aios, y cifran su frecuencia en 8 afios,
en 5/12.000 apendicectomias.

Alvarez-Pérez et al'! comunican 9 casos en 14 afios
(7 en apéndice, uno en colon sigmoide y uno en ileon
terminal). Hubo 7 apendicitis agudas (en 3 casos de
EA también habia endometriosis ovarica). El caso de
ileon terminal habia sido diagnosticado de enferme-
dad de Crohn y hubo obstruccién intestinal.

En el intestino, la endometriosis afecta a la serosa,
a veces es intramural y hay rara afeccién de la muco-
sa. Es frecuente la asociacion a endometriosis genital
o pélvica. Hay dolor abdominal crénico en relacién
con la menstruacién. Puede haber crisis suboclusivas
hasta obstruccién intestinal, incluso puede haber per-
foracion ileal. No hay signos especificos radiolégicos.
Es un hallazgo accidental en la laparotomia y el diag-
ndstico es anatomopatoldgico.

El diagnéstico diferencial de la endometriosis in-
testinal se establece con cancer intestinal, enfermedad
inflamatoria cronica intestinal, metastasis, tumor car-
cinoide, polipos benignos, diverticulosis, colitis por
radiacién e isquémica y tumores pélvicos y de mesen-
terio.

El tratamiento es quirdrgico mediante la escision
de la lesion y biopsia del nédulo, asi como reseccion
intestinal. Se debe efectuar una colonoscopia perope-
ratoria, con engrosamientos dudosos, para llevar a
cabo un tratamiento conservador. Cuando afecta a
recto-sigma se llevara a cabo una colostomia.

Gonzidlez-Conde et al'> comunican 12 casos de EA
en 17 afos (1973-1990), sobre 21.089 apendicectomias.
El diagndstico preoperatorio es imposible y el defini-
tivo se efectia por la anatomia patolégica. El trata-
miento es la apendicetomia. Se hallan fibrosis peria-
pendicular, bridas en el mesoapéndice o adherencias
de asas al peritoneo. El foco macroscdpico de endo-
metriosis es un nicleo indurado y escleroso. En 8 ca-
sos habia otros focos de endometriosis, 6 en el ovario
y uno en el {leon terminal.

Mittal et al'® informan 16 casos de EA, en 6 casos
aislada que cursaba como apendicitis. Nunca el
diagnéstico fue preoperatorio. La mucosa no estaba
afectada. En un caso habia asociacién a carcinoide
(como en el nuestro). Aunque normalmente la EA es
asintomdtica, puede producir apendicitis, obstruc-
cion intestinal o invaginacidon, o hemorragia gas-
trointestinal bajo.

Lagman et al'* presentan 6 casos de EA sobre 3.578
apendicectomias y 276 casos de endometriosis en ese
periodo (1971-1976). En 3 casos habia afeccién tni-
ca. El diagnéstico de sospecha seria con dolor no tipi-
co en FID o también en la regién periumbilical, y los
sintomas se exacerban con la regla. La hemorragia re-
ciente en el foco es el factor que determina sintomas
agudos similares a los de apendicitis. No hay correla-
cion sintomas-tamaiio del foco. La endometriosis pre-
dispone a invaginacién y a mucoceles.

Driman et al'> presentan 2 casos de mucocele obs-
tructivo secundario a EA. En uno se rompi6 y dio lu-
gar a un seudomixoma peritoneal. En el mucocele
hay un exceso de produccién de mucina por el epite-
lio. La endometriosis también produce obstruccién.

En el caso de Nycum et al'®, en la evaluacién qui-
rirgica de una masa pélvica endometriésica, en una
mujer de 29 afios, encontraron una invaginacién del
apéndice asintomatica, con endometriosis del apéndi-
ce. Este no se observaba, pero si un quiste en la base
del ciego. Practicaron reseccién de la masa y anasto-
mosis ileocecal.

En el embarazo también puede haber apendicitis
aguda, con una incidencia del 0,07 a 0,17%. Requiere
intervencién quirudrgica. Stefanidis et al'’7 presentan
un caso en la semana 20 de gestacion en una mujer de
27 afos. En la pieza habia endometriosis que infiltra-
ba la seromuscular. El diagnéstico histolégico se ba-
saba en las glandulas endometriales, las células de la
estroma y la hemorragia.

Mai y Burns'® presentan un caso, en una mujer de
39 afos, de metaplasia mucinosa y displasia epitelial
en el epitelio endometrial de una EA. Habria colisién
simple entre el epitelio apendicular y el endometrial,
dando metaplasia de células mucinosas en el epitelio
endometrial.

Slavin et al' presentan 6 casos de tumores miille-
rianos en el intestino asociados a endometriosis
(3 carcinomas endometrioides, un adenofibroma ati-
pico, un adenosarcoma y un carcinosarcoma). El1 78%
estaban localizados en el colon recto-sigma, y el resto
en el ciego o el ileon. En el 26% habia una historia de
estrogenos sin oposicion (al haber sido operadas ante-
riormente de endometriosis genital). Son tumores de
bajo grado y limitados al sitio de origen. La supervi-
vencia fue del 83% a los 5 afios.

Pittaway? estudia el papel de la apendicectomia en
el tratamiento quirdrgico de la endometriosis, sobre
500 apendicectomias en 7 afios. En el 13% de las
apendicectomias realizadas en 104 casos de endome-
triosis pélvica habia afeccion de EA. La visualizacién
macroscopica no excluye la EA. El 38% de apéndices
con endometriosis macroscopicamente eran normales.
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Al comparar 65 casos con apendicectomia y 60 casos
sin ella, no aumentaba la morbilidad postoperatoria.
Este autor concluye: a) con cirugia de endometriosis
(no de infertilidad), quitar el apéndice, porque puede
tener afeccidn oculta, y b) en cirugia de infertilidad
no se debe efectuar apendicectomia (salvo que sea
anormal).

Respecto a la afeccién de la endometriosis en el
ileon terminal, puede haber obstruccién y posible per-
foracion. Si existe endometriosis se debe examinar la
region ileocecal®'. En el apéndice e ileon la afeccién
endometriodsica es el 10% de la intestinal. En el {leon
afecta a la serosa y a la porcién terminal. Si es exten-
sa puede producir obstruccién aguda o crénica, este-
nosis, estrechamiento o vélvulo. Hay que palpar el in-
testino para comprobar el espesor de los implantes. Si
cursa con obstruccion, reseccién y anastomosis termi-
no-terminal. Si existe una enfermedad subclinica ileal
se debe efectuar una reseccion para evitar la obstruc-
cién (como se hizo en nuestro caso).

Fama et al*> comunican un caso, en una mujer de
38 anos, de suboclusidn intestinal. En la laparotomia
se hall6 una estenosis de la vélvula ileocecal de tipo
neopldsica. Practicaron una hemicolectomia derecha
con anastomosis ileocélica termino-lateral. En la
unioén ileocecal habia endometriosis. El enema opaco
permitié diagnosticar la estenosis. La colonoscopia
pone de manifiesto la estenosis, pero la mucosa es
normal. El diagnéstico diferencial se establece con el
céncer o la enfermedad de Crohn.

Del Cimmuto et al®®* también comunican un caso,
en una mujer de 47 afios, de oclusién intestinal, de lo-
calizacion aislada e intramural de endometriosis ileal.
Era una lesion estenosante de 4 cm, y a 30 cm de la
vélvula ileocecal. Se efectué una intervencién de ur-
gencia y se practicé una reseccion con criterios de ra-
dicalidad oncoldgica, anastomosis ileoileal termino-
terminal.

El diagnéstico macroscépico obtenido en la laparo-
tomia se debe confirmar mediante biopsia. En los né-
dulos pequefios, se efectuard una reseccién simple
(como en nuestro caso). Pero el tratamiento es la re-
seccion amplia. En la posmenopausia o si no se desea
una gestacion, se practicard una histerectomia total y
doble anexectomia. En las mujeres jovenes, con una
lesién limitada y asintomadtica, se dard tratamiento
médico.

Scarmato et al* estudian los hallazgos radiografi-
cos en 5 casos de endometriosis ileal, en 14 afios
(1984-1997) y 31 endometriosis intestinales. Todas
eran nuliparas, de 28 a 41 afos con una edad media
de 34 afos. Todas ya estaban diagnosticadas de endo-
metriosis. En las radiografias se encontraron en 4 ca-

sos implantes en el ileon terminal, a 10 cm de la val-
vula ileocecal. Se produce un efecto masa extrinseca
con espiculacién variable y bordes abruptos, o lesio-
nes anulares, o lesiones como placas. Los implantes
eran de 3-5 cm (media, 3,6 cm). En un tercio de los
casos habia signos de obstruccion.

El diagnéstico diferencial de endometriosis ileal?**
se establece con cancer primario o metastdsico, enfer-
medad de Crohn, linfomas, carcinoide, tuberculosis,
actinomicosis, histoplasmosis, lesién isquémica y
granuloma eosinéfilo ileal.

Finalmente, nuestro caso, dentro del contexto de
una endometriosis pélvica grado IV, se produjo en
una mujer de 29 afos, virgen, que consult6 de urgen-
cia por un dolor abdominal y lumbar, con hematuria,
que al principio fue tratada como una infeccién urina-
ria y que ante la persistencia del dolor, con leucocito-
sis y una ecografia abdominal de masa compleja soli-
doquistica, sospechosa de EIP (que pensamos a
posteriori podria ser tuberculosa), se efectudé una la-
parotomia, en la que encontramos una tumoracion in-
flamatoria grave que afectaba a genitales, {leon y sig-
ma, asi como una pequefia tumoracién solitaria en
ileon. Se practic6 su reseccién con anastomosis termi-
no-terminal. Se procedié a efectuar una apendicecto-
mia. El diagnéstico anatomopatolégico puso de mani-
fiesto la asociacion de un tumor carcinoide de
apéndice a endometriosis del apéndice; por otro lado,
el tumor ileal también es un endometrioma. En prin-
cipio se trata de un caso poco frecuente, pero que
dentro del contexto de una endometriosis generaliza-
da e infectada explica el cuadro clinico y los hallaz-
gos quirdrgicos.

Como se ha observado a la luz de la bibliografia
comentada, el tratamiento es la apendicectomia y la
reseccion ileal. Al ser una mujer joven y sin descen-
dencia se hizo un tratamiento conservador, poniendo
drenajes pélvicos, y posteriormente dando un trata-
miento médico con andlogos de la Gn-Rh+ un contra-
ceptivo hormonal oral, antes de proponer un trata-
miento futuro de fertilidad (cuando proceda), a la
vista de los hallazgos ecograficos recientes.

RESUMEN

Presentamos el caso clinico de una mujer de 29
afios, nuligesta, que consulté por dolor en el hipogas-
trio y fiebre, con leucocitosis y masa compleja en la
ecografia. Se establecié el diagndsico de peritonitis
pélvica de origen no claro y se practicé laparoscopia y
laparotomia. Se encontré una tumoracion inflamatoria
que afectaba al aparato genital, {leon y sigma. Se ex-
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tirpd un pequefio tumor en el ileon, con anastomosis
termino-terminal y apendicectomia. Se dejaron drena-
jes pélvicos.

El diagnéstico definitivo fue de tumor carcinoide
en el apéndice asociado a endometriosis apendicular.
El tumor ileal también era un endometrioma aislado.
Todo ello se produjo en un contexto de endometriosis
del aparato genital. Se revisan estas asociaciones.
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