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Neoplasias

20

Aunque el intestino delgado constituye el 70
al 80% de la longitud del tracto digestivo, sus
neoplasias son raras. Solo el 5% de todas las
neoplasias digestivas® y el 1 al 2% de todos los
tumores malignos del tubo digestivo nacen en
el intestino delgado.”?% Esas neoplasias se pre-
sentan en cualquier momento de la vida; su
aparicion ha sido observada entre 1 y 84 afios
de edad, con una edad media cercana a los 59
afios.?? Para los tumores benignos esa edad pro-
medio es de 62 afios, mientras que es de 57
afios para las lesiones malignas.® La incidencia
de las neoplasias de intestino delgado es la
misma en hombres que en mujeres y se divide
por partes iguales en lesiones malignas y be-
nignas.

Las razones que justifican la infrecuencia re-
lativa de las neoplasias del intestino delgado si-
guen siendo puramente especulativas. Existen
diversos factores locales que pueden ser pre-
ventivos (cuadro 25-1). El rdpido transito del
contenido luminal a través del intestino delga-
do puede reducir el tiempo de exposicién de
los potenciales carcindgenos.'® De igual for-
ma, la rdpida renovacién del epitelio intestinal
reduce esa exposicidn carcinogengdtica. La con-
sistencia liquida del contenido del intestino
delgado puede ser menos irritante que los ma-
teriales mds sdlidos, presentes en otras zonas
del aparato digestivo.” La alcalinidad del con-
tenido intestinal también puede ser un efecto
protector. Las neoplasias son mds comunes en
los segmentos gastrointestinales cuyo conteni-
do suele ser de tipo 4cido® o contiene nitro-
saminas, que son potentes elementos carcino-
génicos en animales de exprimentacion y que
se forman sélo en un medio dcido.® En la mu-
cosa intestinal también se ha encontrado un
elevado nivel de benzopireno-hidroxilasas. Es-
tas enzimas sirven para detoxificar los benzopi-

renos, que son potentes agentes carcindgenos
encontrados en el contenido intestinai.'® Los
valores elevados de inmunoglobulinas (IgA) de
la pared intestinal pueden facilitar la neutrali-
zacion o destruccién de los virus oncogénicos
del contenido intestinal.!'! Por ultimo, el bajo
recuento bacteriano del contenido intestinal
puede disminuir el riesgo que tiene la mucosa
para los carcindgenos potenciales generados
por los microorganismos.

También se ha propuesto que los pacientes
con tumores malignos del intestino delgado
pueden mostrar defectos en su sistema inmuno-
16gico, ya que esos pacientes muestran una in-
cidencia del 10 al 15% de lesiones malignas en
otros 6rganos sistémicos.?! La incidencia de
otro tumeor primitivo en la poblacién general es
solo del 0,3%.

Algunas veces, esas neoplasias son de tipos
celulares poco frecuentes, algunas presentan
actividad endocrina y otras pertenecen a sin-
dromes de claro origen genético. Los tumores
del intestino delgado pueden mostrar un buen
prondstico, a pesar de la existencia de metdsta-
s1s. Teniendo en cuenta que su potencial malig-
no es muy variable resulta imprescindible reali-
zar un buen diagnéstico histoldgico para la pla-
nificacidn de su tratamiento y el andlisis de los
resultados obtenidos.

Cuadro 25-1, Probables factores locales pre-
ventivos

Trénsite rapido del contenido del intestino delgado

Recambio de las células epiteliales muy acelerado

Consistencia liquida del contenido del intestine delgado

Alcalinidad de la secrecién intestinal

Mucosa con elevado contenido en benzopirenc-hidroxi-
lasas ’

Pared intestinal con alta concentracién de IgA

Bajo recuento bacteriano en el contenide intestinal
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Cuadro 25-2. Clasificacion de las neoplasias del intestino delgado*

Tejido de origen Benignos Malignos
Epitelio Adenoma Adenocarcinoma

Células enterocromafines =" Carcinoide

Tejido conectivo Tibroma Fibrosarcoma

Tejido vascular Hemangioma Angiosarcoma

Linfangioma

Tejido linfoide - Linfoma
Musculo liso Leiomioma Leiomiosarcoma
Nervios y vainas nerviosas Neurofibroma Neurofibrosarcoma
Neurilemoma Schwannoma maligno
Grasa Lipoma Liposarcoma ]
Otros Sindrome de Peutz-Jeghers Lesiones metastaticas: melanomas malignos

*Modificado de det Regato J. A. y Spjut H. J.: Ackerman and del Regara’s Cancer: Diagnosis, Treatnent y Prognosis, 5 ed. St. Louis, C. V., Masby, 1977, p. 443,

Distribucion y frecuencia

En el intestino delgado se han encontrado tu-
mores originados en casi todos los tejidos que
lo conforman. El cuadro 25-2 enumera los di-
versos elementos celulares del intestino delgado
v los tumores que nacen de cada uno de eljos.

Los tumores benignos mas frecuentes del in-
testino delgado son los adenomas y los leio-
miomas. Los lipomas, hemangiomas, linfangio-
mas y fibromas son mds raros. Los hemangio-
mas suelen asociarse con el sindrome de Ren-
du-Osler-Weber y, en menor extensién, con el
sindrome de Turner. Los schwannomas apare-
cen con menor frecuencia, excepto en los pa-
cientes con enfermedad de ven Recklinghau-
sen. Los hamartomas del intestino delgado son
solo parte del sindrome de Peutz-Jeghers. La
distribucién de los tumores benignos del intes-
tino delgado se ofrece en el cnadro 25-3.

Los adenocarcinomas son las neoplasias ma-
lignas més comunes del intestino delgado v
conforman cerca de la mitad de los tumores
malignos de este érgano.?>¢ Los tumores carci-
noides constituyen la siguiente estirpe de lesio-
nes malignas del intestino delgado en orden de
frecuencia. Entre los sarcomas, los leiomiosar-
comas son los mds comunes. Los linfomas ma-

lignos, como lesiones primitivas, son relativa-
mente raros a pesar de que el intestino puede
ser invadido por un linfoma sistémico. Aunque
los linfomas son poco frecuentes en la pobla-
ci6n general, en los nifios son los tumores ma-
lignos del intestino delgado mds comunes.’® El
cuadro 25-4 presenta la distribucién y la fre-
cuencia relativas de las lesiones malignas del
intestino delgado.

Diagndstico

El diagnéstico preoperatorio preciso se al-
canza s6lo en un tercio de los pacientes con
neoplasias del intestino delgado. Por cierto,
muchos tumores benignos no producen sinto-
mas y s6lo son descubiertos en las autopsias,
Los sintomas mds comunes son dolores abdo-
minales vagos, muchas veces presentes durante
6 meses o mds.!!! El dolor abdominal suele
acompaiiarse de pérdida de peso, en especial en
las neoplasias malignas, Son comunes los sin-
tomas compatibles con cierto grado de obstruc-
cidn intestinal, ya que el crecimiento de los tu-
mores del intestino delgado puede producir
obstruccion. Los tumores intraluminales suelen
ser grandes masas que sirven como cabeza de
invaginacion, En los adultos, esta invaginacién

Cuadro 25-3. Distribucién de las neoplasias benignas del intestino delgado

Niimero (%)

Tipo de neoplasia Duodeno Yeyuno fteon Total
Adenoma 167 (33) 127 (25) 211 (42) 505
Fibroma 12(7) 2807 125 (76) 165
Hemangioma, linfangioma 18 (8) 99 (47) 95 (45) 212
Seudolinfoma LX) 1{07) 51(83) 6
Leiomioma 86 (19) 188 (41) 180 (40) 454
Schwanrnoma, neurilemoma 12(15) 25 (32) 41 (53) 78
Lipoma ] 72 (24 54 (18) 175 (58) o301

Total 367 (21 522 (30) 832 (49) 1721

* Tomado de Wilson J. M., Mclvin D. B., Gray G. F. y col.: Benign small bowel tumors. Ann. Surg., 181:247, 1974,
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Cuadro 25-4. Distribucién de los tumores malignos del intestino delgado™

Niimero (%)
Tipo de neoplasia Duoderno Yevuno fteon Total
Adenocarcinoma cor 399 40) 381 (38) 222 (22) 1002
Carcinoide 42 (6) 73 (10 599 (84) 714
Linfoma 4(16) 12.(48) 9 (36) 25
Leiomiosarcoma 41 (10) 156 (37 224 (53) 421
Fibrosarcoma, angiosarcoma, schwannoma 2029 [IY()] 5(71) 7
maligno, liposarcoma
Total 483 (22) 622 (29) 1039 (49) 2169

# Tomado de Wilson J. M., Melvin D. B., Gray G. F. y col.; Primary malignancies of the small bowel: A report of 96 cases and review literature. Ann, Surg.,
180:175, 1974; Loehr W. J., Muhahed Z., Zaha F. D. y col.: Primary lymphomas of the gastrointestinal tract: A review of 100 cases. Ann. Surg,, 170:232, 1969,

estd casi siempre asociada con un tumor que
suele ser benigno.'” Los tumores primitivos que
infiltran la pared intestinal reducen el didmetro
de su luz mientras que los pedunculados pue-
den llevar al vélvulo. El dolor crénico experi-
mentado por la mayoria de los pacientes suele
depender de una obstruccién intestinal parcial.
La obstruccidn completa suele producirse en
forma tardia en el curso de su evolucién, ya
que para que ello suceda se necesita un marca-
do estrechamiento de la luz en ese drgano, que
por naturaleza es distensible y contiene mate-
rial liquido.*

La mayor parte de los pacientes con tumores
del intestino delgado son mayores de 40 afios.
Muchos presentan manifestaciones de pérdida
de sangre oculta por las heces; la materia fecal
puede ser positiva para sangre oculta en casi la
mitad de los pacientes con esas neoplasias. Es
poco comiin la hemorragia masiva, con excep-
cién del leiomiosarcoma o el sarcoma de Kapo-
si. No suele apreciarse una masa tomoral abdo-
minal excepto en algunos sarcomas y linfomas.
Algunas veces, los pacientes pueden mostrar
signos de perforacidn junto con algin tipo de
neoplasia obstructiva o con lesiones infiltrantes
transmurales, entre las cuales son mds comunes
los linfomas y los sarcomas.

Los tumores benignos se acompafian de obs-
truccién intestinal en cerca del 40% de los ca-
s0s. El dolor es el sintoma dominante en el 20
al 30% de los pacientes y la hemorragia en cer-
ca del 30%."" Entre los pacientes con lesiones
malignas, la pérdida de peso y el dolor apare-
cen en cerca del 40% de los casos, la obstruc-
cidn en el 30% y la hemorragia entre el 20 y el
30%. Cerca de la mitad de los pacientes con
hematemesis y melena secundarias a tumores

“del intestino delgado muestran lesiones benig-

nas.

El estudio seriado gastroduodenal, con con-
trol del transito del delgado, es el método més
utilizado para el diagndstico. Posee una preci-
sion diagndstica del 50 al 70% en los pacientes
portadores de neoplasias malignas del intestino

delgado.¥” La enteroclisis también es util para
visnalizar el intestino delgado y ha dado lugar
al desarrollo de una técnica de gran sensibili-
dad para el estudio de sus neoplasias.* Los ade-
nocarcinomas suelen mostrar constricciones
anulares con disrupcién de la mucosa (fig.
25-1). Los linfomas tienden a comprometer
segmentos mds largos del intestino. Los leio-
miomas vy los leiomiosarcomas suelen aparecer
como grandes masas, casi siempre extralumi-
nales.- Los tumores carcinoides causan torsio-
nes del intestino delgado, junto con efectos ex-
traluminales de masa ocupante (fig 25-2).

Cuando se encuentran lesiones miltiples deben

tenerse en cuenta los pdlipos, carcinoides, lipo-
mas, hemangiomas, schwannomas y sarcomas
de Kaposi. En algunas ocasiones, la angiogra-
fia visceral es también un método diagndstico,
itil en particular cuando la lesién es sangrante,
La acumulacién de contraste (blush tumoral)
puede encontrarse en las neoplasias vasculares,
como los tumores-carcinoides y los hemangio-
mas. La ultrasonografia no ha sido efectiva pa-

Fig, 25-1. Adenocarcinoma de tipo anular, localizado en
el yeyuno. (Tomado de Teplick J. G. y Haskin M., E.: Sur-
gical Radiology. Philadelphia, W. B. Saunders, 1981.)
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Fig. 25-2, Tumor carcinoide del ileon con extension me-
sentérica y torsién de la luz (flecha) que se manifiesta con
obstruccién, (Tomado de Teplick J. G. v Haskin M. E.:
Surgical Radiotogy. Philadelphia. W. B. Saunders, 1981.)

ra el diagnéstico preoperatorio ¥ todavia no ha
sido establecida la utilidad de la tomografia
computarizada, La localizacién de tumores de
intestino delgado con hemorragias intermiten-
tes mediante la inyeccién de glébulos rojos
marcados con *Tc y su ulterior rastreo es una
técnica muy promisoria,®

Sélo la mitad de los pacientes operados por
tumores malignos del intestino delgado mues-

Fig. 25-3. Pélipo adenomatosos pedunculado (flechas)
ubicado en el yeyuno, (Tomado de Teplick 1. G. y Haskins
M. E.: Surgical Radiology. Philadelphia, W. B. Saunders,
1981)

tran lesiones tratables con resecciones curati-
vas. Muchas veces, los tumores muestran un
gran desarrollo regional y comprometen los
ganglios linfiticos. Una tercera parte presenta
metdstasis a distancia en el momento de la ex-
ploracién inicial. La mortalidad operatoria se
acerca al 10% y la supervivencia general, a los
5 afios, es del 25%. Los adenocarcinomas son
los que presentan el peor prondstico y tienen
una supervivencia del 15 al 20%. El prondstico
mejor se asocia con los tumores carcinoides,
que tienen una supervivencia a los 5 afios del
50 al 70% y a los 10 afios del 40 al 50%. Los
leiomiosarcomas v los linfomas, que presentan
supervivencias a los 5 afios del 25 al 35%, se
ubican en un punto intermedio entre los ante-
riores.

TUMORES BENIGNOS
Adenomas

Los adenomas corresponden a cerca del 35%
de todos los tumores benignos del intestino del-
gado.”® Los adenomas adoptan la forma de pé-
lipos adenomatosos, adenomas de glandulas de
Brunner o adenomas vellosos. La clasificacién
de los adenomas del colen® se adapta también
a la de los del intestino delgado; tanto los ade-
nomas colénicos como los del intestino delga-
do pueden ser clasificados en tubulares, tubulo-
vellosos (intermedios) y vellosos.

POLIPOS ADENOMATOSOS

Los pélipos adenomatosos pueden aparecer
en cualquier parte del intestino delgado. River
¥ col. los encontraron con mayor frecuencia en
el fleon, seguido luego por el duodeno y el ye-
yuno.” Pueden ser solitarios o multiples; la
mayorfa son pedunculados (fig 25-3}. En el
sindrome de Gardner y la poliposis familiar
existe una frecuencia elevada de pélipos ade-
nomatosos del intestino delgado.

Los pélipos adenomatosos suelen ser asinto-
mdticos. Sin embargo, pueden producir obs-
truccion intestinal como cabeza de invaginacio-
nes. Los episodios intermitentes de obstruccidn
intestinal producen los sintomas mas comunes.®
Ademads, los pélipos adenomatosos pueden
producir hemorragias digestivas con anemia
subsiguiente; en raras ocasiones pueden obser-
varse hemorragias masivas.'?

Durante la laparotomia efectuada por una
obstruccion intestinal secundaria a una invagi-
nacion, su reduccion debe ser la primera ma-
niobra. Si ¢l segmento comprometido muestra
evidencias de compromiso vascular, que per-
sisten luego de la reduccién, es necesario efec-




Fig. 25-4. Gran hamartoma de las glindulas de Brunner
(flecha) que nace en el bulbe duodenal. (Tomado de Te-
plick J. G. y Haskin M. E.: Surgical Radiology. Philadelp-
hia, W. B., Saunders, 1981,)

Fig. 25-5. Adenoma velloso
del yeyuno. (Coloracién con
hematoxilina y eosina, x 4.)
{Tomado de Morson B. C. y
Dawsen L M, P.: Gastrointes-
tinal Pathology. 2* ed. Oxford,
Blackwell Scientific Publica-
tions, 1979.)
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tuar la reseccion segmentaria. Esta reseccion
también puede ser necesaria cuando existen le-
siones sésiles grandes, pero en general, la ente-
rotomia con reseccién local es un tratamiento
adecnado para los polipos adenomatosos.

ADENOMAS DE LAS GLANDULAS
DE BRUNNER |

Los adenomas de las glandulas.de Brunner
son raros y se localizan en la submucosa del
duodeno. Las glandulas de Brunner son estruc-
turas exocrinas que segregan moco alcalino
que sirve para neutralizar el contenido dcido
proveniente del estémago. Esos adenomas sue-
len ser solitarios y casi siempre sen benignos.
La mayorfa de esas lesiones.se localizan cerca
de la ampolla de Vater.®

Los adenomas de las glidndulas de Brunner
pueden producir hemorragias u obstruccion
duodenal. Los sintomas se confunden con los
de la dlcera péptica. Los estudios radiolégicos
del tubo digestivo alto y la esofagogastroduo-
denoscopia, con biopsias, son los métodos
diagnoésticos habituales (fig. 25-4). .

Los adenomas de las glandulas. de Brunner
no son condiciones premalignas, Su tratamien-
to consiste en la reseccién local cuando ello es
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Fig. 25-6. Carcinoma del yeyuno nacido en un adenoma
wvelloso preexistente {flecha). (Tomado de Morson B. C. y
Dawson [. M. P.: Gastrointestinal Pathology, 2* ed. Ox-
ford, Blackwell Scientific Publications, 1979.}

posible. Se deben efectuar estudios histolégi-
cos por congelacién para confirmar el diagnds-
tico. Las lesiones grandes requieren la resec-
cidn de una parte de la pared duodenal. Los pa-
cientes con lesiones obstructivas deben ser tra-
tados con una gastroenteroanastomosis y no
con resecciones amplias, ya que no se conocen
casos de degeneracion maligna.

ADENOMA VELLOSO

El adenoma velloso es raro en el intestino
delgado. Se presenta con mayor frecuencia en
el duodeno, pero algunas veces puede ser halla-
do en el veyuno y el {leon (fig. 25-5). Son res-
ponsables de menos del 1% de todos los tumo-
res del intestino delgado.* Casi siempre son le-
siones sésiles y pueden crecer bastante antes de
hacerse sintomdticos. La degeneracién maligna
es comiin y esta presente en mas de la mitad de
las lesiones de este tipo® (fig. 25-6).

Los sintomas suelen ser vagos y, de nuevo,
pueden simular los de la tilcera péptica. La obs-
truccién intestinal parcial aparece en mds del
35% de los pacientes. La hemorragia es algo
mAis comin y estd presente en casi la mitad de
los pacientes sintomadticos.®® A diferencia de
los adenomas vellosos del recto, los del intesti-
no delgado no producen anormalidades electro-

‘liticas ni se asocian con diarreas secretorias,

En la mayor parte de los casos, el diagndsti-
co puede ser sugerido por las radiografias altas
del tubo digestivo. La endoscopia digestiva alta

Fig. 25-7, Leiomioma lobulado ulcerado del yeyuno. (To-
mado de Morson B. C. y Dawson 1. M. P.: Gastrointesti-
nal Pathology. 22 ed. Oxford, Blackwell Scientific Publica-
tons, 1979.)

y la biopsia pueden establecer el diagndstico de
una lesién duodenal. Los adenomas vellosos
deben ser resecados en forma completa debido
a su potencial malignizacién. En algunas oca-
siones, la lesion duodenal puede ser extirpada
en forma endoscopica, pero la mayoria requie-

.ten la laparotomia para su reseccién. En la la-

parotomia, las lesiones menores pueden ser re-
secadas a través de enterotomias. Cuando exis-
ten grandes lesiones resulta necesario efectuar
extirpaciones segmentarias de intestino delga-
do. Las lesiones resecadas deben ser sometidas
de inmediato al estudio histologico. Si se ob-
servan lesiones malignas, la reseccifn debe in-
cluir los ganglios mesentéricos correspondien-
tes y el margen de reseccién debe tener, por lo
menos, 7,5 cm a cada lado de la lesion. Las le-
stones malignas del duodeno merecen la pan-
creaticoduodenectomia.

Leiomiomas

Los leiomiomas del intestino delgado son tu-
mores benignos que nacen de las células mus-
culares lisas de la pared intestinal. Son bastante
comunes y representan el 20% de todas las
neoplasias benignas del intestino delgado.”
Los leiomiomas aparecen con igual frecuencia
en el yeyuno y en €l fleon y son algo menos co-
munes en el duodeno. No existe preponderan-
cia en relacién con el sexo.




La mayoria de los leiomiomas son sintomati-
cos. Entre el 40 al 50% de los pacientes experi-
mentan hemorragia u obstruccién. Es tipico
que estas lesiones sufran necrosis centrales,
con hemorragias en-esas zonas (fig. 25-7) que,
con frecuencia, se acompadan de erosion de la
mucosa. El dolor abdominal aparece en mas
del 65% de los pacientes y adquiere tipo inter-
mitente y célico. La obstruccion intestinal, de-
bida a la presencia de una masa tumoral impor-
tante, se observa en mas del 30% de los pacien-
tes.!!! La invaginacion constituye el problema
fundamental en cerca del 15% de los casos.
Cerca de una cuarta parte de los pacientes
muestran una masa abdominal ®> Con frecuen-
cia se encuentra hemorragia intestinal con he-
matemesis o melena.®''*

El diagnéstico puede sospecharse con los es-
tudios radiolégicos contrastados, que pueden
mostrar lesiones ocupantes de espacio con ul-
ceraciones mucosas centrales, Sin embargo, si
¢l tumor es subseroso, el tracto digestivo supe-
rior puede no mostrar lesiones apreciables. En
algunos casos la angiografia puede ser il para
localizar lesiones con hemorragias activas.

Desde el punto de vista macroscépico, los
leiomiomas son lesiones de consistencia firme,
grises y lobuladas. Aungque bien circunscritos,
no son encapsulados v muchas veces muestran
degeneracidn quistica. En los estudios microscd-
picos son dificiles de diferenciar de las lesiones
malignas. El grado de actividad mitdtica se co-
rrelaciona muy bien con su conducta bioldgica.

El tratamiento consiste en la reseccidén intes-
tinal segmentaria.

Lipomas .

Los lipomas conforman, en orden de frecuen-
cia, ¢l tercer tipo de los tumores benignos del
intestino delgado y representan cerca del 15 al
20% de todas las neoplasias intestinales.'!! Los
lipomas se presentan, en forma preferencial, en
el intestino delgado distal: el 60% se localiza en
el ileon, el 20% en el yeyuno y ¢l 20% en el
duodeno.!!" Los lipomas pueden ser multiples y,
en algunas ocasiones, se dispersan por todo el
intestino delgado. Suelen aparecer con mayor
frecuencia en pacientes afiosos y del sexo mas-
culino. En casi las dos terceras partes de los ca-
sos los sintomas clinicos son dependientes de la
obstruccién intestinal. La obstruccion en la zona
de la vdlvula ileocecal aparece en algunos casos.
Sélo en un tercio de los pacientes son asintoma-
ticos y, en general, no muestran signos fisicos.

En algunos casos el diagndstico puede ser
efectuado, mediante ¢l enema baritado con re-
flujo en el ileon terminal o por el estudio del
transito del delgado (figs. 25-8 y 25-9). La re-
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Fig. 25-8. Pequeiio lipoma del yeyuno. (Tomado de Te-
plick J. G. v Haskin M. E.: Surgical Radiology. Philadelp-
hia. W. B. Saunders, 1981.)

seccidn local es adecuada como tratamiento de
las lesiones menores, pero para las mayores es
necesaria la reseccién segmentaria.

n

Fibromas

Los fibromas son tumores rares, bien cir-
cunscritos, formados por haces macizos de fi-
bras de colidgeno y variable nimero de fibro-

Fig. 25-9. Lipoma del ileon terminal. (Tomado de Tepfick
I. G. y Haskin M. E.: Surgical Radiology. Philadelphia. W.
B. Saunders, 1981.)
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Fig. 25-10. Polipc hamartomatoso del intestino delgado.
A. Aspecto macroscopico que muestira lobulacidn, tallo
corto y mitltiples quistes pequefios. B, Corte histolégico
que revela numerosas bandas musculares, células epitelia-
les, con proliferaciones y dilataciones quisticas. (Tomado
de Rosai J.: Ackerman'’s Surgical Pathology. St. Louis, C.
V. Mosby, 1981.)

blastos maduros..Se presentan en la submuco-
sa, la muscular o la serosa. Los fibromas son de
diferenciacién dificil de los tejidos cicatricia-
les. Suelen aparecer en adultos, entre los 50 y
los 60 afios, y componen cerca del 5% de todos
los tumores benignos del intestino delgado.!™
La mayor parte son asintomdticos y se descu-
bren en el curso de laparotomias realizadas por
otras indicaciones o durante la autopsia, Las le-
siones sintomaticas deben ser extirpadas vy la
reseccion local es suficiente.

Hamartomas

El sindrome de Peutz-Jeghers se caracteriza
por la presencia.de pélipos miiltiples, de amplia

distribucién, ubicados en el intestino delgado
(en especial en el yeyuno) asociados con man-
chas melanicas en los labios, la mucosa bucal,
los dedos de las manos y de los pies y, algunas
veces, en la zona perianal y la mucosa coléni-
ca.>¥’ También pueden encontrarse pélipos en el
estdmago vy el colon. Los pélipos se caracterizan
por la proliferacién de elementos epiteliales
acompaifiados de un tallo de fibras musculares
lisas. Los elementos epiteliales pueden mostrar
una amplia variedad de células, cilindricas, en
anillo de sello, de Paneth y argentafines, Se
considera que estos pdlipos son hamartomas
que se producen por el hipercrecimiento anor-
mal de la muscularis mucosae.”® La presencia de
un tallo muscular liso ramificado diferencia es-
tas lesiones de otros adenomas intestinales (fig.
25-10), La transformacién maligna de estos po-
lipos no existe o, en todo caso, es muy rara.

El diagnéstico puede ser sospechado con los
estudios radiolégicos del aparato digestivo. En
la clinica, el sindrome puede ser sugerido cuan-
do se encuentran pigmentaciones periorales o
perianales. Dormandy encontrd que, cuando
existe poliposis intestinal mdltiple, la invagina-
cién es la complicacién mas frecuente.”* Estas
invaginaciones producen obstrucciones comple-
tas, suelen ser recurrentes y, en general, se re-
suelven en forma espontdnea. También pueden
aparecer invaginaciones multiples simultineas.

Una vez que se ha efectuado el diagnéstico
de hamartoma mediante el estudio histolégico
de un pélipo resecado, se aconseja el trata-
miento conservador. La reseccién de los pdli-
pos no es necesaria ni factible, ya que existe un
muy bajo potencial de malignizacién de estas
lesiones. En el caso de hemorragia u obstruc-
cién, resulta suficiente la reseccidén del seg-
mento afectado.

Schwannoma

Los schwannomas representan menos del
10% de todos los tumores del intestino delga-
do. Estdn formados por elementos nerviosos,”
pueden aparecer en cualquier edad y ser solita-
rios o miliiples. En el 15% de los casos se hace
aparente la enfermedad de von Recklinghau-
sen.? Cuando los tumores son solitarios, la ubi-
cacién preferente es el ileon.

Los sintomas aparecen en el 70% de los pa-
cientes.* Con igual frecuencia pueden encon-
trarse dolor, hemorragia digestiva y obstruc-
cién. El diagndstico debe ser sospechado en los
pacientes con manifestaciones clinicas propias
de la enfermedad de von Recklinghausen. Las
lesiones sintomdticas se tratan con résecciones
locales. En algunos casos puede ser necesario
efectuar la reseccidn segmentaria.
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Fig. 25-11. Hemangiomas miiltiples del intestino delgado. (Tomado de Rosai J.: Ackerman’s Surgical Pathology. St.

Louis, C. V. Mosby, 1981.}

Neurilemoma

Los neurilemomas se originan en los plexos
de Auerbach y de Meissner de la submucosa.
Se observan con frecuencia en pacientes con
neurofibromatosis y aparecen en el 10% de los
pacientes con enfermedad de von Reckling-
hausen."* Son raros y forman menos del 10%
de todos los tumores benignos del intestino
delgado.' Los neurilemomas pueden produ-
cir dolor, obstruccién intestinal o hemorragias,
Las lesiones sintomadticas deben ser extir-
padas.

Hemangiomas

Los hemangiomas pueden aparecer en cual-
quier nivel del tubo digestivo, Esos tumores
nacen de proliferaciones de las células vascu-
lares y son considerados como malformacio-
nes del desarrollo mas que neoplasias verda-
deras. En general, se presentan en tres grupos
clinicos: lesiones solitarias, lesiones multiples
confinadas en el intestino y hemangiomas ha-
martomatosos diseminados que ocupan el in-
testino y otras localizacionies.” Los hemangio-
mas son responsables del 3 al 4% de todos los

tumores del intestino delgado y del 0,3% de

los del aparato digestivo.’® Las lesiones muilti-

ples se presentan en el 60% de los pacientes y
el yeyuno es la zona intestinal mas afectada
(fig. 25-11). Esos tumores nacen de los plexos
vasculares submucosos. Existe una forma he-
reditaria en la que se observa el compromiso
de largos segmentos del intestino y que se co-
noce como la enfermedad de Rendu-Osler-
Weber. Los pacientes con el sindrome de Tur-
ner (amenorrea primaria, tabiques nasales y
coartacidn de la aorta) tienen probabilidades
de mostrar hemangiomas cavernosos en el in-
testino.
Existen diferentes tipos de hemangiomas:

1. Los hemangiomas cavernosos difusos in-
filtrantes suelen ser solitarios y se observan en
el intestino delgado y recto. Suelen producir
hemorragias y obstruccidn.

2. Los hemangiomas cavernosos polipoides
circunscritos son solitarios y muchas veces se
proyectan en la luz como un tumor poliposo.
Suelen asociarse con hemorragias, obstruccién
e invaginacidn,

3. Los hemangiomas capilares simples, soli-
tarios o miiltiples, se ubican en el intestino del-
gado. Estdn formados por cimulos submucosos
de capilares que pueden proyectarse en la luz
intestinal. Aparecen en forma especial en pa-
cientes jovenes y se manifiestan por obstruc-
cion, invaginacién o hemorragia.
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Fig. 25-12. Linfangioma lebulado del yeyuno. Los signos
radiograficos también pueden corresponder a un heman-
gioma o un lipoma. (Tomado de Teplick I. G. y Haskin M.
E.: Surgical Radiology. Philadelphia. W. B. Saunders,
1981.)

4. La hemangiomatosis no estd confinada en
el tracto digestivo. Puede aparecer a cualquier
edad y suele ser asintomatica.

5. Las flebectasias muiltiples simulan los he-
mangiomas cavernosos y pueden ser simples
dilataciones de vasos preexistentes o verdade-
ros hamartomas.™

Cerca del 70% de los pacientes poseen mani-
festaciones clinicas; el sintoma principal es la
hemorragia intestinal difusa.™® El diagnéstico
de hemangioma del intestino delgado puede ser
muy difieil. Algunas veces puede ser sospecha-
do si se observan lesiones hemangiomatosas en
otras localizaciones. Sin embargo,. las manifes-
taciones intestinales pueden preceder la apari-
cién de las lesiones vasculares cutdneas. Los
hemangiomas no son descubiertos con las ra-
diografias contrastadas. Algunas veces se apre-
cian depdsitos maéviles de calcio en las radio-
grafias simples de abdomen, que representan
tumores vasculares trombosados. La angiogra-
fia y los rastreos con eritrocitos marcados con
“mTec son el principal método diagndstico que
se puede utilizar para la localizacién de las le-
siones sangrantes. '

En general, la intervencién quirdrgica se
efectiia para tratar una hemorragia. La resec-
cidén segmentaria estd indicada cuando en el
preoperatorio se conoce el sitio de la hemorra-
gia, teniendo cuidado de extirpar toda la zona
sangrante. Si la lesién no ha sido localizada an-
tes de la operacién, la ubicacidn intraoperatoria
puede resultar diffcil. La transiluminacién in-
traoperatoria y la palpacién pueden ayudar a

localizar esas lesiones, Cuando las lesiones son
miltiples y aun después de las resecciones, el
paciente tiene el peligro potencial de sufrir una
hemorragia recurrente.

Linfangiomas

Los linfangiomas son raros y representan
menos del 2% de las lesiones neopldsicas be-
nignas del intestino delgado.* Su presencia se
debe a malformaciones sufridas en el desarro-
llo de los linfaticos; suelen ser solitarios, lobu-
lados e intramurales (fig. 25-12), En los estu-
dios microscépicos los linfangiomas muestran
vasos linfaticos submucosos dilatados. Muchas
veces son asintomdticos y sélo son descubier-
tos en forma incidental o en las autopsias, Las
lesiones sintomaticas deben ser tratadas con re-
secciones segmentarias.

TEJIDOS ECTOPICOS

En algunas ocasiones se encuentra tejido pan-
credtico ectdpico en el yeyuno. En general se
trata de lesiones asintométicas y no malignas.

También ha sido descrita la endometriosis
del intestino delgado. Cerca del 10% de las en-
dometriosis digestivas se encuentran en el in-
testino delgado y suelen mostrar obstruccion
intestinal, parcial o completa. La obstruccion
es secundaria a torsién, estenosis o fibrosis,
vélvulo o invaginacién. El mecanismo que jus-
tifica la presencia del tejido endometrial ectd-
pico es poco conocido. Las explicaciones mas
aceptadas son la metaplasia celomica y el reflu-
jo transtubdrico con implante. El diagnéstico
puede ser sospechado por los estudios con ene-
ma baritado o del trinsito del delgado y suelen
ser mds efectivos cuando el pactente presenta
sintomas. La reseccion es el mejor tratamiento,
pero los agentes progestacionales o la castra-
cion también pueden utilizarse.

TUMORES MALIGNOS
Adenocarcinoma

Los adenocarcinomas corresponden a la
cuarta parte de los tumores malignos del intes-
tino delgado.!'®5%5107 Esta incidencia es algo
mayor en hombres y aumenta con la edad. La
frecuencia del tumor es mayor en el duodeno y
luego decrece en forma progresiva en el yeyu-
no y el ileon.** En el duodeno, el 65% de los
carcinomas se encuentran adyacentes a la papi-
la de Vater y el 20% por encima de ella.® !
Los adenocarcinomas del yeyuno tienden a ser
localizados y cerca del 70% se presentan a me-




Fig, 25-13. Carcinoma estenosante del yeyuno. (Tomado
de Morson B. C., y Dawson 1. M, P.: Gastrointestinal Pat-
hology. 2% ed. Oxford, Blackwell Scientific Publications,
1979.)

nos de 100 cm del ligamento de Treitz. Los
adenocarcinomas del ileon ocupan con prefe-
rencia su zona distal; el 70% se encuentra a
menos de 100 cm de la vélvula ileocecal 114
El adenocarcinoma del intestino delgado
puede asociarse con algunos sindromes fami-
liares. La adenomatosis poliposa, o poliposis
familiar del intestino delgado, tiene un poten-
cial maligno -equivalente al de los pélipos que
aparecen en el colon. En el sindrome de Gard-

Fig. 25-14. Tipico adenocarcinoma
anular del yeyuno que produce obs-
truccidn intestinal parcial. (Tomado
de Collin C. F. y-col.: Primary malig-
nant small bowel tumors. Clinical
imitators of benign disease. Surg.
Gastroenterol, 1:203, 1982.)
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ner los pélipos intestinales adenomatosos se
presentan entre el 10 y el 12% de los pacientes.
Los polipos hamartomatosos del intestino del-
gado, que se observan en la enfermedad de
Peutz-Jeghers, pueden presentar degeneracidn
maligna, pero las evidencias disponibles son
dudosas.” El adenocarcinoma del intestino del-
gado ha sido encontrado en un paciente con el
sindrome de Peutz-Jeghers,®’

Los adenocarcinomas de intestino delgado
son planos, uicerados, infiltrantes o vegetantes.
En la microscopia presentan aspecto papilar,
son bien diferenciados y muestran gran produc-
cién de mucina.®® Las neoplasias suelen infil-
trar la pared intestinal y dar metdstasis en los
ganglios regionales. También es comdn la dise-
minacién hematdgena.

La presentacion clinica puede caracterizarse
por vagas molestias abdominales y pérdida de
peso, muchas veces presentes durante por lo
menos 6 meses. Las nduseas y los vémitos apa-
recen con frecuencia y su gravedad depende
del grado y el nivel de la obstruccién que pro-
vocan. Algunas veces, pueden producirse gra-
ves hemorragias o perforaciones. El carcinoma
del duodeno provoca ictericia en mas de la mi-
tad de los pacientes.® ! La anemia es comiin
¥, cuando se asocia con ictericia intermitente,
debe hacer pensar en el diagndstico de carcino-
ma duodenal. En una cuarta parte de los casos
de adenocarcinoma duodenal existe una masa
palpable.®® Los carcinomas del yeyuno produ-
cen dolores cdlicos imprecisos, pérdida de peso
y anemia. La obstruccién intestinal se presenta
en la cuarta parte de los casos,''? y en e] 30%
de los pacientes se palpa una masa abdominal®
(figs. 25-13 y 25-14). Los tumores ileales no
presentan sintomas especificos; la obstruccién
se produce en el 35% de tos pacientes. Las le-
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Fig. 25-15. Adenocarcinoma localizado de la tercera por-
cion del duodeno (flecha). Se observan ilceras y estenosis.
(Tomado de Teplick I. G. y Haskin M.E.: Surgical Radio-
logy. Philadelphia, W, B. Saunders, 1981.)

siones ileales aparecen en las zonas distales y
adoptan una conformacidén anular. El 35% de
los pacientes con adenocarcinomas ileales tie-
nen masas abdominales méviles. !4

Los estudios radiolégicos con contraste sue-
len ser ttiles para el diagndstico y en el 90% de
los pacientes muestran alguna anormatidad.
Son signos muy caracteristicos los defectos de
relleno, la destruccién de la mucosa, las lesio-
nes anulares v los desplazamientos del intesti-
no delgado (fig. 25-15). La endoscopia puede
ser de utilidad en el diagnoéstico de los tumores
duodenales; en algunos casos, mediante la co-
lonoscopia, ha resultado posible la biopsia de
tumores de la zona distal del ileon. El diagnos-
tico preoperaterio correcto se realiza entre el
25 al 35% de los casos.

Los carcinomas del intestino delgado deben
ser tratados con la reseccion quirdrgica. La re-
seccidén debe incluir todos los tejidos adyacen-
tes sometidos a la invasién. Si el tumor es muy
avanzado y no resecable, se debe efectuar una
derivacién. Los tumores duodenales se tratan
mejor con la pancreaticoduodenectomia. Aun-
que la morbilidad y la mortalidad no son des-
preciables® las resecciones radicales han sido
capaces de ofrecer una supervivencia a los 5
afios de mds del 50% y una supervivencia ge-
neral del 20%."° Los pacientes que muestran
evidencias de metistasis deben ser sometidos a
cirugia paliativa mediante cortocircuitos intes-
tinales y billares, si existe ictericia obstructiva,
El perfodo de supervivencia, luego de los trata-
mientos paliativos, es corto, con un promedio
de 4 meses.®©

Los carcinomas que aparecen en ¢l yeyuno
deben ser tratados con resecciones amplias que
incluyan los ganglios mesentéricos. Aunque el
indice de resecabilidad es elevado,®#7119 ]a gp-
pervivencia a los 5 afios tiene un indice prome-
dio de s6lo el 20%. Si existen metastasis, la re-
seccidén limitada o los procedimientos de by-
pass resultan apropiados aun cuando la super-
vivencia sea inferior a 6 meses. Los carcino-
mas ileales primitivos también requieren la re-
seccion radical para su curacidn; algunas veces
ello puede significaruna colectomia derecha en
relacion con el drenaje linfatico del ileon termi-
nal. Luego de las resecciones radicales de los
carcinomas del intestino delgado, el promedio
de supervivencia a los 5 afios es del 20%.5387.110
Por desgracia, las metdstasis en los ganglios re-
gionales, el higado o el peritoneo se encuentran
en el 50 al 70% de los casos en el momento de
la laparotomnia inicial.

El adenocarcinoma asociado con la enferme-
dad de Crohn es una situacién que ha sido bien
documentada.’'*? La incidencia es relativa-
mente baja, pero los pacientes con enfermedad
de Crohn tienen entre 8 y 320 veces mds proba-
bilidades de desarrollar un carcinoma del intes-
tino delgado que la poblacién general. La edad
media de los pacientes con adenocarcinomas
asociados con la enfermedad de Crohn es de 46
aftos, opuesta a la media de 60 afios propia de
los pacientes con adenocarcinomas primitivos
del intestino delgado. En los pacientes con en-
fermedad de Crohn, ¢l adenocarcinoma tiene
mayores probablidades de aparecer en el fleon;
el 70% de los pacientes con adenocarcinomas
del {leon presentan enfermedad de Crohn. Se
estima que ese tumor se desarrolla entre el 2 y
el 3% de los pacientes con enfermedad de
Crohn del intestino delgado. con predominan-
cia por el sexo masculino. La mayor parte de
los pacientes han tenido sintomas de enferme-
dad de Crohn por lo menos durante 5 afios y la
mitad ha sufrido esa enfermedad durante 15

‘afnos.

Estos pacientes suelen lener una recrudes-
cencia. de sus sintomas y ofrecen las caracteris-
ticas clinicas de una obstruccidén intestinal par-
cial. Los pacientes con segmentos intestinales
ya derivados pueden mostrar mayores riesgos
para el desarrollo del adenocarcinoma. Los sig-
nos radioldgicos del adencocarcinoma pueden
ser ocultados por los propios de la enfermedad
de Crohn, por lo que muchos autores han suge-
rido realizar una laparotomia exploradera en
todo paciente con esa enfermedad que muestre
recurrencia de los-sintomas luege de una remi-
sién de 4 a 5 afios de duracién. El carcinoma
también puede ser un hallazgo incidental.¥’ La
omisién del diagnéstico de carcinoma en un
paciente con enfermedad de Crohn es grave, ya
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Cuadro 25-3. Caracteristicas de los tumores carcinoides de acuerde con su origen embrionario®

Intestino

anterior {bronguios, Intesting medio Intestino
Caracteristica _. pdncreas, estomago) {ovaria, intesting) posterior
Reacciones argentafin y diazoica % Negativo Positivo Negativa
Sindrome carcinoide Frecuente Frecuente Ausente
S-hidroxitriptamina tumoral Baja Alta Ausente
Acido 5-hidroxi-indolacético urinar:o Alta Alta Normal
Secrecion de 3-hidroxitriptamina Frecuente Rara Ausente
Secrecién de histarmina Presente Ausente Ausente
Metéstasis 6seas y cutdneas ' Frecuente Rara Frecuente

* Tomado de Brennan M. y MacDonald J. S.: Carcinoid tumors. En DeVita V, T.,

Philadelphia, . B. Lippincot, 1982,

que ninglin paciente alcanza una supervivencia
de 5 afios; la mayor parte de ellos mueren den-
tro del primer aflo siguiente al diagnostico de
adenocarcinoma. '

Tumores carcinoides

Lubarsch mostré que las criptas de Lieber-
kiihn eran el lugar de origen de los tumores
carcinoides.* Oberndofer acufié el término de
Karzinotde para sefialar la naturaleza benigna
de este tumor.*® Los tumores carcinoides se de-

sarrollan a partir de las células enterocromafi-

nes, que fueron descritas por Kulchitsky en
1899, Huebschwann pensé que los tumores
carcinoides nacfan de las células descritas por
Kulchitsky, Masson,** Ersparmer y Asero,” y
Lembeck*! demostraron la presencia de seroto-
nina en las células de Kulchitsky. Thorson y
col. describieron el sindrome producido por
una alteracion endocrina que hoy se conoce co-
mo el sindrome carcinoide.”” Los tumores car-
cinoides también aparecen en localizaciones
extraintestinales, como los bronquios, los pul-
mones, el timo, la laringe, el ovario, el testiculo
y el cervix uterino. 339777

Los tumores carcinoides pueden clasificarse
de acuerdo con su origen embricnario: del in-
testino anterior (bronquiales, pancredticos y
géstricos), del intestino medio (i1ntestino delga-
do, colon proximal y ovario) y del intestino
posterior {colon distal y recto).' Las manifes-
taciones clinicas, las propiedades bioquimicas
y las caracteristicas tintoriales varian de acuer-
do con el origen embrionario (cuadro 25-3).

Existen otras neoplasias con potencial endo-
crinoldgico que muestran similitudes fisoldgi-
cas con los tumores carcinoides. Se cree que
todos esos tumores son derivados de tejidos de
la cresta neural. Pearse ha descrito el sistema
APUD (amine, precursor uptake, and decar-
boxylation).** Los carcinomas de células pe-
quefias, los medulares del tiroides, los de los is-
lotes pancredticos y los de la pituitaria, son
gjemplos de esos tumores,

Jr.: Hellman S. y Rosenberg 8. A.: Cancer: Principles y Practice of Oncology.

Los tumores carcinoides son infrecuentes; su
incidencia en las autopsias varia del 0,2 al
1,1%.* El apéndice es el sitioc mds comiin de
ubicacién del tumor carcinoide y corresponde
al 50% de las lesiones de ese tipo™ (figs. 25-16
y 25-17). Los tumores carcinoides son ocho ve-
ces mas frecuentes-en el fleon que en el yeyu-
no. El 80% de ellos se presentan en los 60 cm
distales del fleon'® (cuadro 25-6). Los tumores
carcinoides representan el 23% de todos los tu-

Fig. 25-16. Tumor carcinoide del apéndice. (Tomado de
Morson B, C, y Dawson 1. M. P.: Gastrointestinal Patho-
logy. 2* ed. Oxford, Blackwell Sientific Publications,
1979.)
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mores del intestino delgado y el 47% de las
neoplasias malignas.

La relacién hombre/mujer es de 1,5:1. Estos
tumores se observan en todos los grupos etarios
y la edad promedio de su presentacién se en-
cuentra en la mitad de la sexta década de la vi-
da. Los tumores carcinoides tipicos son nédu-
los firmes de ubicacién submucosa. Nacen en
la mucosa y crecen con lentitud para extender-
se en la submucosa o en la superficie de la mu-
cosa (fig. 25-18). Presentan un caracteristico
color amarillento brillante. A medida que el

Fig. 25-18. Tumor carcinoide del ileon inferior. El espesa-
miento creciente de las capas musculares es una caracteris-
tica especial. (Tomado de Morson B. C. y Dawson 1. M,
P.: Gastrointestinal Pathology. 2* ed. Oxford, Blackwell
Scientific Publications, 1979.)

Fig. 25-17. Tumor carcinoide
argentafin del apéndice. Se
observa la distribucion en em-
palizada en la capa externa.
(Coloracién con hematoxilina
y eosina X 135.) (Tomado de
Morson M. C. ¥ Dawson I. M.
P.: Gastrointestinal Pathology.
2* ed. Oxford, Blackwell
Scientific Publications, 1979.)

carcinoide crece o se disermnina en los ganglios
mesentéricos, el intestino comienza a mostrar
retraccién y fibrosis. También existe esclerosis
eldstica de los vasos mesentéricos, pero sélo
rara vez esa alieracion lleva al infarto del intes-
tino*® (fig. 25-19). Se considera que la secre-
ci6n tumoral de serotonina produce una intensa
reaccion desmoplasica, El 30% de los carcinoi-
des intestinales son madltiples en el momento de
su descubrimiento. Los tumores carcinoides
metastatizan en los ganglios regionales, el hi-
gado y, algunas veces, en el pulmdn, los hue-
50s, el cerebro y la piel.

Los tumores carcinoides consisten en cimu-
los solidos o nidos de células con cordones o
trabéculas periféricas®® (figs. 25-20 y 25-21).
L.os nidos celulares estdn separados por un de-

Cuadro 25-6. Distribucion de los tumores
carcingides*®

Porcentaje de todos

Localizacion los tumores carcinoides

Apéndice 41,6
Intestino delgado 26,9
Recto v sigmoides 17,1
Pulmén y bronquios 9.3
Eséfago y estémago 2.3
Ovario - | 3]
Vias biliares 0,21

*Modificado de Brennan M. y MacEronald J. 5.: Carcineid tumors. En DeVila
V. T, Ir., Hellman S. y Rosenberg 5. A.: Cancer: Principles y Practice of On-
cology, 2* ed. Philadelphia J. B. Lippincou, 1985,




Fig. 25-19. Marcada degene-
racidén eldstica de una rama de
la arteria mesentérica superior,
asociada con un tumor carci-
noide, que puede ser visto ro-
deando el vaso. Estdn afecta-
das ambas capas elasticas. (To-
mado de Rosai J.; Ackerman’s
Surgical Pathology. St. Louis,
C. V. Mosby, 1981.)

licado estroma conjuntivo. El indice mitético
suelé ser bajo. Los tumores han sido subclasifi-
cados de acuerdo con la capacidad que ofrecen
para teducir las sales de plata. Los tumores ar-
gentafines presentan granulos intracitopldsmi-
€Os que contienen serotonina y otras sustancias
activas. Esos tumores son capaces de reducir
las soluciones de sales de plata originando pla-
ta metdlica. Los tumores argirdfilos no produ-
cen ese compuesto reductor. Sin embargo, si se
agregan sales de plata y un agente reductor jun-
tos, las sales de plata se adhieren a los grdnulos
de las células tumorales y son reducidas por los
agentes reductores externos.® Los tumores car-
cinoides del intestine medio suelen contener

Fig. 25-20. Aspecto caracteris-
tico de un tumor carcinoide que
crece justo por debajo del epite-
lio, (Tomado de Rosai J.: Ac-
kerman’s Surgical Pathology.
St. Louis, C. V. Mosby, 1981.}
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granulos que son argentafines y argirdfilos po-
sitivos y pueden estar asociados con el sindro-
me carcinoide. Los carcinoides derivados del
intestino anterior son argir6filos-positivos y ar-
gentafines-negativos y raras veces se asocian
con el sindrome carcinoide. Los carcinoides del
intestino posterior son argentafines y argirofi-
los negativos ¥y muy pocas veces se asocian con
el sindrome carcinoide.

Todos los carcinoides deben ser considera-
dos malignos. porque presentan capacidad para
invadir en forma-local y para ocasionar metds-
tasis. El potencial maligno es elevado para los
carcinoides del intestino delgado y muy bajo
para los del apéndice (cuadro 25-7). La inci-
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dencia de metdstasis también se relaciona con
el tamafio del tumor primitivo. Las metdstasis
se encuentran en sélo el 2% de los carcinoides
ileales y rectales cuando el tumor es menor de
1 em; cuando el tumor es mayor de 2 ¢m, el 80
al 90% de los pacientes presentan metdstasis.*
Los mumores carcinoides del intestino delga-
do pueden permanecer asintomdticos durante
largos periodos como consecuencia de su lento
crecimiento, Muchas veces son hallazgos inci-
dentales durante laparotemias o en las autop-
sias. Entre el 70 y el 80% son asintomaticos. [*®
Moertet y col.® v Dockerty®® observaron, res-
pectivamente, que el 93% y el 85% de los pa-
cientes sintomdticos mostraban metéstasis en el
momento de la laparotomia. La mayor parte de
los pacientes con sintomas presentan dolor ab-

Cuadro 25-7, Distribucién visceral y disemi-
nacidn de las metdstasis de los tumores carci-
noides*

Localizacién Frecuencia (%) Metdstasis (%)

Apéndice 44 2
Intestino delgado 20 33
Recto 16 28
Pulmones y bronquios 10 ?
Colon 6 52
Eséfago y estéomago 2 28
Qvarios 09 7

Fig. 25-21. Argentafinoma del
flecn. (Tomado de Morson B, C. ¥
Dawson 1. M. P.: Gastrointestinal
Pathology. 2* ed. Oxford, Black-
well Scientific Publications,
1979.)

dominal, que se asocia en forma variable con
obstruccidn intestinal parcial o completa. Los
sintomas obstructivos suelen estar causados por
la invaginacién, pero también pueden ser se-
cundarios a la reaccién desmopldsica local. Al-
gunas veces se¢ puede palpar una masa abdomi-
nal debida a la presencia de un gran tumor, pa-
quetes de metastasis 0 asas intestinales adheri-
das por la reaccién fibroblastica. El paciente
puede presentar hemorragias digestivas si la le-
sién submucosa erosiona la mucosa. Algunos
pacientes presentan diarreas o el sindrome car-
cinoide especifico (cuadro 25-8).

Durante ¢l preoperatorio, los tumores carci-
noides del intestino delgado son diagnosticados
s6lo en raras ocasiones. Los estudios baritados
pueden mostrar un tumor intraluminal o una
masa extrinseca. Sin embargo, el tumor puede
no ser descubierto en més de la mitad de esos

Cuadro 25-8. Tumores carcinoides del intes-
tino delgado*

Sintomas de presentacion Puacientes (%)

Obstruccién intestinal 46
Dolor abdominal 41
Hermorragia gastrointestinal 5
Diarrea ) 4
Sindrome carcinoide 4
*Adaptado de Moeitel C. G., Sauer W. ., Dockerty M. B. y col.: Life history

#*Tomadc de Godwin I. D., IE: Carcinoid tumors. Cancer, 36:514, 1975,

of the carcinoid tumors of the small intestine. Cancer, 14:901, 1961,




Fig. 25-22, Angiografia se-
lectiva de la AMS que mues-
tra el atrapamiento de la arte-
ria ileocdlica y la formacién
de seudoaneurismas, que son
signos tipicos de la infiltra-
cién maligna del mesenterio.
(Tomado de Peck I. D. y col.:
Carcinoid tumors of the
ilewm. Am. J. Surg., 146:124,
1983.)

estudios. La arteriografia puede mostrar com-
presiones vasculares y formacién de seudoa-
neurismas, que son signos tipicos de los tumo-
res malignos del mesenterio™ (fig. 25-22), Los
niveles urinarios de 4cido S-hidroxiindolacéti-
co no estdn elevados a menos que existan me-
tastasis hepiticas. Los tumores son multicéntri-
cos en el 20 al 30% de los pacientes.3*'% Puede
existir otro tumor maligno en el 17 al- 35% de
los pacientes con carcinoides intestinales.'2 La
mayor parte de estas neoplasias asociadas se
observan en el tracto digestivo. Las metdstasis
hepiticas son las mas comunes de los tumores
carcinoides, seguidas en orden de frecuencia
por las 4seas y pulmonares,™

SINDROME CARCINOIDE

Mas del 10% de los pacientes con tumores
carcinoides presentan el sindrome carcinoide.
En una serie de 209 pacientes, sélo 14 (6,7%)
manifestaron ese sindrome.® Los carcinoides
del intestino medio segregan serotonina y
los del intestino anterior segregan S-hidroxitrip-
téfano e histamina. Los tumores carcinoides del
intestino posterior no segregan ni serotonina ni
5-hidroxitriptofano v rara vez se asocian con el
sindrome carcinoide. La serotonina es un meta-
bolito propio del triptéfano ingerido. En condi-
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ciones normales, el triptéfanc es metabolizado
a #cido nicotinico y sdlo el 1% se utiliza para la
produccién de serotonina. Los tumores carci-
noides pueden derivar mds del 60% del triptdfa-
no aportado por la dieta para la produceién de
serotonina.’*®! La serotonina es liberada en el
plasma y fijada en las plaquetas.® El resto es
metabolizado en el higado vy los pulmones hasta
alcanzar la condicién de dcido 5-hidroxiindola-
cético, que luego es excretado por la orina.

En general, el sindrome carcinoide no apare-
ce hasta que la enfermedad haya invadido el
higado y pueda ser capaz de eludir los meca-
nismos detoxificantes normales, Los carcinoi-
des bronquiales y ovéricos pueden desarrollar
el sindrome porque las sustancias derivadas de
esos tumores ingresan en forma directa en la
circulacién sistémica. Algunas veces, los pa-
cientes con carcinoides digestivos presentan el
sindrome carcinoide en ausencia de metéstasis
hepaticas. Esto puede suceder cuando-las me-
tdstasis abdominales drenan en forma directa
en la circulacion sistémica (implantes perito-
neales, tumores retroperitoneales).?” Se han
identificado otras aminas asociadas con estos
tumores. Algunos pacientes con-carcinoides
gdstricos presentan sindrome carcinoide y
ofrecen una elevada concentracién de histami-
na en sus células. La histamina se encuentra en
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Cuadro 25-9. Sindrome carcinoide*

Sintomas clinicos Posible agente etiologice

Bradicinina, hidroxitriptofol y
prostaglandings
Polipéptido intestinal vasoactivo

Crisis de rubor

Telangiectasias

Diarrea Serotonina, prostaglandinas, bra-
dicinina

Broncospasmo Bradicinina, histamina, prosta-
glandinas

Fibrosis endocdrdica Serotonina

Intolerancia a la glucosa Serctonina

Artropatias Serotonina

Hipotension Serotonina

* Tomado de Brennan M. y MacDonald I. S.: Carcinoid tumors. En BeVita V.
T., Jr., Heliman 8. y Rosenberg S. A.: Cancer: Principles ¥ Practice of Onco-
logy. Philadélphia, J. B. Lippincott, 1982.

concentracicnes variables en los tumores ilea-
les. La enzima kalicreina también ha podido
ser extraida de los tumores carcinoides de pa-
cientes que presentan crisis de rubor (flushing)
v ha podido ser localizada en el tumor con téc-
nicas de inmunofluorescencia. La bradicinina
también ha sido detectada en la sangre venosa
hepitica de algunos pacientes durante episo-
dios de rubor cutaneo. Esos polipéptidos tam-
bién son capaces de producir una importante
vasodilatacion, taquicardia, hipertension sisté-
mica y aumento del volumen minuto, Pueden
producir fibrosis y crisis asmatiformes, que
aparecen en algunos pacientes con el sindrome
carcinoide.®? La prostaglandina F, también ha
podido ser aislada de los carcinoides bronquia-
les.”

El sindrome carcinoide tipico estd integrado
por sintomas vasomotores, cardiopulmonares y
gastrointestinales. La diarrea cronica acuosa se
presenta en el 85% de los pacientes, Los rubo-
res cutdneos, en cabeza y tronco, son precipita-
dos por las cininas y aparecen en ¢l 95% de los
pacientes.?! Los rubores varian desde alteracio-
nes rojizas a plirpura y presentan una frecuen-
cia variable que va desde varios por dia hasta
uno por mes. Los sintomas cardiopulmonares
pueden ser manifestaciones de lesiones valvu-
lares cardfacas o crisis asmaticas, Estas manio-
festaciones asmadticas, que aparecen en una
cuarta parte de los pacientes, han sido atribui-
das a la histamina, la bradicinina y la serotoni-
na. También pueden aparecer alteraciones de la
personalidad como parte del sindrome carcinoi-
de {(cuadro 25-9).

Las lesiones cardiovasculares que forman
parte de este sindrome son consideradas como
patognomonicas, La placa carcinoide consiste
en un tipo poco frecuente de tejido fibroso que
se superpone al endocardio. Este depdsito fi-
broso se compone, en forma primordial, por cé-
lulas musculares lisas y fibras de coldgeno em-
bebidas en una matriz rica en mucopolisaciri-

dos; esas placas estdn desprovistas de fibras
elasticas.”® Las estructuras subyacentes suelen
ser normales, incluso la capa elastica del endo-
cardio. Las placas de carcinoide han sido en-
contradas superpuestas al endocardio de las cé-
maras cardiacas, las cispides valvulares, los
senos coronarios y la intima de los grandes va-
$08.7

Las lesiones carcinoides del corazén suelen
desarrollarse después de muchos afios de sin-
drome carcinoide y sdlo se encuentran en la
mitad de los pacientes. Aparecen con mayor
frecuencia en las cavidades derechas, donde
pueden producir disfunciones valvulares tricus-
pideas y pulmonares, la mayor parte de las ve-
ces insuficiencia tricuspidea y estenosis pulmo-
nar.’® Las lesiones de las cavidades izquierdas
son poco frecuentes y, cuando estdn presentes,
carecen de importancia funcional.

La patogenia de las placas de carcinoide si-
gue siendo poco clara. Se ha pensado que su
desarrollo es consecuencia del dafio endotelial
repetido. Tanto la serotonina como la bradici-
nina producidas por los tumores carcinoides
han sido consideradas como los causantes del
dafio endotelial.’*> Como esos compuestos
son inactivados por el higado y el pulmén, el
sindrome carcinoide es mds frecuente cuando
el tumor primitivo drena en la circulacién sis-
témica o cuando existen metdstasis hepaticas
diseminadas. La inactivacién pulmonar tam-
bién explica la poca frecuencia con que apare-
cen las lesiones de las cavidades izquierdas del
corazon.

Se ha llevado a cabo la reparacién quinirgica
de las lesiones valvulares sintomaéticas produci-
das por el sindrome carcinoide con resultados
variables, El reemplazo de la vdlvula triciispi-
de, con buenos resultados, ha sido realizado
por diferentes grupos.?'34® McGuire v col. des-
cribieron una cardiomiopatia restrictiva que se
desarrolla como complicacién tardia cuando se
utiliza el heteroinjerto con vélvulas de origen
porcino.®* Schoen y col. publicaron el desarro-
llo de placas carcinoides en un injerto de val-
vula de origen porcino en la tricispide y la mi-
fral de un paciente con cardiopatia secundaria
al sindrome carcinoide.??

Los tumores carcinoides no funcionantes se
diagnostican mediante la biopsia. Los carci-
noides intestinales son de diagndstico dificil
antes del comienzo de los sintomas provoca-
dos por las metdstasis. Las radiografias con-
trastadas pueden mostrar defectos de relleno o
lesiones obstructivas, En algunos casos la an-
giografia puede ser dtil al demostrar un
“blush’™ tumoral. La enfermedad metastatica
puede ser descubierta con la ecograffa, la to-
mografia computarizada o los rastreos radioi-
sotopicos del higado. El tumor carcinoide fun-




cionante puede ser diagnosticado mediante la
medicién de los metabolitos activos excreta-
dos por la neoplasia. La prueba mds util es la
determinacidn urinaria, en 24 horas, del 4cido
5-hidroxiindolacético. Tienen caracteristicas
diagnésticas los valores superiores a 9 mg/
24 h aparecidos en un paciente sin malabsor-
cién o mayores de 30 mg/24 h en pacientes
con malabsorcidn. Los pacientes deben ser
instruidos para que eviten la ingestién de cier-
to tipo de alimentos, como bananas, anand v
nueces, con el fin de evitar los resultados posi-
tivos falsos. Algunas veces, en pacientes por-
tadores de este sindrome, la administracién de
pequenas dosis de epinefrina (1 a 5 ug) puede
reproducir el rubor cutineo.

Todos los carcinoides del intestino delgado
son capaces de dar metdstasis. Por ello se debe
efectuar la reseccidn segmentaria del intestino
junto con la extirpacién amplia de los gan-
glios locales correspondientes, Las lesiones del
fleon terminal, cerca de la vdlvula ileocecal,
deben ser tratadas con la hemicolectomia dere-
cha.®® Los tumores pequeiios del duodeno, que
no han invadido la capa muscular, pueden ser
tratados con la simple extirpacién local. Se de-
be efectuar una amplia exploracién abdominal
en busca de metdstasis u otros tumores. Aun
cuande las estructuras vitales se encuentren
afectadas, por ejemplo los vasos mesentéricos
superiores o la vena porta, se debe extirpar la
mayor cantidad de tumor que resulte posible.
Esta extirpacion ha mostrado que aumenta la
supervivencia y disminuye los efectos sistémi-
cos del sindrome carcinoide. Brookes y Water-
house informaron una supervivencia de 33% a
los 5 afos luege de estas resecciones paliati-
vas.!! La reseccién de las metdstasis hepaticas
es util ya que la reduccidn de la masa tumoral
determina la disminucién de la cantidad de
aminas biolégicas producidas, con lo que pue-
den aliviarse los sintomas del sindrome carci-
noide.?*3%!% Log tumores carcinoides son re-
sistentes a las radiaciones y a la quimiotera-
pia.#?

El tratamiento médico de los sintomas del
sindrome carcinotde no muestra una efectivi-
dad constante. Los agentes antiserotona (metil-
sergida, ciproheptadina y p-clorofenilanilina)
pueden ser utiles para el control de la diarrea.?
Los agentes bloqueadores ganglionares (fento-
lamina o fenoxibenzamina) pueden ayudar a
controlar los ataques de rubor.

Los indices de supervivencia son buenos;
cerca del 70% de los pacientes viven més de 5
afios y 30 a 40% mads de 10 afios. Entre el 30 y
el 40% de los pacientes con lesiones metastéiti-
cas sobreviven 5 afios y el 20% de los que
muestran metdstasis hepdticas sobreviven igual
tiempo.
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Linfomas

Los linfomas malignos pueden aparecer en
el intestino delgado como neoplasias primitivas
o secundarias a linfomas sistémicos. Cerca del
5% de todos los linfomas se desarrollan en for-
ma primitiva en el aparato digestive y compo-
nen el 1% de las neoplasias del intestino delga-
do.*3"% Alrededor de la mitad de los linfomas
del aparato digestivo se presentan en el estéma-
g0, pero un tercic ocupa el intestino delgado y
conforma, en orden de frecuencia, el tercer tipo
de neoplasias malignas de ese érgano, luego
del adenocarcinoma y los carcinoides.®* Los
linfomas primitivos del intestino delgado sue-
len aparecer localizados en un segmento deter-
minado. Sin embargo, se observan linfomas
multicéntricos en el 20% de los casos."! Todos
los segmentos del intestino delgado pueden ser
asiento de un linfoma, pero el lugar mas fre-
cuente es el ileon seguido, en orden de frecuen-
cia, por el yeyuno y el duodeno.

Los linfomas son las neoplasias intestinales
mds frecuentes en los nifios menores de 10
afios. Los linfomas digestivos parecen mostrar
un aumento de la incidencia en los nifios meno-
res de 10 afios, se reducen en forma marcada
hasta los 50 afios y luego reaparecen en forma
muy lamativa.’>'"" Existe una ligera predomi-
nancia por el sexo masculino,

El linfoma del intestino delgado puede com-
plicar la enfermedad celiaca del adulto o el es-
prue no tropical. En general, el sindrome de
malabsorcién presenta una evolucién de varios
afios. Los sintomas de enfermedad celiaca, pre-
vios al diagnéstico de linfoma, ofrecen una du-
racién promedio de 21 afios.*? Los pacientes
con deficiencias inmunitarias pueden mostrar
una frecuencia aumentada de linfoma intesti-
nal.'t

Los linfomas intestinales primitivos nacen
en los tejidos linfoides de la submucosa. El tu-
mor invade y ulcera la mucosa y puede exten-
derse a través de la serosa. En la mayor parte
de los pacientes los linfomnas intestinales no
son primitivos sino manifestaciones de afeccio-
nes sistémicas. Para la definicién de los linfo-
mas primitivos del intestino delgado, Dawson y
col. han propuesto los siguientes criterios ex-
cluyentes:"® 1) ausencia de adenopatfas superfi-
ciales palpables; 2) valores normales del re-
cuento de blancos v de la férmula lencocitaria;
3) avsencia de hiperplasia de los ganglios me-
diastinales en las radiografias de torax; 4) au-
sencia en la operacion de compromiso macros-
cépico demostrable de zonas intestinales aleja-
das del segmento afectado y de sus ganglios
correspondientes, y 5) ausencia de invasién tu-
moral del higado y el bazo. Los linfomas del
intestino delgado suelen ser de gran tamafio, el
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Fig. 25-23, Linfoma yeyunal tipico que produce hemorra-
gia digestiva persistente y anemia. {Tomado de Collin C, F.,
y col.: Primary malignant small bowel tumors: Clinical imi-
tators of benign disease. Surg. Gastroenterol., 1:203, 1982.)

70% presenta un tamafio superior a los 5 cm.%®
Su aspecto macroscépico puede ser de tipo ex-
cavado, ulcerativo, vegetante o anular.!'* La
clasificacién de Rappaport de estos linfomas ha
adquirido un uso generalizado y se basa en las
siguientes caracteristicas morfolégicas:”' arqui-
tectura del tumor (nodular o difusa); tipo celu-
lar predominante y grado de diferenciacidén.
Existe una clasificacién més nueva que utiliza
marcadores superficiales y divide los linfomas
de acuerdo con los precursores celulares co-
rrespondientes. Las células componentes de los
linfornas pueden ser clasificadas mediante téc-
nicas inmunolégicas e histoldgicas en células
U (células primitivas o nulas, desprovistas de
marcadores inmunoldgicos superficiales), lin-

focitos T, linfocitos B, histiocitos y otras célu-
las no clasificadas. La mayor parte de los linfo-
mas no Hodgkin derivan de los linfocitos B o
T.47

En la clinica, los linfomas intestinales se ca-
racterizan por signos y sintomas de lesiones
obstructivas o ulceradas (fig. 25-23); son co-
munes el dolor abdeminal, la pérdida de peso,
las nduseas, los vomitos y la anemia. La fiebre
es poco comun, pero cuando aparece suele in-
dicar una enfermedad avanzada, La perforacién
se presenta en el 20 al 25% de los pacientes;®
la incidencia de esta complicacion puede ser
mayor en los pacientes tratados con quimiote-
rapia, como consecuencia de la necrosis celu-
lar. El dolor abdominal puede ser continuo o de
tipo cdlico, indicativo de una obstruccion par-
cial. En los nifios es comin la invaginacidn. La
malabsorcién puede preceder a otras manifes-
taciones del linfoma durante algunos meses.
Los linfomas primitivos del intestino delgado
no se acompafian de hepatomegalia o espleno-
megalia. Algunas veces se puede palpar una
masa abdominal (fig, 25-24). En algunos casos
aparece hipoalbuminemia y ascitis, secundarias
a [a enteropatia perdedora de proteinas.

El diagndstico de linfoma intestinal suele
sospecharse con los estudios radiolégicos. Las
radiografias contrastadas pueden mostrar zonas
estrechadas o infiltradas de la pared intestinal,
con ulceras o alteraciones de la mucosa (fig.
25-25). La presencia de multiples zonas com-
prometidas debe hacer pensar en un linfoma in-
testinal secundario a una afeccién sistémica.
Pueden encontrarse zonas bien localizadas de
dilatacién intestinal asi como masas tumorales
que desplazan las asas intestinales. La endosco-
pia no resulta efectiva, excepto cuando el duo-

Fig. 25-24. Linfoma maligno
de gran tamaifio del intestino
delgado, que ha reemplazado
todas sus capas. {Tomado de
Rosai I.: Ackerman’s Surgical
Pathelogy. St. Louis, C. V.
Mosby, 1981.)
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Fig. 25-25. Linfoma yeyunal maligne, extendido, ulcerado e infiltrante. (Tomado de Teplick J. G. y Haskins M. E.: Surgi-
cal Radiology Philadelphia, W. B. Saunders, 1981.)

deno o el ileon terminal estdn afectados. La
biopsia endoscdpica puede ser itil en los linfo-
mas primitivos o en los de origen inmunoproli-
ferativo. El indice de resultados diagndsticos
positivos alcanza, en esos pacientes, al 60%.¢!

El tratamiento de los linfomas primitivos del
intestino delgado consiste en la reseccién seg-
mentaria junto con la extirpacién del mesente-
rio adyacente y los ganglios linféticos regiona-
les. Cuando la enfermedad estd demasiado ex-
tendida para realizar su extirpacién completa,
las resecciones o las derivaciones paliativas
pueden aportar alivio o evitar la obstruccion in-
testinal, Las radiaciones ofrecen buenos resul-
tados paliativos sobre las lesiones no reseca-
bles y la quimioterapia se indica en los pacien-
tes en los que no se ha podido efctuar una re-
seccion curativa.”-% Entre los agentes quimio-
terdpicos que han demostrado alguna efectivi-
dad para el tratamiento de los linfomas se de-
ben considerar la vincristina, el metotrexato, la
ciclofesfamida y la 6-mercaptopurina. El papel
de la radioterapia o de la quimioterapia, como
adyuvantes de la reseccién curativa, todavia si-
gue siendo controvertido.'®

El prondstico estd relacionado mds con el es-
tadio de la enfermedad que con el tipo celular

existente. La estadificacién se hace de la si-
guiente forma: estadio I; tumor limitado a una
zona gastrointestinal sin compromiso ganglio-
nar; estadio II: tumor limitado a un segmento
digestivo, sin perforacién pero con con gan-
glios regionales invadidos; estadio III: invasién
de estructuras adyacentes; estadio IV: existen
metdstasis a distancia. En general el pronéstico
a los 5 afios para el estadio I es del 75%; para
el estadio 1, del 40 al 50%; para el estadio III,
del 25% vy para el estadio IV, del 10%. Los tu-
mores de tamafio superior a 10 ¢cm se asocian
con un mal pronéstico. La multicentricidad
también ensombrece el prondstico. En general,
la supervivencia a los 5 afios es del 30 al 40%.

Existe una condicién especial descrita por
Azar que se denominaba linfoma abdominal
mediterrdneo.? Esta entidad se conoce, en la ac-
tualidad, como enfermedad inmunoproliferati-
va del intestino delgado y es endémica en el
Oriente Medio.®" En estos pacientes se en-
cuentra una elevada incidencia de linfomas pri-
mitivos del intestino delgado.

En general, se comprueba una predominan-
cia por el sexo masculino y €l comienzo del
linfoma se observa en los adultos jévenes. Los
turmnores ocupan, con la mayor frecuencia, el
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Fig. 25-26. Gran leiomiosarcoma que produce obstruccién
intestinal extrinseca. (Tomado de Collin C. F. y col..: Pri-
mary malignant small bowel tumors: Clincal imitators of
bening disease. Surg. Gastroenterol., 1:203, 1982,

yeyuno, tienden a ser difusos, comprometen
largos segmentos del yeyuno y muestran una
fuerte asociacién con una grave malabsorcidn.
Es comiin la disproteinemia y en el suero se en-
cuentran fragmentos anormales de IgA % que
estdn compuestos, en forma exclusiva, por ca-
denas pesadas. La enfermedad inmunoprolife-
rativa del intestino delgado también se asocia
con infecciones intestinales por microorganis-
mos patdgenos y pardsitos, que contribuyen al
desarrolle de la malabsorcion.!!* Los estudios
seriados digestivos-y del trdnsito del .delgado
muestran engrosamientos de los pliegues mu-
cosos y floculaciones segmentarias del bario en
la zona yeyunal. El curso de la enfermedad se
caracieriza por su rapidez y terminacién fatal.
En la clinica, esos pacientes presentan pérdida
de peso, emaciacion, diarreas crénicas, dolor
abdominal, masa palpable y, algunas veces, de-
dos en palillo de-tambor, vomitos, fiebre y ade-
nopatias periféricas. El tipo celular mds comuin
es el linfoma histiocitico. En estos pacientes re-
sulta apropiada, cuando es posible, la reseccién
amplia de la masa tumoral y de los ganglios re-
gionales.

Sarcomas

Los sarcomas nacen ¢n los tejidos de origen

mesedémmico. Se presentan ‘como tumores pri- -

mitivos del intestino delgado y pueden mostrar
diversos tipos histoidgicos que dependen del
tejido de origen: conectivo, museular, grasa,

nervioso y vascular. En general la evolucién de
todos los sarcomas es parecida. Los sarcomas
representan el 25% de todos los tumores malig-
nos primitivos del intestino delgado.295110 L3
incidencia del sarcoma intestinal aumenta con
la edad ¥ no muestra predominancia por ningiin
sexo. Los sarcomas representan cerca del 40%
de las lesiones malignas que aparecen en el ye-
yuno, El fleon es la zona en que los sarcomas
aparecen con mayor frecuencia; tal como
muestran diferentes series,2!''"® cerca de la mi-
tad de los sarcomas intestinales se alojan en el
ileon. Los sarcomas digestivos suelen ser de
gran tamafio en el momento de su presentacién
clinica; mds del 75% son mayores de 5 cm de
didmetro.® Suelen crecer con mayor rapidez
que su irrigacion y por ello se necrosan. Los tu-
mores hacen protrusién sobre la superficie se-
rosa del intestino y se diseminan por invasién
directa en las estructuras contiguas. La princi-
pal via de extensidn es la hematégena vy los si-
tios donde se alojan las metdstasis con mayor
frecuencia son el pulmén y el higado.5687

Leiomiosarcomas

Los leiomiosarcomas son la variante maligna
de los tumores de estirpe muscular lisa. Son tu-
mores bastante frecuentes del intestino delgado
y suelen presentrarse en pacientes que se en-
cueniran en la sexta o séptima década de 1a vi-
da.* No exister diferencias en relacién con el
sexo. El tumor nace de las células musculares
lisas de la capa muscular propia. La presencia
de mds de dos células mitdticas por campo de
gran aumento, dentro de un tumor de células
musculares lisas, es el mejor criterio diagndsti-
co de malignidad. El diagndstico se confirma
por la capacidad que tiene el tumor para inva-
dir u originar metastasis. Los leiomiosarcomas
suelen ser mayores de 5 cm de didmetro; tien-
den a crecer en forma extensa y alcanzan gran-
des tamaiios antes de provocar sintomas (fig.
25-26). En la histologia, se presentan como
proliferaciones de células fusiformes rodeadas
de una variable cantidad de tejido conjuntivo.
La diseminacién se realiza en forma principal
por invasién directa pero las metdstasis hema-
tégenas son frecuentes, asi como son raras las
de tipo linfético. Mds de la mitad de los pacien-
tes experimentan hemorragias, secundarias a la
ulceracidén de la mucosa o a las necrosis intra-
tumorales. El dolor, asociado con una masa ab-
dominal y obstruccién del intestino deigado, s
un sindrome de aparicién frecuente. También
pueden encontrarse fiebre originada en la ne-
crosjs del tumor, infeccién y perforacién. El
diagndstico puede sospecharse mediante los es-
tudios radiolégicos. Los tumores del intestino
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Fig. 25-27. Leiomicsarcoma excavado del yeyuno.

delgado, de gran tamafio y uvlcerados, suelen
ser leiomiosarcomas (figs. 25-27 y 25-28). La
angiografia puede ser de utilidad porque los
leiomiosarcomas del intestino delgado son tu-
mores muy vascularizados'® (fig. 25-29). El
diagndstico con cortes por congelacidn, reali-
zados durante la intervencién, no es confiable y
el tratamiento quirirgico consiste siempre en la
reseccion amplia del tumor. La reseccion palia-
tiva o las derivaciones intestinales resultan
aconsejables cuando el tumor no puede ser ex-
tirpado en forma completa.

La supervivencia a los 5 afios es bastante
buena y varia entre €l 30 y el 50%. Esos tmo-
res son radiorresisientes pero se han publicado
casos de buenas respuestas cuando las radiacio-
nes se asocian con quimioterapia.

Fibrosarcomas

Los fibrosarcomas son tumores derivados
del tejido conjuntive. Son poco frecuentes en el
intestino delgado v son responsables de menos
del 10% de los sarcomas de ese érgano.'” Pre-
sentan igual distribucidon en ambos sexos pero
casi siempre aparecen en perscnas mayores de
50 afios. Se encuentran mds a menudo en el
ileon y luego, en forma decreciente, en el yeyu-
no y el duodeno. Su crecimiento es lento. La
mayoria de los pacientes sufren dolor abdomi-
nal de tipo intermitente. Otras manifestaciones
comunes son la pérdida de peso, nduseas, vo-
mitos ¥ anemia crénica. La obstruccidén intesti-
nal puede aparecer en forma secundaria al cre-
cimiento del tumor, la torsién intestinal o la in-
vaginacion. La obstruccién intestinal completa
es_poco frecuente. En el momento de su pre-
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Fig, 25-28. Rastreo con TC que muestra el leiomiosarco-
ma ulcerado del yeyuno proximal georrespondiente al caso
que se presenta en la figura 25-27 y que denuncia el com-
promiso de los tejidos blandos adyacentes.

sentacion se palpan masas abdominales en mds
de la mitad de los pacientes.*®

La reseccion quiriirgica es el tratamiento de
eleccién. La reseccién debe incluir el segmento
comprometido del intestino junto con una am-
plia extirpacién de los tejidos circundantes, en
especial el mesenterio, Las disecciones gan-
glionares amplias no son necesarias porque el
tumor, en su forma tipica, se disemina por in-
vasion de la estructuras contiguas o por via he-
matdgena. Luego de las resecciones curativas,
la supervivencia a los 5 afios puede alcanzar al
50%. Se deben efectuar resecciones paliativas
o derivaciones intestinales si el tumor no es re-
secable en forma curativa,

Fig. 25-29, Angiografia que muestra el cimulo vascular
del contraste (biushing) observado en un leiomiosarcoma
de fleon en un paciente que presentaba hemorragjas diges-
tivas reiteradas. (Tomado de Teplick J. G. y Haskins M.
E.: Surgical Radiology. Philadelphia, W, B. Saunders,
1981.) .
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Angiosarcomas

Los angiosarcomas se desarrollan a partir de
los elementos vasculares y son muy raros en el
intestino delgado. Son agresivos, de crecimien-
to rdpido y se acompafian de un mal prondsti-
co.® Estas lesiones suelen ser intramurales con
extensas diseminaciones en la mucosa y, en su
forma tipica, producen ulceraciones y hemorra-
gias digestivas. El tratamiento preferido es la
reseccion amplia,

Liposarcomas

Los liposarcomas son lesiones malignas que
nacen en los lipoblastos. Los liposarcomas pri-
mitivos del intestino delgado son raros. Estos
tumores nacen en las serosas y producen com-
presiones extrinsecas del intestino delgado con
sintomas de obstruccién. Su lugar de preferen-
cia es el fleon. El tratamiente es la reseccién
quirtirgica o las derivaciones.

Schwannomas malignos

Los schwannomas malignos son raros; apare-
cen en forma especial en el ileon y, con menor
frecuencia, en ¢l yeyuno y el duodeno. Son deri-
vados de las vainas de las células nerviosas. El
principal modo de tratamiento es la reseccién
quirdrgica con extirpacién del mesenterio y las
estructuras contiguas invadidas. Si no puede
efectnarse la reseccién curativa, se deberdn
practicar resecciones paliativas o dertvaciones
intestinales. Los schwannomas malignos crecen
en forma lenta v los pacienies sobreviven mds
de 2 afios, aun cuando existan metdstasis.

Fig. 25-30. Metdstasis de un adenocarcinoma de
péncreas con obstruccién parcial del yeyuno. (Toma-
do de Teplick 1. G. y Haskins M. E.: Surgical Radio-
logy, Philadelphia, W, B. Saunders, 1981.)

Sarcomas de Kaposi

El sarcoma de Kaposi es una neoplasia ma-
ligna, de origen vascular, que afecta de prefe-
rencia a sujetos de edad avanzada provenien-
tes de Italia y Europa oriental, con ancestros
judios, y a personas con el sindrome de inmu-
nodeficiencia adquirida (SIDA). El tumor sue-
le comenzar en las extremidades y también
puede comprometer el tracto digestivo., Los
pacientes suelen presentar hemorragias diges-
tivas o inanicién. Puede ser necesario efectuar
la extirpacién local pero la radioterapia es, con
toda probabilidad, la mejor forma de trata-
miento.

Fig. 25-31. Carcinoma metastitico que invade ¢l intestino
delgado. La metéstasis aparece primero ¢n Ja submucosa y
luego ulcera la superficie mucosa. La mucosa normal exce-
de los bordes de la ulceracién, permitiendo diferenciar esta
lesién de un carcinoma primario, (Tomado de Rosai I.; Ac-
kerman’s Surgical Patholopgy. St. Louis, C. V. Mosby,
1981.)




Tumores metastaticos

Los tumores metastticos primitivos que con
mayor frecuencia determinan metistasis en ¢l
intestino delgado son los que nacen en los ér-
ganos intraabdominales. Los tumores del cér-
vix uterino, los ovarios, los rificnes, el estoma-
go y el colon son los lugares de asiento mds co-
munes de los tumores primitivos, El compro-
miso del intestino delgado puede efectuarse por
invasién directa o por implantacion de siem-
bras celulares (fig. 25-30).

Las metdstasis intestinales de tumores ex-
trabdominales son raras. El melanoma cuténeo
es el origen extrabdominal mds frecuente, pero
también pueden ser fuentes de origen los tumo-
res de la mama y del pulmén (fig. 25-31). La
presentacién clinica puede corresponder a la de
una enfermedad diseminada o a la presencia de
una metdstasis aislada. Anorexia, pérdida de
peso, anemia, hemorragia y obstruccién intesti-
nal parcial constituyen los sintomas clinicos
mds comunes. La presentacion de las metdsta-
sis intestinales tiene un tiempo promedio de
presentacién de 3 afios a partir del diagnéstico
del tumor primitivo. El tratamiento es la resec-
cién paliativa y, algunas veces, las derivacio-
nes, cuando la metédstasis no es resecable.

El compromiso del intestino delgado es en-
contradoe en las autopsias en mds de la mitad de
los pacientes que fallecen por melanomas ma-
lignos.!® La presencia de un melanoma conoci-
do con metastasis en hueso, higado o pulmén
en el mpomento de la laparotomia, debe asociar-
se con un pésimo prondstico; la supervivencia
media se acerca a los 3,5 meses. En algunos ca-
sos, el tiempo de supervivencia luego de las re-
secciones de las metdstasis gastrointestinales es
mayor cuando no existen otras metéstasis en el
momento de su reseccién.?®
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