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Manifestaciones poco frecuentes 
de un síndrome carcinoide 

Dres. Gabriel Krygier ‘, /osé Espasandín * 

Introducción 

En lo referente II SLI el,itlerniolo~ía. Ia incidencia de es- 

tos tL~mow 4~ cjtIma en t 3 casos por IOO.000 habitan- 

tes. Il0 c~hitallte l(1 CLd Colnpr”ndzn 13 il Mv- de todos 

los tumores del intestino delgado y 17 ;k 46%. de todos los 

tunicw~ nial~y~os del mismo. 
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mayor de 3 cm; es en esta última situación en que el sín- 

drome carcinoide es más florido (“. 

El tiempo medio entre la aparición de los síntomas 
atribuibles al tumor y el diagnóstico del mismo es de 

aproximadamente seis años. 

El síndrome carcinoide ocurre cuando la concentra- 

ción de los productos de secreción hormonal es elevada e 

invade el torrente circulatorio, por lo que la severidad del 

cuadro clínico está directamente relacionada con el tama- 

ño tumoral y el &-ea de drenaje en la circulación. 

La fisiopatología del síndrome carcinoide tiene como 

sustento la hiperbroducción de serotonina y de otras sus- 

tancias (sustancia P, neuropéptido K, neuroquinina A, et- 

cétera): así se producen dos variedades del síndrome car- 

cinoide: típico y atípico. La primera es la forma más co- 

mún y característica de los tumores carcinoides del sector 

medio (apéndice. ciego> etcétera) y se confirma por los 

hallazgos elevados de 5hidroxitriptamina en sangre y su 

metabolito en orina (ácido 5 hidroxiindol acético); la va- 

riedad atípica. mis rara, se ve en los tumores del sector 

anterior (laringe, bronquio, etcétera), donde aparece en 

sangre y orina el S-hidroxitriptofano. metabolito inter- 

medio en la síntesis de la serotonina (? 

Las manifestaciones mrls características del síndrome 

carcinoide incluyen: tuforadas de calor (i‘J~~~hing”) con 

enro.jecimiento facial, diarreas, enfermedad valvular car- 

díaca derecha y asma bronquial. 

En cuanto al,pu&ing, se distinguen dos variedades: en 

los tumores del intestino medio el~kh es habitualmente 

rosado pálido c involucra la cara y el tronco superior; 

dura unos pocos minutos, puede reiterarse en el transcur- 

so del día pero no deja descoloración permanente: en 

contraste, el,fluslz de los tumores del intestino anterior es 

más intenso, prolongado en el tiempo (puede durar ho- 

ras), rojo-violáceo y puede involucrar también los miem- 

bros inferiores. adoptando un aspecto acrocianótico en 

los mismos y la característica fascies leonina, por engro- 

samiento del dermis. 

La serotonina parece ser el agente responsable de la 

diarrea. por su acción sobre la motilidad del tubo digesti- 

vo; también se la ha implicado, junto con la histamina. en 

la génesis en la reacción fibrótica a nivel cardíaco, res- 

ponsable de las manifestaciones cardiovasculares de este 

síndrome, así como las manifestaciones respiratorias ya 

comentadas “). La etiología del flushirzg aún no ha sido 

dilucidada. Se ha implicado al “trarzsforming grewtlz” 

factor beta (TGFP) en la génesis de la proliferación fi- 
broblástica en estos tumores. 

Las manifestaciones más raras del síndrome carcinoi- 

de incluyen: artritis, artralgias, confusión mental, altera- 

ciones oftalmológicas variadas, fibrosis retroperitoneal e 

intrabdominal, fibrosis peneana (enfermedad de Peyro- 

nie), fibrosis pleural(5! y manifestaciones cukíneas diver- 

sas (hiperqueratosis, hiperpigmentación de las piernas. 

esclerodermia, etcétera.), en la génesis de las cuales pare- 

ce estar implicada la reacción fibrótica producida por la 

serotonina ‘M). 

Caso clínico 

G.S. 68 años, sexo femenino. sin antecedentes personales 

a destacar, que consulta en diciembre de 1987 por dolo1 

abdominal y diarrea, siendo tratada inicialmente con me- 

dicación sintomática; al persistir la sintomatolo$a se le 

realizan exámenes paraclínicos. encontrándose en cl co- 

lon por enema una lesión sospechosa a nivel cecal no lle- 

gando a ser biopsiada; en la ecografía abdominal se oh- 

servan múltiples imágenes hepáticas sugestivas de secun- 

darismo, por lo que se practica una fibrolaparoscopía con 

biopsia hepática, en la que se comprueba un hígado mul- 

tinodular siendo el informe anatomopatológico el de una 

metástasis en hígado de un carcinoma de probable orifen 

digestivo. 

La paciente comienza a tratarse como un cáncer de co- 

lon diseminado con quimioterapia en base a 5%tluouraci- 

lo mensual, permaneciendo la paciente con la misma sin- 

tomatología que motivó la consulta y con un excelente 

estado general, al cabo de 15 meses consecutivos de tra- 

tamiento; la paciente refiere asimismo presentar “tufora- 

das de calor” y palpitaciones ocasionales. 

En los estudios de reestaditicación se comprueba la 

persistencia de las imágenes hepáticas por ecografía. con 

aparición de nuevas im&enes, por lo que cs sometida a 

una nueva biopsia hepática que muestra una sustitución 

por un proceso tumoral maligno de probable histogénesis 

linfoide. 

En vistas de la nueva histología, se comienza a tratar 

con un plan de quimioterapia para linfomas en base a ci- 

clofosfamida, vincristina y prednisona (CVP). recibiendo 

en total seis series, entre julio y diciembre de 1990. 

La paciente continúa con dolor abdominal difuso y 

diarreas profusas, que se mantuvieron durante todo el 

transcurso de la enfermedad, estando incambiados los es- 

tudios imagenológicos por lo que se decide realkw una 

laparotomía exploradora; en ella se comprueban múlti- 

ples nódulos hepáticos y adenomegalias mesentéricas 

comprometidas, así como una gruesa masa tumoral en 

colon derecho con exteriorización serosa. 

La anatomía patológica de las biopsias realizadas in- 

forma tinalmente que se trata de una proliferación celular 

atípica de elementos monomorfos con las características 

de un tumor carcinoide maligno diseminado. 

La paciente refiere en esa época dolores articulares 

múltiples que calman parcialmente con antiinflamatorios 

no esteroideos, que persistirán en todo el curso de la en- 
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fertnedad y cuya expresión radiológica es la de una s;I- 
croileitis bilateral. espondiloartrosis y discopatíns múlti- 
pltX 

Las “tuforadas de calor“ se hacen más intensas, age- 
gando en In evolucicín frialdad periférica en miembros tn- 
feriores con acrocianosis hasta rodillas en forma bilateral 
y disnea con edemas de tobillo bilaterales. 

Se practican nuevos estudios paraclínicos que inclu- 
yeron totnografía computarizada de abdomen y pelvis. 
dosificación de ácido S-hidroxiindolacétjco en orina 
(con valores I 5 veces superiores ít lo normal), y eco- 
cardiograma cardíaco que mostró una dilatación e hi- 
pcrtrofia de cavidades derechas con signos indirectos 
de hipertensión pulmonar característicos del síndrome 
carcinoide. 

La paciente es tratada durante este último período 
(mayo de 1993 a tnarzo de 1995). con interferón w2a. ci- 
proheptndina. ocreotida y nuevos planes de quimiotera- 
pia (S-tluouracilo y ciclofosfamida). prácticamente sin 
evidenciar respuesta ob~jetiva. 

En abril de 1995 instala un cuadro neurológico carac- 
terizado por cefaleas. bradipsiquia y obnubilacióno por lo 
que se practicó una tomogafía de crkíneo, que fue infor- 
mada como normal. desapareciendo el cuadro en I 5 días. 

Dada la progresicín de las lesiones acrocianóticas en 
picl de miembros inferiores se decide practicar una biop 
sia de piel que mosrr6 una epidermis atrófica con marca- 
do edema del dermis con reacci6n gipantocelular con in- 
fiI(rado lint¿,citario y presencia de capilares. sin eviden- 
cia de malignidad. 

Debemos mencionar también que esta pncrente presen- 
tci en los últitnos meses lagrimeo y dolor ocular. lo que 
motivó consulta con oftaltnólogo quien constató una im- 
portante inyeccicín conJuntivaI sin otro elementos it tlcs- 
tacar. 

Persiste con las diarreas profusas siendo internada po~ 
elementos de deshidratación. con un buen estado general. 
I;tllcciendo en a_oosto de 1995 como consecuencia de un 
accidente vascular encefiílico. 

Discusión 

Eate C;ISO nos pel-mite describir las manit’estactones clí- 
nic;is cat-actct-ísticas deI aíndrotne carcinoide. así como 
aquella\ no tan frccucnte\ pero que sí se observaron en 
csla paciente. 

De Ia historia que ;i~;tb;imos de describir se desprenden 
alg~inoa elementos que justifican SL~ comentario: cn pri- 
mcl- lugar destacamos la dctnora en realkar el diagn6stiL 
co clef~niti\~o de estos tutnorei. q~te lle\, :7ara esta pacien- 
tc más dc trci atio\. 1;sto es debido. en Iii mayoría de Ioh 
casos. a 12 \~i~uetlatl clc loc síntomas de presentación y ;I 
la falta de sospecli:t clínica cn eslos tumores c:ircinoicle\. 

a ello se agrega ia dificultad cn realkir un dia~ntíslicc~ 
anatomopatoltitico certero dada la cxistcncia de patolo- 
@as con similitud Inorfoestt-LtctLtrol. hecho q~te también 
se presenth en nuestra historia. 

En cuanto al tt-atamtento instituido. una ve/ m;ís se de- 
muestra que el único tratamiento l)retendid~uitente curiili- 
vo es la cirugía del tumor, que no be Ilegcí ;I rcali~ar en 
esta paciente y. eventualtnente, de las metdsrasis. tenien- 

do todas las otras armas terapéuticas una finalidacl palia- 
tiva tendiendo a disminuir las m;init’e~t~iciones clínic;is 
del síndrome carcinoide t’)‘. 

A propósito de los CIernentos CLIC componilti rl sínclro-- 
me carcinoide, diremos que en esra pacrentc SC clic~-on 
tanto laï manktnciones típica4 como Ia\ tn:ís rarac del 
mismo. 

Dentro del pritncr grupo se destacan Ia\ “rt$wc/t/~.\ rir 
L.LIlOI.“, con el típico eritema rojo-violriceo, Ia~ritneo 1 
edema facial que presentcí nuestra paciente. de aparicitin 
espontrínea 0 precipitada por el estrés. alcohol. ejercicio. 
etcétera. inicialmente de breve duracicín y luego m;ís (Iu- 
raderos; las diarreas líquidas 0 pastosas que ~cnernlmentrt 
se acompañan de dolor abdominal característico y que SC 
presentan asociadas a los ‘ffï~slti~,~ rrfl~c.k.r”. y las mani- 
festaciones c;lrdiovascLtIítres debidas ;i fibrosis endock 
dica de cavidades cardíac:ts (preferentemente derechas). 
Nuestra paciente pt-esentó sintom~ttolo~ia coml~~tihl~ C’OII 
insuficiencia cardíaca derecha corrobor1índose por eco- 
cardiograma la dilatacifin e hipei-trofta dc las ca\~iclacle~ 
clerechas con sitnos indirectos de hipertensicíri pultnonat. 
i’tl.“i. La casi ausencia de compi-omiso en c;i\.id;id~~< c:w 
díacas i@erdns parecería ser debido a la destrucción tlc 
la serotonina en la circulación pulmonar de 12 sangre pro- 
veniente dc las ca\idacles derechas. por la ewima tnono~~- 
mino-oxida\u prcwnte ;k ni\cl pult~roiia~ “‘. 

Se han implicado varias sustanci;~s en la yéncsrs clc i‘+ 
tas Innnifest~rciolles Cpicas. entre las que ya twncton~i- 
mos a la sustancia-P. no obstante lo cual e\tuclro\ que u11~ 
lizan la estimulación con penta$!astrina y que wloran Io\ 
efectos de la sornatosta(ina. sugieren que dicha wstaiici2 
no sería la única quinina responsable de las m~tnit’~stacrc~- 
ncs clínicas del síndrome carcinoidc t’: “I. 

Se ha demostrado asimi>mo que la oct-cotitI:L ian:ilo~c~ 
de la somatostatina t pi-e\,enclría cl jlic.silr/rg !’ Ii14 ;iltcw 
cionei; hormc~nalc\ de los paciente\ con \ínclrotw carci- 
noidc “’ “‘. 
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dcr~lli;l. CIIIC Il;~[)ltLlalnlente aparecen en los miembros in- nient le5 manifèstaliolls classiques du sqndrônie caxinoi- 

tiri~l-es COII~(~ SC ALISO 0bservx parcialmente en In pa- de. mais aussi. au COLW~ cle la maladie. d’autres moins I‘r& 

CI~IIIC. cuya lesii,n de piel fue biopsiada (Iím”). quentes, ce qui motive sa présentation. On décrit ici des 

T,;Is rrfcif~il’~‘.v/iic.i(~r~í,,\- ojioir7ln/ó,~icil.s. caracterizadas manit’estations cutannées. ophtalmologiques, neurologi- 

por inyeccrón col?juntival, edema de tejidos periorbita- ques et articulaires. 

rios y párpxlos y alteraciones en la presión ocular duran- On expose les difficultés diagnostiques à ce type de 

tr el epiwtlio de,flll.th. alguno de estos elementos presew tumeur ainsi que le retard à ktablir un diqnostic cer- 

tes en las etapas finales de su enfermedad (“). tain. 

tin cuanto al w~~~p~~~~~~i,so r~cl~ro/rjgico se destacan los On discute SLII’ les diffkrents choix thérapeutiques pout 

tlcsi>rdenes mentales, la confusión. las cefaleas y otros, ces syndr~mes et SLI~ I’évolution de ce cas cii pxticulier. 
(ILI~ en ciet-ta ~M~CI‘;I también se expresaron en nuestro 

GLSO clínico en etapas avanzadas de SLI enfermedad. y que Bibliografía 
d~l~yam 3 realizar estudios ima,nenoló_«icos del sistema 

nervioso ccntr31. 1, Norton .1. Levin 13, .lenscn R. Cnncer 01’ Ihc cndocl-ini. 

EI roqrw r/,-riw/c/r.. con artritis reumatoidea y artl-al- s~~stcm. In: DC Vitta Jr. l-lcllma~~ S. Roscnhcr~ S. CCIY,. Canm 

gias. cl-r;íric:i v inúltiple. p~itlo observarse en esta paciente 
ccr: Principlcs & Practice of Oncolo~y. 4”’ cd. I’hilxlcl~~- 
hia: Lippincou. 1993: 137 146. 

sin patolo~i;i osteonrticular prwin y con mGo@Tas que 
2. Vinik A, Thompson S, Averhuch S. \copl;~sm~ 01 thc 

iloct11iie11t;11.01i. entre otros. una sncroileitis bilateral con ~3stroentcropancrcatic cndocrine ~~S~CIII In: Holland J. 
c~pontliI(,artrosis y discopatías lumbares. Prci C. Basr R. KulC D. MorIon D. \Ycich,xlb;~~m R. Can- 

Otras manit’cst~lcioiies poco frecuentes del síndrolne ccr Xlcdicinc. 3”’ cd. Pcnnsyl\ania: I.ca A Fchiucr. IOOj 
GII-cinoidc incluyen Ia fibrosis intlaabdominal y retrope- 1 1 x0-9. 
ritoiical (con obstrucción urereral). que no llegaron a tle- 3. Thorson AH. Stndies or carcinolcl ~Iixxsc. Acta Mal 
nio411-;iric cii nuestra paciente ““. Stand lTí8: 334: x l-97. 

Lr~xiiic~\ que este c3so clínico se corresponde con la 4. Waltenher~er I’, I.untlin IA, Oher:: K, \Vil;mder I<. Mi- 
histwia n;wral de los tumores curcinoides, en donde se yazono K, Heldi C cl al. Inwl\;cmcnl 01’ r~-;lii~l.or~nirle 

observcí lo iiiultivari:~tlo cl~ic pueclc llegar a ser un síndro- =rowth I’acior-heta in thc l.orma[wn 01‘ I‘ihl-oiic Icxions 

IW cxcinc~idc. no solo por las manilèstaciones habituales in carcinoid heart tliacasc. Am J I’alhol 199.3: ii?( I ): 
71-x. 

p”i- todos coiiocid:~~. sino también por aquellas nienos _ 

l.Irccuente\, destx:índosc cl compromiso cukíneo eviden- ” 
~10s~ SF, Ixhner Pd, Gilq Sc;, I<CIIIIC~ & Elu& .1;21. 

ciado pw Ia histolo;ia. 
Illoom SR et al. Plc~iral involvcmcnl iii Ihc wcin«id 
syndrome. QJ Mcd 1993: X0( 11: 49-j?, 

Summary 
6. TdaeDon~ld R, Rohhins S, Nk~llory K. Dcrmal l~ih~-o~i~ 

fcllloui~ whcutaneou~ injcclion of scrolonin wxiimnc 

The prcsent reports ainis at showin, 0 infrequent manifes- sulphnrc. Proc Soc Exp Bioi 19%: 97: .J.M-7. 

tationr oï a c;ircinoid syndrome trnced to a carcinoid tu- 7. Ashoe-Hansen (;. Sclcrodcrma in carcinoid ~~~xlron~c. 

11101 ot' thc CecLIIIl. 
Acta Dcrmato Vcncreol l9.W: 39: 270-7. 

In this particular c;w a feiiiale patient presented not 8. H:n~dlcy .I, Walsh M, Armrtron~ K. I<useli C, Ilucha- 

onI)* the cI;~swxl iiialiiíèstations of the carcinoid syndro- 
nan K, I~in~ham A. Mali~nx~t curcinoid s\wlt omc ;IW)~ 

me hnt ;tli;o evidencecl throu@ut her disease other Iess 
ciatcd with culancous wleroderml. Rr ,l l%rnxi!ol I OO.:. 

treqwiit ont‘x. underlyin, 
! 29(z): 227~-3. 

1~ her presentation. Thus a des- 9. Pavlovic XI. Saiag 1’. Lotz J. hfarinho IC. Clerici ‘L‘, lz- 
criplion i:, tiven ofcuktneous. ophtalmologic, neurolo$c rüel V. Rql-casion of sclcl-odertnntous shin lc\ion\ in il 
lincl articular nianilèstations. patient with carcinoid syndt-omc trc:wd with wrcotidc. 

Mention is mnrlc 01‘ dia~nostic difficulties related to .Arch Dermarol 19%: 1 3 1 ( 10): 1207-9. 
this type ol‘tunxw as well as to the delay in reaching a re- 10. Lunclin L. Carcinoid hcarl distase. A cardiolo$st’~ vicw 
liable tliaynosrs. Likewise discussed are the various the- point. Acta Oncol 1091; 3014): 449-X)7. 
rapeutic optlon\ developed for these syndromes and the ll. Andersen AS, Krwss D, Kocarz C, Iztn~ RM. Carel- 
course of 1111s spccific case. noid hcart distase. Circulation 1996: 9X 1 j- 1 S7-X. 

12. Vinik 4. Gonin .I, En&mrl I<, .laclíson T, $1~ Lcotl II, 
Résumé Cho K. Plnsm;~ suhstnnce-P in Neurwndocriw Tutnor~ 

C‘c lr:I\ all n1ontrc Ii’{ ili¿ilii~est:ltions peu colnniunes cl’un 
artd Idiopathic Flushin~: ~hc V~I¡LIC oi ~CIII~I~J\LI itl >iilllll 

Isquion ksts ;md Ihe cl‘lècrs 01’ aom;~tos;lai~n an;~lo~. .I C‘li~ 
\yndrC,iiic carcrncGclc. I)oint de départ (í’une tunieur c;n- EndocrinoI .\lc~h I900: 70: / 703-9. 
iinoiili’ ilu i’xcuni. 13. Oherl: K, Xorheim 1, Theorlor~son E, ,\hlruan II, 

II:tn\ c’t’ c’;~i pal-riculicr. Ia patienle présente. pas seule- I,imdqvist G. Widc 1,. l‘he cl’(cw~ 01 oc~xx~I¡di’ 011 lwW 
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