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RESUMEN

El tumor carcinoide primario de ovario es una entidad poco frecuente que se
caracteriza por la producciéon de sustancias vasoactivas que pasan directamente al
torrente circulatorio y producen el llamado sindrome carcinoide. Estas sustancias
también son las causantes de la formacién de placas de fibrosis en las valvulas
cardiacas, principalmente las derechas. Presentamos un caso de tumor carcinoide
primario de ovario con afectacion de la valvula tricispide, que fue diagnosticado a
partir de la lesion cardiaca. En la literatura estan descritos casos clinicos aislados
y revisiones de casos que nos pueden ayudar en el diagnostico y en la toma de
decisiones terapéuticas. Debemos conocer la existencia de estos tumores; la clinica
debe alertarnos sobre su presencia. Es primordial un manejo multidisciplinar junto
con endocrindlogos, cardidlogos, oncélogos, anatomo-patélogos, anestesistas,
ginecologos y cirujanos cardiacos, para ofrecer un tratamiento completo.

Palabras clave. Enfermedad carcinoide cardiaca, Sindrome carcinoide, Tumor
neuroendocrino, Carcinoide de ovario.

ABSTRACT

Primary ovarian carcinoid tumor is a rare neoplasm characterized by the production
of vasoactive substances that enter the bloodstream and give rise to the so-called
carcinoid syndrome. These substances may also cause fibrotic plaques in the heart
valves, mainly those in the right cardiac chambers. We describe the case of a primary
ovarian carcinoid tumor with tricuspid valve involvement in which the diagnosis
was prompted by identification of cardiac involvement. Knowledge of the clinical
manifestations of neuroendocrine tumors is important in diagnosis and patient
management. Recognition of typical clinical features may help suggest the correct
diagnosis. Multidisciplinary discussion allows the formulation of a comprehensive
management strategy involving endocrinologists, cardiologists, oncologists,
pathologists, anaesthesiologists, gynaecologists and heart surgeons.

Key words: Carcinoid heart disease. Carcinoid syndrome. Neuroendocrine tumors,
Ovarian carcinoid.

INTRODUCCION

Los tumores neuroendocrinos del ovario suelen ser metastasis de un
tumor de origen gastrointestinal. Los tumores carcinoides primarios de
ovario fueron descritos por Stewart en 1939, Son tumores muy poco
frecuentes, representan el 1% de los tumores carcinoides y <0,1% de los
carcinomas ovaricos®.

La diferenciacién entre tumor metastasico en ovario o primario puede
ser dificil. La bilateralidad, los implantes peritoneales, la ausencia de
elementos teratomatosos en la histologia y la invasion linfovascular son
signos de enfermedad metastasica®.

Desde el punto de vista histoldgico, se dividen en insular (el mas comun),
trabecular, estromal y mucinoso, aunque a veces pueden ser mixtos,

Estos tumores se caracterizan por la liberacion de sustancias vasoacti-

vas como la serotonina, taquiquininas y prostaglandinas, que normal-
mente son inactivadas por el higado®”. El aumento de estas sustancias
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ocasiona el sindrome carcinoide, que se caracte-
riza por rubor cutaneo, diarrea, broncoespasmo
e hipotensiont23,

El sindrome carcinoide ocurre cuando existen
metastasis hepaticas o cuando las sustancias va-
soactivas son liberadas directamente al torren-
te circulatorio, sin pasar el filtro hepatico, como
ocurre en los tumores carcinoides primarios de
ovario. En este caso, estas sustancias, pasan
directamente de la vena ovarica a la vena cava
en el lado derecho o a la vena renal en el lado
izquierdo#®, Esto puede afectar las valvulas
cardiacas, principalmente las del lado derecho
(valvula tricdspide y pulmonar)@43),

El manejo terapéutico primario es la reseccion
quirurgica del tumor®®,

CAso cLiNIco

Paciente de 51 afios, posmenopausica, con ante-
cedente de hipertension arterial y apendicecto-
mia a los 14 afios, acudié a urgencias por cuadro
de disnea y broncoespasmo. La paciente referia
presentar diarrea y enrojecimiento cutaneo des-
de hacia unos dos afios que no fue estudiado.

Dados los sintomas, fue derivada al servicio de
cardiologia donde le realizaron un estudio eco-
cardiografico (figuras 1 y 2). El diagnostico fue
de insuficiencia respiratoria hipocapnica aguda
en el contexto de insuficiencia tricdspide severa
asintomatica con ventriculo derecho ligeramente
dilatado y funcion contractil conservada, flujo de
eyeccidn ventricular normal con patron diastolico
de alteracién de la relajacidn. El aspecto de la val-
vula tricUspide era altamente sugestivo de afec
tacion carcinoide. Una tomografia de torax, ab-
domen y pelvis revel6 una masa anexial derecha

FiGURA 1. VALVULA TRICUSPIDE EN SfSTOLE. IMAGEN EN 3D.
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F1GURA 2. IMAGEN EN 4 CAMARAS Y PLANO ORTOGONAL EN 2 CAMARAS DEL
VENTRICULO DERECHO EN SISTOLE, DONDE SE VISUALIZA LA VALVULA TRICUSPI-
DE ENGROSADA Y ABIERTA.

heterogénea e hiperdensa de 5,5 cm y multiples
nddulos hepaticos sugestivos de hemangiomas.

Se ampli6 el estudio mediante un escaner tora-
co-abdomino-pélvico en el que describian una
masa anexial derecha heterogénea e hipercap-
tante de 5,5 cm de tamafio y nédulos hepaticos
multiples sugestivos de hemangiomas.

Ante la sospecha de tumor carcinoide de ovario se
complet6 el estudio con gammagrafia para deter-
minar la presencia de receptores de somatostati-
na, que mostrd actividad moderada en el ovario
derecho sin signos de enfermedad metastasica.

Los niveles de somatostatina en sangre fueron
1599 ng/mL, cromogranina A 2 571 ng/mLy aci-
do 5-OH indolacético en orina 35,2 mg/24 h. La
NT-pro BNP para determinar el grado de insufi-
ciencia cardiaca fue de 242 ng/L.

La paciente fue sometida a tratamiento quirurgico
mediante histerectomia con doble anexectomia
(figura 3). Para ello requirié preparacion prequirur-
gica mediante infusidn intravenosa de octeotrida a
una dosis de 100 mcg/h el dia previo a la cirugia.

El resultado histolégico fue de tumor carcinoide
de ovario derecho de tipo mixto con un compo-
nente insular predominante sobre el trabecular
con presencia de invasion linfovascular (figura
4). En el estudio inmunohistoquimico destacaba
positividad para Ki-67 entre un 1y 2%.

Los niveles de serotonina en el posoperatorio se
normalizaron y los sintomas cedieron.

La paciente estd a la espera de recambio valvu-
lar.
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F1GURA 3. NEOPLASIA EN OVARIO DERECHO QUE MIDE 5,5 CM DE DIAMETRO
MAXIMO, CON SUPERFICIE OVARICA INTEGRA Y COLORACION AMARILLENTA
HOMOGENEA, CON FINOS TRACTOS FIBROSOS INCOMPLETOS.

FIGURA 4. LAS CELULAS TUMORALES POSEEN NUCLEOS CENTRALES, RE-
DONDEADOS U OVALES Y CITOPLASMA ABUNDANTE GRANULAR EOSINOFILO,
CON CROMATINA EN ‘SAL Y PIMIENTA". EN OTRAS AREAS SE OBSERVA MAYOR

VARIABILIDAD EN EL TAMARO NUCLEAR Y LA CROMATINA ES VESICULOSA, CON
NUCLEOLOS EVIDENTES Y ALGUNA PSEUDOINCLUSION INTRANUCLEAR (400x;
HE).

DiscusioN

La mayoria de los tumores neuroendocrinos se
originan en el tracto gastrointestinal o en el pul-
madn, pero una pequefia minoria tiene su origen
en otras localizaciones como el ovario™. Suelen
aparecer en mujeres premenopausicas con una
edad media de 53 afios™.

Los tumores carcinoides de ovario, pueden pre-
sentarse en forma pura o en asociacion con tera-
tomas®”. Dependiendo de su histologia se clasifi-
can en: insular, trabecular, mucinoso, estromal o

mixtos (presentando dos 0 mas tipos distintos)
24

En nuestro caso, se trataba de un tumor carci-
noide de ovario unilateral. El tipo histolégico fue
mixto con mayor componente insular. El Unico
dato histologico en contra de un origen de ovario

primario fue la presencia de invasion linfovascu-
lar; tampoco presentaba elementos teratomato-
sos. Aun asi, el resto de caracteristicas asocia-
das a tumor metastasico, afectacion bilateral,
patrén multinodular y afectacion extraovarica,
no estaban presentes. Por lo que, tras descartar
un origen intestinal primario mediante pruebas
clinico radioldgicas, fue diagnosticado como tu-
mor primario del ovario.

La clinica del sindrome carcinoide suele presen-
tarse en 20 a 30%® de las pacientes y lo hace
de forma precoz, cuando existen metastasis
hepaticas o en los casos de tumores de ovario
primarios, ya que liberan sustancias vasoacti-
vas (histamina, bradiquininas, prostaglandinas,
taquicininas y serotonina)®” de forma directa al
sistema circulatorio. En nuestro caso, los sinto-
mas que presentaba la paciente eran diarreay
rubor cutaneo, pero ambos sintomas no la aler-
taron para consultar con anterioridad a la crisis
de disneay broncoespasmo.

En la literatura, en algunos casos se correlaciona
el tamafio tumoral con la clinica. En nuestra pa-
ciente, el tumor media 5,5 cm, por debajo de los
10 cm que los pacientes presentan clinicamente
el tumor carcinoide®™.

Es caracteristica la elevacion de la serotonina y
cromogranina A en sangre y del acido 5-OH in-
dolacético en orina de 24 horas4.

Para prevenir una crisis carcinoide durante la ci-
rugia, es necesario administrar octeotrida antes,
durante y después de la misma.

La afectacion endocardica en placas de fibrosis
ocurre entre un tercio o la mitad de las pacientes
con sindrome carcinoide®?. Afecta con mayor fre-
cuencia a la valvula tricdspide y pulmonar@4®, E|
recambio valvular es el tratamiento mas efectivo
y debe realizarse antes de que se produzca un
fallo de la valvula cardiaca®?#.

Las pacientes con afectacion cardiaca tienen nive-
les de 4cido 5-OH indolacético en orina mas eleva-
dos que las pacientes sin afectacién valvular®.

El tratamiento de eleccion es el quirdrgico y con-
siste en la reseccion completa del tumor®®. E|
tratamiento adyuvante no esta contemplado en
pacientes con tumores bien diferenciados en los
que se ha realizado reseccion completa®.
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El indice de proliferacion Ki-67 tiene importancia
clinica y pronoéstica®®. En nuestro caso presentd
una positividad baja de 1 a 2%. Parece que el uso
de la quimioterapia podria tener un beneficio en
pacientes que presentan elevacion del Ki-6713,

Las recurrencias pueden presentarse hasta 11
afios después del diagnoéstico primario, por lo
que el seguimiento es estrictamente necesario
y debe realizarse mediante la determinacion en
sangre y orina de sustancias vasoactivas®.

Al tratarse de una entidad tan poco frecuente
es importante reportar los casos tratados para
adquirir un mayor conocimiento sobre esta rara
enfermedad.
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