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Carcinoma neuroendocrino de es6fago: reporte de caso
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RESUMEN

El carcinoma neuroendocrino de eséfago representa menos del 2% de casos de cancer de eséfago. Esta forma de
presentacion es extremadamente inusual, ya que este tipo de carcinoma se suele presentar con mayor frecuencia en zonas
broncopulmonares. Los sintomas suelen asociarse a la obstruccion esofagica e incluyen odinofagia, disfagia y pérdida de
peso, siendo infrecuente la clinica de sindrome carcinoide. Para el diagnéstico se requiere de uno o mas de los siguientes
marcadores de inmunohistoquimica positivos: cromogranina A, sinaptofisina o CD56 positivos, asi como la presencia de los
anticuerpos EMA y PANCK positivos. Se reporta el caso de un paciente varén con diagnéstico de tumor neuroendocrino de
esofago.
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ABSTRACT

Neuroendocrine carcinoma of esophagus represents less than 2% of cases of cancer of the esophagus. This presentation
is extremely unusual, as this type of carcinoma typically presents with greater frequency in bronchopulmonary regions.
The symptoms are usually associated with esophageal obstruction and include odynophagia, dysphagia and weight loss
and are not usually associated with Carcinoid syndrome. The diagnosis requires one or more of the following positive
immunohistochemical markers: Chromogranin A, synaptophysin or CD56 positive, as well as the presence of EMA and

PANCK positive. We report the case of a male patient with diagnosis of neuroendocrine tumor of esophagus.
Keywords: Esophageal neoplasms; Carcinoma, neuroendocrine; Esophagus (source: MeSH NLM).

INTRODUCCION

Segtin el GloboCan, para el afio 2012 se estimé que
un total de 455 800 de personas fueron diagnosticadas
con cancer de eséfago a nivel mundial, de los cuales el
90% de los casos fueron carcinomas de células escamosas
@, La incidencia de esta enfermedad varia segin la
ubicacién geografia del pais; siendo mas frecuente en el
sury este de Africa y Asia . Su supervivencia los 5 afos
es entre el 15 - 25%. Por lo tanto, es considerado uno
de los mas agresivos del tracto digestivo ©.

En el Per(, para el afo 2012, el GloboCan estimé una
incidencia del 0,8% de esta enfermedad “. En el INEN,
para el afio 2014, del total de casos diagnosticados
con cancer, el 0,7% eran de eséfago ©. Segln Pérez
et al., el predominante histol6gico en nuestro pais es
epidermoide. También, la disfagia, vomito, la llenura
precoz y la pérdida de peso son los signos y sintomas
mds comunes en la poblacién peruana ©.

En general, las neoplasias neuroendocrinas que se
desarrollan externamente al sistema respiratorio son de

presentacién muy rara, aun mas si es de presentacion
gastrointestinal ©. Se estima que menos del 1% de casos
de cancer al es6fago son de este tipo histolégico . Debido
alararezay a la dificultad para realizar un diagnéstico
preciso de este tipo de cancer (se necesitan pruebas
de imnohistoquimica para un diagnéstico certero), se
presenta el caso clinico de un paciente con esta rara
enfermedad.

CASO CLINICO

Paciente varén de 75 afios de edad, natural y
procedente de Lima, con antecedentes de osteoporosis
y osteoartritis. Inicia los sintomas 18 meses antes del
ingreso, de manera insidiosa y progresiva con disfagia
a sélidos, odinofagia y nduseas intermitentes. Cinco
meses antes del ingreso, el paciente manifesté que los
sintomas disminuyeron; sin embargo, tres meses antes
presenta repetidos episodios de melena. Ademas, dos
meses antes presenté una pérdida de peso progresiva
de aproximadamente 13 kg. Un mes antes del ingreso
se agrega tos con expectoracién sanguinolenta y
epigastralgia, motivo por el cual decide acudir a
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Figura 1. En los dos tercios inferiores del es6fago y
en la region pericardial se evidencia engrosamiento
neoformativo que se asocia a miltiples adenopatias
peritumorales, derrame pleural laminar bilateral y
no se evidencian nédulos pulmonares. No lesiones
significativas en torax.

consulta externa del hospital EsSalud Angamos, donde
se le solicita una tomografia de térax con contraste
(Figura 1). Asimismo, se le realiz6 una endoscopia que
informa mucosa del tercio proximal con lesién irregular,
proliferativa, que obstruye la luz, erosionada y friable.
No se pudo tomar biopsia pero se piensa en un posible
diagnéstico de neoplasia maligna de eséfago.

Por ello el cual el paciente es referido al
Hospital Edgardo Rebagliati Martins, ingresando a
hospitalizacién mediante consultorio externo de la
unidad de gastroenterologia. En el examen fisico, el
paciente se encontraba en mal estado general, regular
estado de hidratacion y nutricién, despierto lucido y
muy adelgazado, hemodinamicamente estable, afebril,
con ligera palidez. En el examen fisico se palparon dos
linfadenopatias cervicales de 3,5x3,5 cmy 2,5x2,5 cm,
de consistencia dura y adheridas a planos profundos;
asimismo, en abdomen se auscultaron ruidos
hidroaéreos aumentados en intensidad. El resto del
examen clinico fue no contributorio.

También se le realizaron exdmenes bioquimicos
y hematoldgicos: La hemoglobina en 9,9 gr/dl,
hematocrito 31,2%, leucocitos 8470, Neutréfilos
73,1%, linfocitos 16,9%, monocitos 7,9%, grupo
sanguineo O+, TP 6,72 seg, albdmina 3,33 g/dl, sodio
138 mEq/L, potasio 4,14 mEqg/L, cloro 102 mEqg/L, TGP
53 Ul, TGO 36 Ul FA 80 Ul, GGT 23 Ul, LDH 382 UI.
VIH no reactivo, B2 microglobulina en 3,76 (VN 0,61-
2,16). Asimismo, presento un pH de 7,34, pC2 34,2 y
HCO3 19,1.

Se le solicit6 una tomografia espiral multicorte (TEM)
de cuello donde se observé la presencia de imagenes

con densidad de partes blandas que conforman masas
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Figura 2. Extensa lesion proliferativa, de color violdceo
por sectores, con gran friabilidad al roce, abundante
cantidad de fibrina y zonas de necrosis.

ganglionares en las cadenas yugulares internas a
predominio izquierdo, las cuales miden entre 3y 6 cm
de diametro y otras masas ganglionares en las cadenas
mediastinales de caracter metastdsico; engrosamiento
significativo de la pared del segmento toracico inferior
del eséfago hasta 30 mm de espesor, de cardcter
estenosante, de aspecto neoformativo con compromiso
ganglionar. Dilatacion del eséfago encima de este
nivel e incidentalmente efusién pleural derecha. No
se apreciaron otras lesiones significativas en térax,
abdomen o pelvis.

Se le realizo una endoscopia digestiva alta (Figura
2) donde se evidencia distensibilidad esofdgica muy
disminuida corroborandose los hallazgos previamente
descritos y se realiza una biopsia.

En la biopsia, se evidencié una neoplasia maligna
pobremente diferenciada, con presencia de abundantes
mitosis, que compromete y ulcera la unién cardio-
esofagica (Figura 3). La inmunohistoquimica evidencio
cromogranina: negativo; sinaptofisina: negativo; CD56:
positivo; y Ki-67: positivo (en alrededor del 90% de
células tumorales); PanCk: positivo en aisladas células

Figura 3. HE (40X) Infiltrado de células neoplésicas
pequenas.
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Figura 4. Inmunohistoquimica. A: PanCK positivo focal. B: Ki67 positivo. C: EMA positivo. D: CD56 positivo.

tumorales; y EMA: positivo. Al considerar los resultados
positivos para CD56, PANCK y EMA asociada a la
ausencia de clonalidad y expresién de marcadores
linfoides, el caso es considerado como carcinoma
neuroendocrino primario de eséfago (Figura 4).

Finalmente, el paciente presenté deterioro de su
estado de salud con una evaluacién clinica desfavorable.
Se evalué la posibilidad de que recibiera sesiones de
quimioterapia con el objetivo de disminuir el tumor
y que pueda ser resecado; sin embargo, el paciente
presenté un episodio de neumonia aspirativa y fallece
por un cuadro de falla multiorganica.

DISCUSION

Los carcinomas neuroendocrinos del tracto
gastrointestinal conforman menos del 2% de todos los
tipos de neoplasias de dicho sistema, siendo el més
frecuente localizado en ileon terminal y el de eséfago
el més raro ®. Lo interesante de este tipo de neoplasia
es que lamentablemente suelen mostrar sintomas
generales y minimos en estados muy avanzados de la
enfermedad, con indices de mortalidad altos, los cuales
afirman un mal pronéstico para el paciente ©. Inicia
principalmente con disfagia a sélidos y liquidos, asf
como odinofagia; sintomas propios de la disminucién
de la luz del eséfago, asociados a una notoria pérdida

de peso como en la gran mayoria de tumores malignos.
Suele presentarse con mayor frecuencia en los hombres
entre los 50 a 70 anos de edad y se localiza en los dos
tercios inferiores del es6fago 9.

El cancer neuroendocrino se subdivide en tres: de
células grandes, de células pequefias o una presentacion
mixta ”. Seglin Kuriry et al., el carcinoma neuroendocrino
de células grandes tiene alin peor pronédstico que los
otros subtipos V. Mientras que el de células pequenas,
suele ser metastasis de carcinoma pulmonar 2.

El carcinoma neuroendocrino de eséfago es uno de los
tumores del sistema gastrointestinal con peor pronéstico
para los pacientes, dando una estimacién de vida de
aproximadamente 6 a 8 meses. Solo se han reportado
alrededor de 20 casos de carcinoma neuroendocrino
primario de eséfago a nivel mundial "?. Los sintomas
se desencadenan debido a la obstruccion de eséfago,
dejando al sindrome carcinoide como responsable
menos frecuente de la clinica de la enfermedad. El tinico
tratamiento con intencion curativa es la esofagectomia,
asociadas a sesiones de quimioterapia y radioterapia
solo para estadios | y I, ya que para estadios mas
avanzados el tratamiento es solo paliativo .

Dentro de las caracteristicas histopatoldgicas y de
inmunohistoquimica, este tipo de neoplasia presenta un
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patrén histolégico similar a los tumores neuroendocrinos
tales como patrén alveolar, trabecular, tubular y/o
sélida; ademas de una gran actividad mitética la
cual puede relacionarse con la expresién de Ki67 3.
Asimismo, la cromogranina y la sinaptofisina son los
marcadores tumorales mayormente relacionados a esta
patologia debido a que ambos identifican a las células
de tumores neuroendocrinos; sin embargo cuando
estas Gltimas no se identifican, también podemos
considerar la expresiéon de CD56 como un marcador
positivo. El antigeno de membrana epitelial (EMA) y
la citoqueratina PanCK indican una alta especificidad
para poder reconocer células epiteliales neoplasicas;
motivo por el cual se solicitan cuando se sospecha de
un carcinoma neuroendocrino .

Debido a la rapidez de metastasis de este tipo de
patologia, a su pobre pronéstico de supervivencia y a
la rareza de estos casos, no se tiene ningln esquema
de tratamiento fijo "V. Ademas, debido a que los
procedimientos diagndsticos que deben ser realizados
suelen tardar mucho tiempo debido al cuadro indolente
de la lesién hasta estadios avanzados es dificil brindar
un tratamiento oportuno ), tal como sucedié en el
caso presentado. El paciente fallecié antes de poder
recibir tratamiento.

CONCLUSION

El carcinoma neuroendocrino de eséfago es un
tumor infrecuente, de comportamiento agresivo
y mal pronéstico. El diagnostico requiere estudios
inmunohistoquimicos en adicion a la histologia
convencional y en cuanto al tratamiento, este es
quirdrgico en estadios tempranos, mientras que en
estadios avanzados solo se usa tratamiento paliativo.
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tener conflicto de intereses.
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