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RESUMEN:

Los tumores del apéndice cecal generalmente son asintomaticos,
aunque en ocasiones pueden provocar obstruccion de la luz y originar
un cuadro de apendicitis aguda. El diagndéstico es incidental durante
el acto quirurgico. Este tipo de tumor se observa en el 1% de todas
las apendicectomias y constituyen el 0.5% de los tumores
intestinales. Suelen localizarse en el tercio distal del apéndice.
E1 tipo histoldégico es variable, pueden ser benignos y malignos; de
estos, el tumor carcinoide representa el 20% y a su vez el 16% de
Tos tumores carcinoides gastrointestinales. Los tumores
apendiculares menores de 2 cm se observan en el 95% de los casos y
en raras ocasiones presentan metastasis, mientras que hasta un tercio
de los mayores de 2 cm presentan metastasis. La actitud terapéutica
gue asume el cirujano depende del tamano del tumor; los menores de
1 cm se tratan con apendicectomia simple, mientras que en los tumores
mayores de 2 cm se debe practicar una hemicolectomia derecha con
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Tinfadenectomia. En los tumores entre 1 y 2 cm, el tratamiento debe
ser individualizado en cada paciente. En otros casos, en los que el
tumor esta proximo a la base del apéndice cecal, con 1invasion
vascular o Tinfatica y/o infiltracion del meso apéndice, y ademas
Tos margenes son positivos o dudosos, se aconseja practicar
hemicolectomia derecha. La evoluciéon es favorable si se tratan
adecuadamente, es decisiva la conducta que asume el cirujano.

PALABRAS CLAVE: apéndice cecal, tumor gastrointestinal, tumor
carcinoide

ABSTRACT

Tumors of the cecal appendix are generally asymptomatic, although
they can sometimes cause lumen obstruction and acute appendicitis.
The diagnosis 1is incidental during the surgical act. This type of
tumor 1is seen in 1% of all appendectomies and constitutes 0.5% of
intestinal tumors. They are usually located in the distal third of
the appendix. The histological type is variable, they can be benign
and malignant; of these, the carcinoid tumor represents 20% and 1in
turn 16% of gastrointestinal carcinoid tumors. Appendicular tumors
smaller than 2 cm are seen in 95% of cases and rarely metastasize,
while up to a third of those Tlarger than 2 cm metastasize. The
therapeutic attitude assumed by the surgeon depends on the size of
the tumor. Those smaller than 1 cm are treated with simple
appendectomy, while in tumors larger than 2 cm, a right hemicolectomy
with Tymphadenectomy should be performed. In tumors between 1 and 2
cm, treatment must be individualized in each patient. In other cases,
in which the tumor is close to the base of the cecal appendix, with
vascular or Tlymphatic invasion and / or infiltration of the meso-
appendix, and also the margins are positive or doubtful, it s
advisable to perform a right hemicolectomy. The evolution s
favorable if they are treated properly, the behavior assumed by the
surgeon is decisive.

KEY WORDS: cecal appendix, gastrointestinal tumor, carcinoid tumor

INTRODUCCION

Los tumores de apéndice cecal son poco frecuentes representan el
0.5% de todos Tlos tumores gastrointestinales. Existen tumores
malignos vy benignos. De 1los tumores malignos, 1los dos mas
encontrados son el carcinoide y el adenocarcinoma de apéndice cecal.
Los tumores carcinoides de apéndice cecal son la forma mas frecuente,
se presentan en 0.1 a 1.5% de todas las apendectomias, de modo que
representan casi Ta mitad de todos los casos de tumores del apéndice
cecal. Estos tumores son mas habituales en Tas mujeres y, en general,
se TJlocalizan en 1la punta del apéndice, donde no obstruyen Ta
comunicacion entre el apéndice y el colon. E1 adenocarcinoma es raro,
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su frecuencia es de 0.2% de todas las apendicectomias (Butte, et al,
2007, p.217).

En 1a mayoria de los casos, estos tumores son pequefios (menores de
2 cm) y tienen un riesgo muy bajo de diseminacion a los ganglios
Tinfaticos préximos. Los tumores grandes tienen un riesgo algo mayor
de metastizar a los ganglios linfaticos circundantes y el higado. Se
ha demostrado que mas del 85% de Tos pacientes con tumores
carcinoides del apéndice, 1incluso «con metastasis regionales,
so?iggive al cabo de cinco afnos (zamorano, Quiroz, et al, 2014,
p. .

Segun el estudio realizado por Vvani, Thejaswini, et al, se _confirma
que la mayoria de Tos pacientes con tumores apendiculares no
presentan sintomas. Sin embargo, algunos signos pueden ser:

eApendicitis aguda: la mayoria de los casos se descubre durante
una intervencion quirurgica por apendicitis aguda.

eSindrome carcinoide (en caso de diseminacion al higado):
sofocos, dificultad respiratoria, diarrea, valvulopatia cardiaca
en el lado derecho (p.72).

Los tumores benignos del apéndice cecal se originan en Tlas células
epiteliales que revisten el interior del apéndice. La mayoria de Tlas
células que provocan estos tumores producen un material gelatinoso
denominado mucina. De estos tipos de tumores del apéndice cecal, Tos
mas frecuentes son el cistoadenoma mucinoso, tumor mucoso mas comun
del apéndice y asociado con cistoadenomas de ovario y tumores
colénicos. Otro tumor benigno es el mucocele simple y, por ultimo,
aun mas infrecuente, el neurofibroma asociado con la enfermedad de
von Recklinghausen o neurofibromatosis (Nutu, Marcacuzco, et al,
2017, p.323).

Otro tipo de tumor descrito en la Tliteratura revisada es el
seudomixoma peritoneal (SMP). Este tumor se define por la presencia
de mucina acelular, es decir, pocas células tumorales, en la cavidad
abdominal. La presentacion mas frecuente del SMP es un tumor
productor de mucina del apéndice, cuyas células se han diseminado
mas alla de éste y por 1la cavidad abdominal. E1 tumor resultante,
tiene aspecto de gelatina naranja, de tamafno y peso variables, que
pueden 1llegar a pesar 9-13 kg (Jarry, Belleannée, et al, p.1348).

E1 tumor carcinoide representa el 20% de Tas neoplasias apendiculares
y el 16% de Tas gastrointestinales. Es mas frecuente en mujeres que
en hombres, con una proporcion de 2-4:1, en las edades de 20 y 29
ahos, otros autores refieren una alta incidencia entre la cuarta y
guinta décadas de la vida. En edades pediatricas existen reportes de
casos de tumores apendiculares, pero esta afeccién es menos frecuente
en estas edades (Sosa Estébanez, Hanuarys, et al, 2017, p.528).
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En la investigacién realizada por Collazo Mauri (2012) se reafirma

que:
Los carcinoides de apéndice cecal son Tos tumores
neuroendocrinos mas frecuentes. Deben su nombre a Siegfried
Oberndorfer quien desde 1907 los describid, considerandolos como
neoplasias muy parecidas al carcinoma pero de comportamiento
bioldgico menos agresivo. Estos tumores se originan a partir de
células neuroendocrinas (enterocromoafines) en la Tamina propia
y submucosa, y pueden secretar sustancias vasoactivas
(serotonina). En 1980, la oOMS definié a los carcinoides como
tumores del sistema neuroendocrino difuso con mejor prondstico
gue los carcinomas; se caracterizan por un patrén de crecimiento
tipico, afinidad argentéofila y reaccion inmunohistoquimica con
marcadores especificos neuronales capaces de expresar diferentes
péptida y aminas biogenas.

Este tipo de tumor puede clasificarse segun su origen embrionario
del 1intestino anterior cefalico y se originan en el eséfago,
sistemas bronquiales, pancreaticos, gastricos, sistema biliar y
duodeno. Del intestino medio: se originan en el intestino delgado
(yeyuno, ileon, diverticulo de Meckel), apéndice cecal, colon
proximal y ovario.

Del 1intestino posterior o caudal: se originan en el colon
transverso, descendente y recto. En  funcion de sus
caracteristicas histologicas se acuin6 el término de tumor
neuroendocrino y carcinoma neuroendocrino, distinguiendo entre
el tumor neuroendocrino bien diferenciado (se aplica al tumor
carcinoide), carcinoma neuroendocrino bien diferenciado
(carcinoide atipico), carcinoma neuroendocrino de alto grado y
carcinoma mixto endocrino-exocrino. Su Tlocalizacion mas
grgguente es en el tercio distal del apéndice cecal (p. 338-
42).

La mayoria de Tas lesiones malignas apendiculares son un producto de
Ta extension de un tumor primitivo de 6rganos vecinos, y en algunos
casos, pueden ser provocados por metastasis de tumores distantes.
Clasicamente Ta histologia mas frecuente ha sido T1a neoplasia
neuroendocrina, alcanzando una frecuencia aproximada del 50% del
total de tumores del apéndice. Sin embargo, la distribucion de Tas
neoplasias apendiculares podria estar cambiando con el tiempo. De
acuerdo a Ta histologia de estos tumores y Tla conducta quirdrgica
que asuma el cirujano al encontrar este tipo de tumor en el apéndice
cecal depende el prondéstico de estos pacientes (Guelmes Dominguez,
et al, 2017, p.107).

DISENO METODOLOGICO

Se realiz6 1la consulta bibliografica a través de Hinari v,
adicionalmente, en Medline/Medline Plus a través de PubMed, Tlas
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paginas web de la Organizacidén Mundial de la Salud (OMS), ELSEVIER,
JAMA surgery, Clinical Key, con las entradas: Apéndice cecal, Tumor
gastrointestinal, tumor carcinoide.

Al triangular los resultados, se obtuvo un total de 67 referencias
bibliograficas, que incluian 22 revisiones sistematicas, 4 ensayos
clinicos controlados, 7 estudios experimentales y el resto eran
estudios observacionales y presentaciones de casos clinicos. Se cred
una base de datos que permitié el acceso y la acotacion de 1las
referencias actuales.

DESARROLLO

Los tumores que aparecen en el apéndice cecal comprenden un grupo
amplio de enfermedades benignas y malignas. Las neoplasias del
apéndice cecal se presentan en solamente el 0,9%-1,4% de las piezas
de apendicectomia. Estos tumores son raramente identificados antes
de Ta apendicectomia. Los tumores apendiculares se diagnostican
mediante el estudio histolégico de Tla pieza quirdrgica extraida
durante el acto quirurgico, siendo en la mayoria de las veces un
hallazgo 1incidental. En un bajo porciento existe una sospecha
intraoperatoria de tumor apendicular, situacidén que retrasa el
diagnostico y manejo definitivo de estos tipos de tumores (Beltran,
Tapia, et al, 2013, p.236).

En el estudio realizado por los 1investigadores Gaetke-udager,
Maturen y colaboradores (2014), estos afirman que:

Los estudios de imagenes como Ta Tomografia Axial Computarizada
(TAC) o Resonancia Magnética Nuclear (RMN) del abdomen no son de
mucha utilidad para realizar el diagnéstico preoperatorio. Estos
estudios si estan indicados cuando el tumor mide mas de 2 cm o
se sospecha sindrome carcinoide por metastasis hepaticas.

La gammagrafia de receptores de somatostatina (Octreoscan In),
y la tomografia por emisién de positrones (PET, Positron Emission
Tomography), aportan informacién de tipo metabolico o molecular
del tumor. La tomografia con emision de positrones con el
radionuclido Ga68 unido de forma simultanea a una tomografia
permite obtener imagenes funcionales y anatdémicas fusionadas,
conocidas como PET/CT Ga68.

Las caracteristicas de este radiondclido permiten Ta adecuada
marcacién mediante un procedimiento simple de radioquimicos de
péptidos analogos de 1la somatostatina, como el DOTAO-Tir3-
octreotato (DOTATATE). Luego de inyectar el radiofarmaco se fija
especificamente en las células con aumento de Ta expresién de
los receptores de somatostatina, como ocurre con 1los tumores

neuroendocrinos y sus  metastasis, que facilitan su
identificacién y estadificacion del carcinoide intestinal
(p.537).
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E1 diagndostico de certeza de tumor de apéndice cecal se obtiene por
el analisis histolégico de Ta pieza quirdrgica. Es el tumor
carcinoide, el que con mayor frecuencia se encuentra en el apéndice
cecal. Por técnicas de inmunohistoquimica se puede determinar su
contenido citoplasmico y La identificacién del origen neuroendocrino
para determinados antigenos como son las cromograninas (A y B), la
sinaptofisina, Tla enolasa, Tlas secretograninas y el CD56.
Macroscopicamente se puede observar un apéndice cecal de superficie
serosa, despulida, lisa, amarillenta, pared engrosada con presencia
de Tesidén solida en el extremo distal, circunscrita, amarillenta,
con contenido en su interior. Existen también marcadores
inmunohistoquimicos para confirmar el tipo de tumor y evaluar el
1ngic§ proliferativo del tumor como Ki67 (Suarez-Grau, et al, 2014,
p.144).

Estudios sobre alteraciones del ADN en el cancer de apéndice cecal
indican que este tipo de cancer, poco comin, es distinto del cancer
colorrectal y de otros canceres del aparato digestivo. Ademas, se
determindé que las mutaciones genéticas especificas que se hallan en
Tos tumores de apéndice cecal podrian predecir su malignidad y dar
pautas orientadoras para su mejor manejo (Safioleas, Moulakakis, et
al, 2005, p.125).

E1l tamano del tumor apendicular encontrado es el mejor predictor
para determinar el comportamiento clinico y establecer el
prondstico. Los tumores menores de 2 cm se observan en el 95% de los
Ccasos y en rara ocasion presentan metastasis, mientras que hasta un
tercio de los mayores de 2 cm presentan metastasis en Tos ganglios
regionales (Tchana-Sato, et al, 2006, p. 6700).

Una vez establecido el diagndstico histoldégico del tipo de tumor de
apéndice cecal del cual se trate en particular, es posible hacer el
diagnostico diferencial con otros tumores de apéndice, como Tlos
adenomas convencionales o 1los adenocarcinomas no productores de
mucina, tumores mesenquimales benignos o malignos y tumores
mucinosos del apéndice. En el caso especifico de Tlos tumores
carcinoides del apéndice cecal, estos se deben diferenciar de otros
tumores endocrinos como los melanomas, feocromocitomas, carcinomas
medulares de tiroides y tumores endocrinos pancreaticos, pues
comparten caracteristicas citoquimicas, <como Tla captacién vy
deggg;boxi]acién de precursores de aminas (Bucher, et al, 2006,
p. .

Las opciones terapéuticas para los tumores de apéndice cecal dependen
principalmente del tamano del tumor. Los menores de 1 cm se tratan
con apendicectomia simple, mientras que en los tumores mayores de 2
cm se debe practicar una hemicolectomia derecha con Tinfadenectomia.
En los tumores entre 1 y 2 cm el tratamiento debe ser
individualizado. En los casos que presentan tumores préximos a Tla
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base del apéndice, invasion vascular o de los vasos linfaticos de 1Ta
submucosa y/o infiltracion del meso apéndice, y si los margenes son
positivos o dudosos, se aconseja practicar hemicolectomia derecha.

Cuando es imposible realizar la resecciéon completa del tumor maligno
de apéndice debido a la gran extension de este o que compromete
grandes vasos imposible de resecar, el tratamiento convencional es
administrar a Tlos pacientes esquema quimioterapéutico y una vez
Togrado la citoreduccion retomar la cirugia como medida curativa de
ser posible (Fornaro, et al, 2007, p.589).

La citorreduccidon mas quimioterapia 1intraperitoneal hipertérmica
(HIPEC, siglas en inglés) parece tener una respuesta favorable en el
manejo de esta enfermedad, mejorando Tlas tasas de respuesta con
sobrevidas a 3 anos alrededor del 65%, y hasta del 99% en casos
seleccionados (Haliberto, 2014, p.15).

La cirugia constituye el pilar fundamental en el tratamiento actual
de los +tumores apendiculares, siempre que esta se realice
adecuadamente y en manos expertas. Es el Unico tratamiento
potencialmente curativo. La probabilidad de metastasis aumenta
proporcionalmente con el tamano del tumor primario, este aspecto
debe tenerse en cuenta por el cirujano para determinar la reseccion
qguirurgica (Tortolero, 2015, p.11).

ET1 prondstico de los tumores apendiculares es variado, dependera en
gran medida de Tlas caracteristicas h1stopato1og1cas y el
comportamiento clinico del tumor. El pronéstico de Tlos
adenocarcinomas es mas sombrio que el resto de Tlos tumores
apendiculares, con sobrevidas que alcanzan un 40-50% a los 5 anos
(Ssinghal, et al, 2012, p. 26).

CONCLUSIONES

Los tumores apendiculares son infrecuentes, representan un grupo
heterogéneo de neoplasias con evolucidn y prondstico variable.

Generalmente son asintomaticos por lo que estos tumores no siempre
son sospechados. Se dificulta el diagnéstico precoz y el manejo
oportuno, 1o cual genera un impacto negativo en el pronostico y la
sobrevida de estos pacientes.
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