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Adenoma bronquial y sindrome carcinoide.

Presentacién de un caso en una nifa de 8 afios

Por los Dres.:

AMGEL MARTINEZ GONZALEZ.® NESTOR ACOSTA TIELES** y ERIC MARTIMEZ TORRES""®

Martinez Gonzalez, A. ¥ otros. Adenome bronguial y sindrome carcinoide. FPrasantacidn de
un caso en una nifia de & afos. Rev Cub Ped 49: B 1977,

Se presenta el caso de una nifia de 8 afios con sintomatelogia del sindrome carcinolde, ¥
se comprueba en la autopsia un adenoma bronquial tipo carcinoide con metastasis regional
y a distancia en rifiones. Se hace revisidn bibllografica y se destaca lo rareza de asta

enfermedad en el nifio.

Actualmente se conoce la mayor fre-
cuencia del tumor carcinoide en la re-
gién ileocecal, aunque también puede
ser encontrado en el bronguio, mediasti-
no ¥y menos frecuentemente en otros 6r-
ganos, como pancreas, estémago, vesi-
cula biliar, gldndula paratiroides. testicu-
los y espacio retroperitoneal.’” Aproxi-
madamente el 85% de los adenomas
bronquiales son de tipo carcinoide,’™”
pero muy pocos son funcionantes como
para producir el sindrome carcinoide’
cuyos sintomas maés caracteristicos son:
crisis de enrojecimiento cutdneo (Hlush-
ing) que puede extenderse al térax y a
las extremidades, y tomar tonalidades
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variables desde el rojo brillante hasta
el violdceo [cianosis), diarreas. edema
de la cara y manos, hipotensidn, taqul-
cardia, sudoracién y estertores sibilan-
tes.”

La fisiopatologia de la hiperemia cu-
tanea ha sido atribuida al aumento de
la serotonina en sangre © su metabo-
lito en la orina (el 4cido 5-hidroxi-indol-
acéticol. a la interaccidn de la histami-
na y la serotonina, o de esta dltima, y a
las catecolaminas, elevado nivel en san-
gre del polipéptico bradiguinina.’® Gene-
ralmente es aceptado que las manifes-
taciones fundamentales producidas por
el tumor carcinoide estdn en relacidn
can una alteracién cuantitativa en el me-
tabolismo del aminodcido triptéfano, en
la produccidn de serotoninas y del dcido
5-hidroxi-indol-acético.

A partir de 1958 han sido informados
los primeros casos de carcinoide bron-
quial asociado al sindrome.”” * Poste-
riormente, varios casos han aparecido
en la literatura médica. Ricci™ en 1973,



Figuras 1 y 2. Aspecto genersl de la paclen

te o fos & afos de odad, cvande presentsba

diarres crdnice de dos aflos de evolucidn ¥
degnuiricidn de tipo maragmético.
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Figura 3. Radiogrsfia de tdrax resfizads a los € ados de edad, gue muestea fe

sfones radioldgicas de engrosaniento del medigsting superior vy proceso infle.

matoric que mejord clinicomente, aungue la imagen radioldgics nunea Noga 2 fa
narmalidad.

informa dos pacientes con adenoma
bronguial vy sindrome carcincide, ana-
diendo B4 casos similares encontrados
en la literatura médica mundial; de los
66 casos recopilados el de menor edad
tenia 31 anos. Hasta donde nuestra in-
formacidén nos ha permitido, no hemos
conocido de casos informados de car-
cinpide bronquial asociado al sindro-
me en edades inferiores a 15 anos. En
Cuba, en este grupo de edad se ha pu-
blicado el caso de un paciente con este
tipo de tumor con localizacién en apén-
dice.” Basados precisamente en este
hecho es que nos hemos motivado para
presentar nuestro caso, una paciente
que fallece a los 8 afos de edad y que
en el estudio necrdpsico se le encuentra
un adenoma bronguial tipo carcinoide;
habia presentado durante la evolucidn
de su enfermedad manifestaciones clini-
cas correspondientes al sindrome car-
cinoide.

Caso clinfco

JMM: HC: 131138; paciente del sexo feme-
ning; raza blanca: de & afos de edad que In-
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gresa por primera vez en nuestro hospital in-
fantil doconte “Angel A, Aballi” en 1972 con
historia de diarrea crdnica de dos afos de evo-
lucién. Las deposiciones eran liguidas. abun.
dantes, fétidas v escasas en nimero, & veces
con flemas v nunca con sangre. APF: nada sig-
nificativo. APP: sarampldn y parotiditis a los 1
y 3 afios de edad respectivamente. Miega [nto-
lerancia a medicamentos. Mo manifestocionces
alérgicas,

Examen Ffisico: aspecto de no presentar en-
fermedad aguda. Facles no caracteristica de
proceso patoldgico. Piel pdlida, mucosas normoe-
coloreadas. Panicule adiposo disminuido, no in-
filtradio. Peso: 188 kg, talla: 114 cm. Sistemas
raspiratorios y cardiovascular sin alteraciones.
Abdomen depresible, no doloroso a la palpacidn.
Higado rebaza 3 cm el reborde costal, a expen-
sas del l6bulo derecho. Adenopatias cervicales
de aspecto banal. Mo esplenomegalia. Resto del
examen fisico esencialmente negativo.

Evolutivamente el sindrome diarreico cronico
s& mantuvo sin cambio sustancial, lo cual mo-
tivé wvarios ingresos en el transcurso de dos
afos. Durante ese tiempo, su desnutricidn fue
intensificindose legando a unm cuadro maras-
matico (figuras 1 vy 2) con notable anorexia. Pos
teriormente se asocid una sintomatologra respi-
ratoria, dada por accesos de disnea y fiebre, con
lasiones radioldgicas de engrosamiento del me-
diasting superior vy proceso inflamatorio pulmo.
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Figuras & y 5. Las Imdgenes radiogrdficas de 6rax tomadas 5 las edades de 7 y
& afos, respectivements, muestran el progreso de las leslones,
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nar que mejord clinicamente, aunque la imagen
radiolégica nunca llegs a la normalidad (figuras
3, 4 y 5). Un sindrome hidropigeno generalizado
con predominio en cara y tronco [figura 6] vino
a agravar su situacidn. Finalmente. las manifes-
taciones respiratorias predominaron, haciendo
crisis disneicas con estertores roncos y sibilan-
tes acompafadas de sudoracidén y clanosis. En
el estdlo final, la nifa fallece (22-VII-74] con
un cuadro infeccloso intercurrants

Anatomia patoldgice

Los datos mds importantes se-observan a ni-
vel de la cavidad torécica. Los pulmones pess-
ron: el deracho 480 g y el izquierdo 560 g. Am-
bos muestran la superficie granulosa, con dila-
tacidn marcada de los linfiticos periféricos o
subpleyrales. Los grénulos son finos, de color
blanquecing v parecen seguir el trayecto de los
vasos linfiticos. La consistencia de ambos pul-
mones es firme y al corte verticobasal la super-

Figura 6. La paclente en los dltimos meses
de lp evolucion de su enfermedad. Obsdrve.
se of sindrome hidropigeno generalizado con
predominio en gore y fronco, que presents

Figura 7. Los pulmones mostraban-una superficle granuloss, con punteado fino

dea color Menguecing. Del brongulo-tronco lzquierde, parte un tumor que se ox

tiende entre la tréques y la cera Interns del pulmén irquierde. que atroviess ef
mediasting ¥ rodes parclelmante fa fréques,
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Figura 8. Una wvista de acercomignto muestes los detolles macroscdpicos de la

masa tumoral, cuyes corocteristicas eran: forma rregular, volor Blanco amari-

Hlento, consistencia firmre y aspecto slgo libroso. Inliliraba foda la regidn del
hifio puimonar,

Figura 9. Aspecto microscdpico del fumor: sgrepscion celuler que muesire una

formacidn compacta; las oélulss son muy uniformes, pequefss, de escaso clto-

plasma y nocleos vesiculoses que no dan ls impresidn de slta malignided y oou-
pan alvéolos v vesos linfdlicos.
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Figura 10. Vists a mayor aumento de les agrupaciones celulares en los alvdolos,
donde pueden apreciarse mejor sus ceracleristicas.

Figura 11. Entre ‘as células tumorales se observas une sustencia aciddllla amorla,
que en algunos sitios se calclfice. Este imagen tamblén se observaba en el rifidn.
El pulmodn, en genersl. mostrebs extenses dress da fibrosls.
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ficie del parénquima es firme, compacta v de
un color rosado, dejando wver un tracto fibroso
en tados los ldbulos,

Del bronguig-ironco izquierdo parte un tumor
que se extiende entre la trdquea v la cara in-
terna del pulmén izquierdo: hacia arriba v por
encima del corazdn atraviesa transversalmente
el mediastine ¥y rodea parcialmente la triquea
(figuras 7 v B). Las caracteristicas de la maza
lumoral son: irregular, de color blanco amari.
llenta, consistencia firme y aspecto algo fibraso,
que infiltra toda la regidn del hilio pulmonar:
a este nivel hay otras lobulaciones tumorales.
La diseccitn del bronquio-tronco izuierdo se
hace muy dificil por el infiltrade wmoral que
presenta. El timo se encuentra envuelte dentra
de la masa tumoral.

El corazdn pesa 70 g ¥ es de forma globulosa;
la superficie estd infiltrada de grasa. El miocar-
dic ¥ endocardio no muesiran alteraciones. Los
vasos que van al cuello estdn comprimidos por
la masa tumoral. Los demas drganos, incluyen-
do inlestinos. ne mostraron alteraciones evi-
dentes.

El aspecto microscépico estaba representado
por nidos de células uniformes. peguedas, de
escaso citoplasma vy nlicleos vesiculoses, que
no dan la impresién de alta malignidad (figura
9): sin embargo, estas masas lumorales en au
canjunta mfiltran o forman nidos dentso de los
alvéolos pulmonares [figura 10), Llama la aten-
cién que en algunes de estos nides celulares
ellog estén centrados por una sustancia amorfa
¥. &n ocasiones, s¢ observa dentro de ellas trac-
to fibrozo (Haura 11). Hay extensas calcificacio-
nes distribuidas en todo el parénquima pulmo-
nar, algunas de ellas rodeadas por células tume-
rales. Las masas de células también estdn loca-
llzadas en los linfaticos subpleurales. No se
aprecian olras caracteristicas.

En el rindn hay glomérulos aislados que con-
tienen dentro de laz asas glomerulares, célu-
las tumorales semejantes a las que se observan
en el pulmén, donde forman nidos; también ze
aprecian la misma sustancia amorfa v fibrosis.
Mo se observan otras mebistasis en olros br-
ganos,

Concfusiones def caso

t. Tumor de bronguic-trenco izquierdo. Infil-
tracidn tumoral de ambos pulmones (carci-
nomatesis pulmonar), Infiltracion de las
estructuras del mediastino, incluidos timo.
triquea, vases del mediasting vy ganglios
de esa regidn.

2. Metastasis hacia los glomérulos del rifdn,

Dadas las caracteristicas citoldgicas del tu-
mor, se define como un tumor carcinoide del
bronquio-tronce izquierds con infiltracidn de las
estructuras antes sefialadas.
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DISCUSION

Muestra paciente durante la evolucién
de cuatro anos presentd diarrea asocia-
da posteriormente a edemas posturales,
fundamentalmente en cara vy miembros
superiores, taquicardia, sudoracidn, cia-
nosis y estertores sibilantes, manifesta.
ciones consideradas como signos cardi-
nales del sindrome carcinoide.

La determinacién del acido S-hidroxi-
indol-acétice en orina es considerado ac-
tualmente &l método de mayor utilidad
en el diagndstico. Contrariamente, no es
de necesidad el nivel de serotonina en
sangre como indice de precision, ya que,
aeneralmente, el carcinoide brongquial se
presenta con menos serotonina que
cuando la lesidn asienta en el ileo.™

Ha sido postulada [a poca correlacion
de la hiperserotoninemia v la presencia
del sindrome en los tumores de esta lo-
calizacion. Kirscher v Warner™ informa-
ron casos de adenomas bronguiales con
comprobade aumento de serotonina y
ausencia de sintemas: igualmente ha
sido sefialada la situacidn inversa: pre-
sencia del sindrome carcinoide sin au-
mento comprobado de la serotonina.
Esto dltimo podria estar explicado por
la razén de que casi siempre el carci-
noide bronquial es resecado antes de
alcanzar un tamafio con el cual sea capaz
de producir grandes cantidades de se-
rotonina v, ademds, porgue el tejido pul-
monar contiens gran cantidad de mo-

noamingxidasa que inhibe la serotoni-
na, tr e

En nuestro caso se encontré metasta.
sis regionales y a distancia, en rifiones.
Desde este punto de vista se ha sena.
lade la metésiasis hepdtica como la mas
frecuente en el sindrome, siempre que
¢l tumor produzca gran cantidad de se-
rotonina que el higado no pueda meta.
bolizar. Esta era considerada esencial
en la produccion del sindrome hasta
1960, en que Joseph y Tayfor® informan
unt caso de tumor carcinoide brongquial
asociado al sindrome, ¥ que a la autop-
sia no se le comprobo metastasis en el
higado.
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Dre los casos recopilados por Ricci,'™”

la metdstasis hepética fue encontrada
en 57 de ios 66 pacientes; y melastasis
en otros sitios, en 36. Dos de los pa-
cientes que no presentaban metastasis
hepatica la tenian en los ganglios me.
diastinicos, en el duodeno y regidn ileo.
cecal. En 5 pacientes no se comprobd
metastasis a ningdn nivel.

En relacién con la metdstasis renal,
ha sido sefiulado por Strimling.”" quien
comprobd en la necropsia de su pacien-
te el adenoma bronguial tipo carcinoide

SUMMARY

con metastasis en distintos drganos. en-
tre ellos los rifones. con ausencia de
los sintomas caracteristicos del sin-
drome. )

Estas observaciones nos permiten co-
nocer que en la mayoria de los pacien.
tes la metastasis en el higado u otros
organos son necesarias para producir gl
sindrome carcinoide. Sin embargo, en al-
gunos el tumor primario por si mismao
puede conducir a que se inicien los sin
tomas tipicos.

Martinez Gonzatez, A. et al. Broocitial adenema and carcinoid syndrome. Report of an eight
year ofd girl. Rev Cub Ped 45: 6, 1977, :

An gight year old girl with a carcinoid syndrome is presented. At negropsy, a carcinoid
bronchial adenoma as well as regional metastazes and distant metastases to the kidneys
were found, A bibliographic review iz made, and the rareness of this disease in the child
ia emphasized,

RESUME

Martinez Gonzalez, A et al, Adénome bronchigue et syadrome carcinoide, Présentation
d’un cas d'une fifle Bgée de & pns. Bev Cub Ped 49: 6, 1977,

Les auteurs présentent le cas dune fille Agde de 8§ ans avec symptomatologie du syndro-
me carcinoide. On constate lors de l'autopsie un adénome bronchique type carcinoide
avec métastase réglonale et & distance aux rains. Une révision bibliographiogue est réa-
lisée et on souligne que celle maladie est rare chez Penfant.

PEZIE

aprasiec Todecanec, A. ¥ Op. DpoRXHankEHAA anesHoMa U Kapon-
HOoREHuE CHEIDOM. HpeﬂCT&MHeTCH caygall BOCEMMASTHeH IeBOuHE.
Rev Cub Ped 49:6,1977.

fpencrasnfeTca caykali OnHOY BOCHMMAETHEH NEBOYMKM ¢ CUMOTOMATO
J0TiHed KapCHMHOMOHOTO CUHODOMA i TPU BCEDHTUM DpPOBEDPAETCA OPOR
XHaNbHaA aleHoMa KapPCHHOUNHOTO TANA C METAcTa30M JOKAJBHHM K-
iia PACTOAHYN B DOYKax. [poBomuTea CulmMorpadiueckiit obsop ¥ -
LONYEPKUB2STCH DPENKOCTE 5Tof Joaestu y metef.
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