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INTRODUCCION

Los tumores de intestino delgado son poco frecuentes
(3 a2 5% de los tumores digestivos). Pueden ocurrir en
forma esporddica o en asociacién con enfermedades gené-
ticas como la poliposis adenomatosa familiar o el sindro-
me de Peutz Jeghers o con enfermedades inflamatorias
intestinales crénicas como la enfermedad de Crohn o la
enfermedad celfaca. Clinicamente se presentan con sin-
drome de obstruccién intestinal, hemorragia o perfora-
cién. Tienen una amplia variedad histopatolégica y com-
portamiento clinico, por lo que primero se describirdn las
caracteristicas comunes y a continuacion los aspectos
especiales para tratarlos adecuadamente*****.

CLASIFICACION DE LOS TUMORES DE
INTESTINO DELGADO

1) Los tumores benignos mds frecuentes son los
adenomas, leiomiomas y lipomas*? .

2) Los tumores malignos de intestino delgado por
orden de frecuencia son: adenocarcinoma, linfoma, car-
cinoide, GIST y leiomiosarcoma. De los tumores malig-
nos aproximadamente el 30 al 50% son adenocarcino-
mas, 25 al 30% carcinoides y el 15 al 20% son linfo-
mas™. Los sitios de alto riesgo para los tumores malignos
son: el duodeno para el adenocarcinoma y el ileon para
los carcinoides y linfomas™.

Epiteliales Adenomas
Mesenquimaticos  GIST
Leiomiomas
Lipomas
Vasculares Hemangiomas
Linfangioma
Nervioso Neurofibroma
Neurilemmona
Ganglioneuromas
Hamartomas De las glandulas de Brunner

Sindrome de Peutz y Jeghers
Poliposis juvenil difusa
Sindrome de Cowden
Sindrome de Cronkhite-Canade

Adenocarcinoma
Linfomas tipo Malt (I.P.S.I1.D)

Poliposis linfomatosa maligna
Linfoma asociado a enteropatia
Linfoma de Burkitt

Linfoma difuso de células grandes
Localizacion secundaria de linfomas
ganglionares

Carcinoide

GISTS
Leiomiosarcomas
Angiosarcomas
Rabdomiosarcoma
Sarcoma de Kaposi

Sarcomas

Melanomas
Otros tumores

Metastasis

Cuadro Nro. 1. Tumores benignos de intestino delgado.
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Cuadro Nro. 2. Tumores malignos del intestino delgado.

FACTORES ASOCIADOS
A LA CARCINOGENESIS
EN INTESTINO DELGADO

La razén de la baja incidencia de los tumores de intes-
tino delgado en comparacién con otros érganos digesti-
vos, como el colon, permanece incierta®*.

Existen una serie de mecanismos propuestos:

1. El contenido liquido el intestino delgado podria
causar menos lesién mucosa que el contenido sélido del
colon.

2. Lasecrecién de altos volimenes de liquido alca-




lino, enzimas e inmunoglobulina A, podrian contrarres-
tar los carcindgenos potenciales y prevenir el contacto
prolongado con la mucosa.

3. El trdnsito intestinal relativamente rdpido en
intestino delgado hace que la exposicién de la mucosa a
los carcindgenos sea corta.

4. La menor carga bacteriana en el intestino delga-
do puede resultar en disminucién de la conversién de
los dcidos biliares en potenciales carcindégenos por
microorganismos anaerobios.

5. La presencia de enzimas como la benzopireno
hidroxilasa, que transforma el benzopireno, un conoci-
do carcindgeno presente en varios alimentos, a metabo-
litos menos téxicos; estd presente en concentraciones
mucho mis altas en el intestino delgado en comparacién
con el colon y estémago™*.

6.  El incrementado tejido linfoideo con alto nivel
de inmunoglobulina A secretoria en el intestino delgado
podria ser protectora.

FACTORES DE RIESGO GENETICO

1. Poliposis adenomatosa familiar: luego del colon
el duodeno es el sitio més frecuente de adenocarcinoma.
Los pacientes con poliposis adenomatosa familiar tienen
un riesgo relativo mayor a 300 para adenocarcinoma
duodenales®.

2. Céncer colorectal hereditario no polipésico: el
riesgo de desarrollar un adenocarcinoma de intestino
delgado en estos pacientes es de 1-4%, lo cual es més de
100 veces el riesgo de la poblacién general. Ocurre a
edad mds temprana y tienen mejor prondstico que los
esporddicos’'.

3. Otros sindromes hereditarios estdn asociados
con una incrementada incidencia de tipos histolégicos
particulares de tumores de intestino delgado. Entre estos
se incluyen el sindrome de Peutz Jeghers (pdlipos
hamartomatosos principalmente de yeyuno e ileon) y la
enfermedad de Von Recklinghausen (paragangliomas).

CONDICIONES MEDICAS PREDISPONENTES

1.  Enfermedad de Crohn: el riesgo relativo de
desarrollar un adenocarcinoma de intestino delgado en
estos pacientes aumenta entre 15 y mds de 100.
Generalmente ocurren en el ileon, reflejando la distri-
bucién de la enfermedad de Crohn. El riesgo se presen-
ta luego de 10 afos de enfermedad.

2. Enfermedad celiaca: un paciente con esta enfer-
medad tiene un riesgo relativo incrementado de desa-
rrollar linfoma (300) y adenocarcinoma® (Green”)

PRESENTACION CLINICA
SINTOMAS
Los tumores de intestino delgado pueden ser sintomd-

ticos (90%) o asintomdticos (10%). Estos tltimos son
hallazgos de laparotomia por otras causas o de autopsia.

TUMORES INTESTINO DELGADO

EPITELIAL 33 28,2%

CARCINOMA 24

POLIPO VELLOSO DEG. 5

POLIPOSIS 1

SINDROME PEUTZ JEGUERS 3
GISTs 12 10,3%
CARCINOIDE 8 6,8%
HEMANGIOMA 2 1,8%
LINFOMAS 59 50,4%

LINFOMAS PRIMARIOS

NO HODGKIN 52

LINFOMA DE HODGKIN 3

IPSID 4
TUMORES METASTASICOS

MELANOMA 3 2,6%

Total 117 100%

Cuadro Nro. 3. Tipos histolégicos de tumores de intestino delgado en una serie
correlativa (Galindo®).

Los sintomas son manifestaciones de progresién de la
enfermedad, pudiendo estos darnos tiempo para estu-
diar al paciente o ser manifestaciones de urgencia que
obligan a una conducta terapéutica que no se puede
posponer. El tiempo promedio para el diagnéstico desde
el inicio de los sintomas en pacientes con tumores de
intestino delgado es de 7 meses**".

A) MANIFESTACIONES DE PROGRESION DE LA ENFER-
MEDAD (NO URGENTES)

Dolor abdominal. Generalmente es posprandial y se
manifiesta en forma temprana cuando mds alta es su
localizacién. Se acompana de nauseas y vémitos en esta-
dios mds avanzados. La obstruccién parcial se manifies-
ta por dolores célicos generalmente posprandiales.
Puede observarse el sindrome de Kéening caracterizado
por distensién localizada, dolor, borborigmos y mejoria
cuando los gases logran sobrepasar la estenosis.

Hemorragia digestiva. La hemorragia se presenta en
lesiones ulceradas como se observa en los leiomiomas o
en los hemangiomas. Cuando no se acompanan de obs-
truccién su diagnostico puede ser dificil. En estos casos




el trdnsito baritado del intestino delgado puede ser nega-
tivo y la arteriografia selectiva de la mesentérica superior
ponerlos de manifiesto.

Diarrea. La diarrea es otra manifestacién sintomdtica
aunque no muy frecuente, puede estar desencadenada
por la pululacién de gérmenes en un intestino subobs-
truido, o por fistulas al colon con la consiguiente conta-
minacion.

Masa tumoral. Muchas veces es el sintoma revelador:
5% en los tumores benignos y 20% en los malignos.

Alteraciones del estado general. Mds frecuente en los
tumores malignos: anemia, anorexia, perdida de peso.
Fiebre en algunos linfomas o en tumores infectados.

B) MANIFESTACIONES DE URGENCIA.

Obstruccién intestinal. La obstruccién intestinal se
debe a reduccién de la luz intestinal por su tamafio y en
algunos casos por invaginaron del tumor que actia
como cabeza sobre el mismo intestino complicacién fre-
cuente en los lipomas y en el Sindrome de Peutz Jeghers.

La estenosis frecuentemente es muy marcada y las
manifestaciones de obstruccién son tardias dado que el
contenido intestinal en delgado es liquido.

Hemorragia. Es poco frecuente, pero puede llegar a
dar cuadros graves.

Perforacién. Se manifiesta con neumoperitoneo en las
formas libres y da lugar a sintomas de contaminacién
intestinal localizados o generalizados segtin la evolucién.

LABORATORIO

El laboratorio no aporta datos que sirvan para el diag-
nostico.

Es importante considerar la posibilidad que los tumo-
res de intestino delgado pueden ser causa de anemia
debida pérdida crénica de sangre. El hepatograma puede
mostrar hiperbilirrubinemia relacionada a la obstruc-
cién biliar en los tumores periampulares o aumento de
las fosfatasas alcalinas y transaminasas en presencia de
metdstasis hepdticas. El antigeno carcinoembrionario
(CEA) puede estar elevado.

METODOS DIAGNOSTICOS
RADIOGRAFIA DIRECTA DE ABDOMEN

Su mayor utilidad es en los cuadros de urgencia. En los
cuadros obstructivos al mostrar asas intestinales disten-
didas y niveles hidroaéreos. En las perforaciones libres
puede observarse la presencia de neumoperitoneo. Los
lipomas por su radiotransparencia pueden ponerse de
manifiesto en una radiografia directa.
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TRANSITO BARITADO

El trénsito baritado de intestino delgado debe efec-
tuarse con pequefa cantidad de bario (150 a 200 cm’) y
control de su progresién para obtener las mejores imé-
genes. No deben hacerse placas sin control y a horarios
prefijados.

Mds informacién se puede obtener con una radiografia
con doble contraste (enteroclicisis); para la misma se
coloca una sonda hasta el duodeno, administrar bario y
metilcelulosa a presién, luego se completa con la instila-
cién de aire. Este método produce la distensién del
intestino y permite visualizar la luz y la superficie muco-
sa. La tardanza en el pasaje del contraste puede identifi-
car dreas de obstruccién parcial. La enteroclisis tiene una
sensibilidad del 90%.>**

La enteroclisis combinada con TC ha sido reportada
con resultados favorables®™.

Fig. 1. Trdnsito de intestino delgado. Imagen de falta de relleno redondeada intralu-
minal con una ulceracién central (GIST).

ECOGRAFIA Y TOMOGRAFIA COMPUTADA

La mayor utilidad de estos métodos es en detectar pro-
gresién tumoral intraperitoneal, retroperitoneal y hepé-
tica. La TC puede identificar masas pero tiene poca sen-
sibilidad para el diagnéstico de tumores de intestino del-
gado y es limitada en cuanto a la diferenciacién entre los
diversos tipos tumorales. En la prictica diaria se recurre
mds frecuentemente a la ecografia porque a su utilidad,
mayor disponibilidad y menor costo.

La tomografia computada permite identificar los
tumores cuando tienen cierto volumen o tienen un desa-
rrollo extramural. La invaginacién intestinal provocada
por la accién del peristaltismo sobre un tumor (cabeza
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de la invaginacién) se diagnostica por las capas concén-
tricas debida a la intususcepcidn.

Es posible en algunos casos como senala un trabajo del
Johns Hopkins Hospital la evaluar las neoplasias del
intestino delgado y observar caracteristicas que permiten

1011 T 0s adenocarcinomas se observan

su diferenciacién
como una imagen anular, aunque pueden ser nodulares
o presentarse como una lesién ulcerada. Los linfomas no
Hodgkin se presentan como una masa segmentaria con
gran dilatacién y a veces las formas llamadas aneurisma-
ticas. El carcinoide como una masa homogénea que des-
plaza asas intestinales y en mesenterio la reaccién des-
moplastica y calcificaciones que sugieren el diagnéstico.
Los GIST tanto benignos como malignos pueden ser
submucosos, subserosos o intraluminales observindose
como una masa nitida con atenuacién homogénea y a
veces calcificaciones. Los lipomas son bien circunscrip-
tos es una masa homogénea con atenuacion grasa. Las
siembras peritoneales se manifiestan como nddulos
multiples pequefios de la serosa intestinal, mesenterio y
omento.

RESONANCIA MAGNETICA NUCLEAR

La utilidad de la resonancia magnética en el diagnés-
tico de los tumores de intestino delgado es muy limita-
da y poco importante*.

ENDOscoriA

Es una técnica que requiere instrumental adecuado y
personal idéneo por lo que no esta al alcance de algunos
servicios. Afortunadamente gran parte de los diagndsti-
cos pueden hacerse con otros medios. La endoscopia
clésica puede llegar por via alta hasta los 20 6 40 cm. del
yeyuno proximal y por via baja verse el ileon terminal 20
a 30 cm.

Enteroscopia de avanzada. La enteroscopia es de
desarrollo relativamente reciente.

Existen tres técnicas disponibles para el examen
endoscépico directo del intestino delgado™:

1. Enteroscopia de empuje o "push enteroscopy”

2. Enteroscopia por sonda

3. 'Y la enteroscopia intraoperatoria' o laparoscépica-
mente asistida®.

La enteroscopia de empuje o "push enteroscopy” per-
mite examinar los primeros 40 a 60 cm. del yeyuno.
Difiere de la endoscopia alta por dos aspectos: los ins-
trumentos utilizados son mds largos (220-250 cm.) y se
debe utilizar un sobretubo para impedir que el endosco-
pio se enrolle en el estdmago. Este sobretubo tiene 60 a
100 cm. de longitud y debe llegar o sobrepasar el pilo-
ro. Al igual que la enteroscopia standard puede ser usada
para biopsia, excisién, o ablacién de tumores o para el

tratamiento de lesiones sangrantes. La mayor limitacién
consiste en la imposibilidad para visualizar el yeyuno
distal y el ileon.

En la enteroscopia intraoperatoria una vez que el ins-
trumento sobrepasa el dngulo de Treitz es maniobrado a
través del intestino por el cirujano a cielo abierto o lapa-
roscopicamente. Las lesiones son marcadas por transilu-
minacién y luego tratadas. Requiere de anestesia gene-
ral.

ENDOCAPSULA

Recientemente se ha reportado el desarrollo de la
video cdpsula que transmite imdgenes del intestino del-
gado. Constituye una herramienta de diagndstico revo-
lucionaria, no invasiva que permite la evaluacién com-
pleta del intestino delgado sin requerir sedacién anesté-
sica.

Es un dispositivo que mide 26 x 11 mm y pesa 4 g;
contiene una videocimara, una fuente de luz, un radio-
transmisor y una baterfa que dura 8 horas. Es ingerido
por el paciente, luego de 10 horas de ayuno, y va pro-
gresando a través del intestino delgado mediante los
movimientos peristlticos y transmitiendo datos a un
aparato receptor cercano que captura imdgenes de
video™.

De todos modos no es éptima para la localizacién
exacta de las lesiones y a veces las lesiones pueden no ser
vistas debido a un trdnsito demasiado rdpido o demasia-
do lento o a la orientacién de la cimara en relacién a la
lesién. Ademds permite el diagndstico pero no el trata-
miento de las lesiones y su uso es limitado en pacientes
con cuadros de obstruccién intestinal®.

ECOENDOSCOPIA

Su utilizacién en el examen del intestino delgado es
reciente. Permite obtener imdgenes de alta resolucién de
la pared del intestino proximal y ademds realizar biop-
sias guiadas®*.

La capacidad de la ecoendoscopia para estadificar
lesiones es més aplicable a los tumores ampulares y duo-
denales, siendo en estos casos superior a la tomografia
computada y a la resonancia magnética>*.

Es atil en la evaluacién de lesiones submucosas

(GISTs, carcinoides) y en lesiones vasculares™.
ARTERIOGRAFIA

Su uso actualmente es muy limitado por la posibilidad
de obtener el diagnostico por otros medios y ser un
método cruento. Consideramos que una indicacién pre-
cisa serfa en caso de hemorragia digestiva baja y de causa
no diagnosticada. Puede poner de manifiesto extravasa-



cién cuando la pérdida de sangre es importante (30 ml
x hora o mds) y la masa tumoral es vascularizada espe-
cialmente en los hemangiomas.

FDG-PET

Es un procedimiento que compite con la ecografia y la
tomografia pero se la considera tener mayor sensibilidad
en el diagnostico de metéstasis. Su empleo esta limitado
por su poca disponibilidad, costo y a que la mayor parte
de los casos se presentan sindromes quirdrgicos como
obstruccién o sangrado donde se impone la exploracién
quirdrgica evitindose demoras y la realizacién de otros
estudios.

En casos seleccionados como puede ser util su empleo
en la reestadificacién de pacientes con linfoma, recidivas
postratamiento, aumentindose la sensibilidad cuando se
la efecttia conjuntamente con la TC (en nddulos regio-

nales 96%)?'.
DIAGNOSTICO

En la prictica es suficiente llegar al diagnostico de obs-
truccién o subobstruccién intestinal, perforacién con o
sin peritonitis, o la existencia de una masa tumoral, la
exploracién quirtrgica se impone y el examen del ciru-
jano y el estudio histopatolégico hardn el diagnostico.
No todas las obstrucciones son por tumor y hay muchos
causas como la enfermedad de Crohn, enteritis actinica,
endometriosis, los seudotumores inflamatorios, cuyo
diagnéstico se obtiene con la observacién macroscépica,
la biopsia por congelacién sobre todo cuando de su
resultado dependa la conducta a seguir o del examen his-
topatolégico de la pieza quirtrgica. El cirujano familia-
rizado con los distintos tipos de patologia del intestino
delgado puede hacer el diagnostico macroscépico en la
mayor parte de los casos. Caracteristicas particulares de
los distintos tipos de tumores serdn considerados mis
adelante.

Las lesiones sangrantes no obstructivas, con estudios
radioldgicos y endoscépicos negativos, deben estudiarse
por arteriografia, que puede detectar tumor vasculariza-
dos, con lo que se puede tener un diagnostico preopera-
torio topografico y presuntivo de su naturaleza.

ESTADIFICIACION (TNM)*
DEFINICIONES TNM
Tumor primario (T)
TX: No puede evaluarse el tumor primario
TO0: No hay prueba de tumor primario
Tis: Carcinoma in situ
T1: Tumor invade ldmina propia o submucosa
T2: Tumor invade muscularis propia
T3: Tumor invade a través de la muscularis propia a la
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subserosa o al tejido perimuscular no peritonealizado
(mesenterio o retroperitoneo) con extensién de 2 cm. o
menos™

T4: El tumor perfora el peritoneo visceral o invade
directamente otros drganos o estructuras (incluyendo
otras asas del intestino delgado, mesenterio, o retroperi-
toneo més de 2 cm, y la pared abdominal por medio de
la serosa; para el duodeno solamente, incluye invasién
del pancreas)

*Nota: El tejido perimuscular no peritonealizado es, para
el yeyuno e ileon, parte del mesenterio y, para el duodeno en
dreas donde falta serosa, parte del retroperitoneo.

Ganglios linfiticos regionales (N)

NX: No pueden evaluarse los ganglios linfaticos regio-
nales

NO: No hay metistasis a los ganglios linfdticos regio-
nales

N1: Metéstasis a los ganglios linfdticos regionales

Metdstasis a distancia (M)
MX: La metdstasis a distancia no puede evaluarse
MO: No hay metstasis a distancia
M1: Metistasis a distancia

Agrupacion por estadios del AJCC

Estadio 0 Tis, NO, M0

Estadio T1, NO, MO

" T2, NO, M0

Estadio I T3, NO, MO

" T4, NO, MO

Estadio Il Cualquier T, N1, MO

Estadio [V Cualquier T, cualquier N, M1

TRATAMIENTO QUIRURGICO

La reseccidon segmentaria del intestino delgado es sufi-
ciente en el caso de tumor benigno. Es necesario asegu-
rarse el diagnéstico observando la pieza por fuera y por
dentro y dar intervencién al patdlogo.

Los tumores malignos deben ser siempre resecados con
suficiente margen (>6cm.) proximal y distal. Los tumo-
res de duodeno requieren de una duodenopancreatec-
tomia cefdlica. El diagndstico es posible hacerlo
macroscépicamente lo que se completa con el examen
de la pieza abierta y la colaboracién del patélogo.

La reseccién en yeyuno-ileon se hace en forma de
tridngulo, siendo la base el intestino y el vértice en la
arteria mesentérica superior, con lo que se trata de rese-
car los ganglios del mesenterio. A veces se efectuara una
reseccién algo mds extensa para lograr el objetivo de
resecar los ganglios del mesenterio. Cuando hay ganglios
alejados como en la raiz de la mesentérica la resecciéon
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serd paliativa por la imposibilidad de dejar sin irrigacién
un 6rgano vital (Véase capitulo 11-265).

Cuando el tumor esta localizado en ileon terminal y es
resecable debe efectuarse una fleo-colectomia derecha)

En los casos en donde se duda el diagnéstico es con-
veniente proceder como si fuera maligno. Los tumores
deben resecarse en lo posible, aun a titulo paliativo, para
posibilitar el trinsito y prevenir complicaciones como
hemorragia y perforacién. Las operaciones de by-pass
para sortear la zona afectada es siempre una segunda
opcion.

La reconstruccién del trédnsito debe adecuarse a la ana-
tomfa. Las anastomosis T-T son funcionalmente las
mejores pero frecuentemente no pueden efectuarse por
incongruencia de los cabos por lo que las opciones T-L
6 L-L deben ser tenidas en cuenta como mds adecuadas
y seguras.

En caso de que el tumor no es resecable las operacio-
nes de by-pass para posibilitar el trdnsito intestinal serdn
tenidas en cuenta.

En el caso de los linfomas y otros tipos de tumores hay
aspectos especiales que serdn considerados aparte.

TUMORES BENIGNOS
ADENOMAS

Representan el 25% de los tumores benignos. Pueden
ser pequefios y llegar a medir varios cm., su aspecto
puede ser sésil o pediculado. Estructuralmente pueden
ser tubulares, tubulovellosos o vellosos. Hay que descar-
tar que no sea una manifestacién de una poliposis ade-
nomatosa familiar. El tratamiento es siempre la resec-
cién. Algunos casos seleccionados pueden estar al alcan-
ce del tratamiento endoscépico.

LEIOMIOMAS

Los leiomiomas representaban la tercera parte de los
tumores benignos de intestino delgado, con un pico de
incidencia en individuos de 50 a 60 anos. Un mejor
conocimiento de la génesis de estos tumores establecié
que la mayoria eran tumores estromales llamados GIST
y que los verdaderos leiomiomas eran alrededor del
10%*.

El yeyuno es la localizacién mds frecuente seguida por
el ileon y el duodeno™*. Se desarrollan a expensas de la
capa muscular y llegan a ulcerarse con bastante frecuen-
cia dando lugar a hemorragias. También pueden dar
lugar a un cuadro oclusivo por crecimiento intraluminal
o por invaginacién. Frecuentemente tienen un gran
desarrollo extramural siendo responsable de vélvulos del

intestino delgado. La diferenciacién entre leiomioma
benigno y maligno en los casos limite es dificil para el
examen microscopico y aun para el microscopio.

La mayoria de los leiomiomas son asintomdticos y son
hallazgos incidentales de autopsias. Como son tumores
muy vascularizados y ulcerados, el sangrado gastrointes-
tinal es la forma mds frecuente de presentacién (65%),
particularmente en el duodeno. Puede manifestarse
como hemorragia digestiva severa o en forma de anemia
por sangrado oculto. La obstruccién por crecimiento
intraluminal y compresién o intususcepcion es la segun-
da forma de presentacién (25%).

Ocasionalmente estos tumores pueden tener un
tamafio muy grande y constituir masas palpables. El
diagnéstico preoperatorio de los leiomiomas es muy
dificil, por su baja frecuencia y por la falta de signos
patognomonicos. El diagnéstico preciso requiere de téc-
nicas de inmunohistoquimica (ver mds adelante GIST)

LIPOMAS

Se ubican con mayor frecuencia en el ileon y pueden
ser Gnicos y a veces multiples. Son tumores submucosos
que en su desarrollo pueden obstruir la luz intestinal,
invaginarse y ulcerarse produciendo hemorragia. Los
lipomas son radiotransparentes por lo que se pueden
detectar al efectuar un estudio de trdnsito baritado o con
la radiografia directa de abdomen. La TAC revela una
masa homogénea con baja atenuacién (densidad
grasa)'’.

Los lipomas son tumores benignos cuya degeneracién
es nula por lo que la cirugia se justifica para prevenir o
tratar complicaciones.

HEMANGIOMA

Son relativamente raros. Constituyen el 0,05% de las
neoplasias gastrointestinales.

Ocasionalmente pueden ser multiples y pueden pre-
sentarse con dolor abdominal, sangrado y obstruccidn.
Todos los medios diagnésticos pueden aportar al diag-
nostico pero en la urgencia en caso de obstruccién la
exploracién quirdrgica se impone. En los casos que se
presentan con hemorragia, una vez estudiadas las zonas
a que llega la endoscopia corriente, requiere de la arte-
riografia selectiva de la mesentérica superior. Algunas
veces estos pacientes llegan al cirujano sin tener un diag-
nostico preciso, cuando la inspeccién y palpacién
corriente es negativa se requiere de la transiluminacién
y de la enteroscopia intraoperatoria.



TUMORES DE ORIGEN NERVIOSO

Los tumores originados en las células de Schwan
benignos se los conoce como neurilemmona mientras
los malignos como schwanomas™**. Representan entre
el 5 al 10% de los tumores de intestino delgado. Pueden
ser unicos o multiples. Microscépicamente son tumores
capsulados de color gris amarillento y tienen crecimien-
to tanto endo como extraluminal. Tamano variable,
pudiendo llegar a ser voluminosos..La superficie es regu-
lar o polilobulada. Cuando son grandes en el interior
hay una transformacién mixoide por lo que aparenta
una forma quistica. La degeneracién neopldsica se esti-
ma en el 10%.

Las neurofibromas en intestino son poco frecuentes,
pudiendo ser solitarios o mdltiples. Estos tltimos pue-
den ser una manifestacién intestinal de la enfermedad de
Recklinghausen (tumores nerviosos periféricos, defor-
maciones &seas, trastornos psiquicos, endocrinos y
cardcter hereditario)

Los ganglioneuromas son tumores infrecuentes y pue-
den ser manifestaciones de una endocrinopatia multiple
hereditaria NEM del tipo IIB (asociado a cdncer medu-
lar de tiroides y feocromocitoma).

HAMARTOMAS

Los hamartomas no son verdaderos tumores sino mal-
formaciones de estructuras propias del érgano en donde
se presentan. Entre los hamartomas que se han sefalado
en intestino tenemos:

Hamartamos originados en glindulas de Brunner.
Son raros pero su localizacién mds frecuente es el duo-
deno. Son generalmente asintomdticos, y son diagnosti-
cados incidentalmente en una endoscopia digestiva
alta™.

Sindrome de Peutz-Jegher. Es una enfermedad
autosomica hereditaria, caracterizado por pigmentacién
mucocutdnea (boca, nariz, labios, manos, pies y regién
anal y genital), pélipos digestivos y tumores extradiges-
tivos como pélipos nasales, bronquiales y vesicales,
tumores de ovario y osteomas) Los pédlipos de intestino
delgado son mds frecuente en duodeno siguiendo en
yeyuno. Consideramos importante sefialar que no todos
los pélipos son hamartomas puros pueden tener compo-
nentes adenomatosos y se ha observado la degeneracién
neopldsica.

Otras formas menos frecuentes:

La poliposis juvenil difusa. Son tumores mucosos,
con gléndulas quisticas dilatadas. Se observa en nifios
(>frecuencia entre 1 a 7 anos)

Sindrome de Cowden. Esta caracterizado por hamar-
tomas multiples en piel, boca y digestivos asociado a
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enfermedad fibroquistica y cdncer de pulmén, bocio no
téxico y cdncer tiroideo.

Sindrome Cronkhite-Canade. No tiene origen fami-
liar sino adquirido. Afecta a sujetos de edad media o
avanzada. Clinicamente presenta una diarrea crénica y
enteropatia perdedora de proteinas. Se caracteriza por
pélipos hamartosos digestivos, asociado a anomalias de
las unas, alopecia e hiperpigmentacién cutdnea.

TUMORES MALIGNOS

Los tumores malignos de intestino delgado represen-
tan menos del 5% de los tumores digestivos. Los mds
frecuentes son: adenocarcinoma (40%), carcinoide
(30%), linfomas (25%) y leiomiosarcoma (5%). Los
tumores estromales (GIST) serdn considerados por sepa-
rado.

CARCINOMAS

El origen de la mayor de los tumores de intestino del-
gado es considerarlos como de "novo". En algunos casos
hay patologias que favorecen su desarrollo: poliposis
familiar, sindrome de Peutz Jeghers, enfermedad de
Crhon.

Los adenocarcinomas representan aproximadamente
del 30 al 50% de los tumores de intestino delgado. Se
ubican en duodeno 40%, yeyuno 40% y en el ileon
20%. La mayor incidencia esta entre los 60 y 70 anos,
con una leve predominancia en el sexo masculino* .

Probablemente la histogénesis sea a través de la
secuencia adenoma carcinoma al igual que en colon, por
lo cual el precursor mds importante lo constituye la pre-
sencia de pélipos adenomatosos dnicos o multiples,
situacién que se da en los sindromes polipdsicos fami-
liares™™.

En cuanto a la genética, se puede decir que hay dife-
rencias y similitudes con respecto a la patogenia del cdn-
cer colorectal; aunque la mutacién K-ras y la sobreex-
presién del gen p53 parece ser tan frecuente en los ade-
nocarcinomas de intestino delgado como en los de
colon; la mutacién del gen supresor APC, que es carac-
teristico del cdncer de colon no ocurre frecuentemente
en los adenocarcinomas de intestino delgado®.

Aspectos clinicos. Se corresponden en gran parte con
los sefialados para todos los tumores. Los carcinomas de
duodeno tienen una ubicacién preferencial como
periampulares y una manifestacion frecuente es la icteri-
cia (Véase capitulo 1V-482). En el caso del sindrome de
Peutz Jeghers si bien se trata de hamartomas estos pue-
den tener fenémenos displdsicos, adenomas y originar
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un carcinoma. En el caso de la Enfermedad de Crhon
los carcinomas se ubican en ileon terminal y se trata de
sujetos jovenes y predomina en el sexo masculino™.

Los adenocarcinomas de intestino delgado son sin-
tomdticos mucho antes que otros tumores malignos de
esta localizacidn, a pesar de lo cual la mayoria de los mis-
mos presentan metastasis en el momento del diagnésti-
co*. Probablemente este hecho se deba a que los linfati-
cos en el intestino delgado cruzan a través de las vellosi-
dades muy cerca de la superficie luminal. El dolor abdo-
minal es una forma frecuente seguida de, anemia y obs-
truccién intestinal'.

La presentacién mds frecuente es con sintomas obs-
tructivos y sangrado oculto o evidente, pérdida de peso
y en los altos (duodenales) con ictericia. EL examen con-
trastado es el principal método diagnostico en los tumo-
res de intestino delgado, excluyendo los duodenales
donde la endoscopia constituye el gold standard.

También puede requerir de enteroclisis o de enteros-
copia para su diagnostico.

La presencia de metdstasis debe ser evaluada mediante
TAC. La RMN, ultrasonografia o angiografia puede ser
util en algunos casos.

La estadificacién se realiza de acuerdo al sistema

TNM.

Tratamiento. El tnico tratamiento posible es la resec-
cién ya que no responden a la quimioterapia ni a la
radioterapia. El tratamiento debe efectuarse siguiendo
los criterios oncolégicos senalados. Los tumores duode-
nales requieren de una duodenopancreatectomia, mien-
tras que en otras localizaciones se realiza la resecciéon del
segmento involucrado con el correspondiente eje
mesentérico y drenaje linfitico; con mdrgenes de resec-
cién suficientes. Los adenocarcinomas pequefios, sobre
todo las lesiones polipoides confinadas a la mucosa y
submucosa cuando estdn al alcance de la endoscopia
pueden ser resecadas mediante polipectomia o mucosec-
tomia endoscépica.

Evolucién. La supervivencia cuando el tumor ha sido
resecado con criterio curativo es del 20 a 38% a los 5 afos™.
La supervivencia disminuye cuando aumenta la extensién
de la enfermedad: en estadio I: 65,1% a los 5 afios, en II:
48,1%; en I1I: 35,4% y en IV: 4,2%. Cuando la extensién
es solo local 47,6% de supervivencia a los 5 afios; en regio-
nal: 31% y con diseminaci6n a distancia: 5,2%.

CARCINOIDE

Tumor originado en células enterocromafines (células
de Kulchitsky), se sitian predominantemente en tubo
digestivo, son malignos, de lenta evolucién y en ciertas

condiciones dan lugar a un sindrome por la liberacién
de serotonina, histamina, kininas y otras sustancias

PATOLOGIA. Estos tumores se originan en células
del intestino primitivo pero tienen algunas caracteristi-
cas particulares segtin sean del intestino anterior, medio
o bajo.

Los del intestino anterior comprende los carcinoides
del eséfago, estémago, duodeno y otros derivados del
mismo como pdncreas, vias biliares y bronquios. Las
células presentan granulos que se colorean con sales de
plata en presencia de un agente reductor (argiréfilas).

El intestino medio comprende yeyuno, ileon y colon
derecho. Las células son pleomorfas, variables en
tamafio, se colorean con sales de plata directamente sin
la presencia de un reductor (argentafines) y también son
argirdfilas.

B

Fig. 2. Carcinoide de intestino delgado A) Por la cara mucosa se observan pequefios
nodulos. B) Formaciones nodulares submucosas en carcinoide.

En el intestino bajo (colon izquierdo y recto) tienen
una disposicién trabecular, contienen grdnulos pero no
se colorean con sales de plata.

Los carcinoides de intestino delgado se ubican mas fre-
cuentemente en {leon y en la mitad de los casos las lesio-
nes son multiples. La secrecién de los tumores ubicados
en yeyuno-ileon es intermedia entre los originados en el
intestino anterior que habitualmente segregan y los del
intestino bajo que no lo hacen. Dentro de las sustancias
que producen tenemos Shidroxytriptamina (serotoni-
na), kalicreina y posiblemente prostaglandinas.

En los tumores carcinoides por métodos inmunohisto-



quimicos se han visto que pueden tener una gran varie-
dad de sustancias y hormonas: cromogranina A, enolasa,
sustancia P, vasopresina, insulina, somatotastina,
ACTH, gastrina, ADH, parathormona, glucagén, VID,
calcitonina, colecistoquinina, hormona del crecimiento,
etc.; sin significacion clinica en la mayor parte de los
casos.

El carcinoide es considerado un tumor maligno, ain
cuando histolégicamente no sea fécil establecerlo. Hay
tumores de apariencia benigna cuya malignidad se ase-
gura por la presencia de adenopatias. Es frecuente sena-
lar que los tumores de menos de 1 cm. son benignos,
que entre 1 a 1,9 cm. pueden ser malignos y mayores de
2 cm. son invasivos.

ASPECTOS CLINICOS. La edad de mayor frecuen-
cia de presentacién es entre los 45 y 55 anos. Los sinto-
mas pueden ser de dos origenes: los derivados de la masa
tumoral en su progresién y los originados en el denomi-
nado sindrome carcinoide. Los primeros no difieren de
otros tumores (sintomas de obstruccién, diarrea, masa
palpable, hemorragia, etc.)

Sindrome carcinoide. Solo se observa en el 10% de
los tumores carcinoides y en su mayoria son de origen
yeyuno-ileal. Se trata de tumores muy extendidos con
metdstasis hepdtica. El sindrome se produce por incre-
mento de la liberacién de hydroxytriptamina (5 HT),
histamina, kalicreina, prostaglandinas y otras. La confir-
macién biolégica se obtiene mediante la investigacién
de un derivado de la serotonina en orina, el 5 hidrox-
yindolacético (SHIAA).

Son manifestaciones del sindrome carcinoide:

"Flush" (sofocos, rubor). Es la manifestacién
mds frecuente y caracteristica. Se produce en forma
paroxistica y de corta evolucién (minutos) manifestdn-
dose en la cara, cuello, parte anterior del térax. Toma un
color rosado, eritematoso y a veces hasta cianético.
Menos frecuente estas manifestaciones pueden durar
horas y hasta varios dias.

Diarrea. Puede constituir la manifestacién clini-
ca mds importante. Muchas veces reviste una evolucién
crénica. Se atribuye la misma a hipermotilidad intestinal
y a un aumento de las secreciones.

Broncoespasmo. Cuadros de tipo asmatiforme.

Lesiones cardiacas. Por fibrosis endocirdica
que lleva a lesiones valvulares: insuficiencia trictspide y
estenosis pulmonar.

Hipoproteinemia. Anemia.

Sintomas neuroldgicos. Degeneracién nerviosa
por carencia de niacina dado que gran parte del tripto-
fano es derivado a la produccién de serotonina.

Ulcera péptica

Artralgias.
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ANALISIS BIOLOGICO. La determinacién mas ttil
es el dosaje de 5 Hidroxyindolacético en orina. Tienen
valor cifras de 10 mg./24 horas pero recién por arriba de
30 mg. la determinacién puede considerarse como espe-
cifica de carcinoide. La serotonina también puede estar
elevada en orina y sangre.

ESTUDIOS POR IMAGENES. Trinsito baritado.
Puede encontrarse una aceleracién del trdnsito. Las
lesiones pueden ser Ginicas o multiples con reduccién de
la luz. Lo més caracteristico cuando se tiene una buena
mucosografia es ver lesiones nodulares mltiples.

Ecografia y Tomografia. Sirven para constatar la pro-
gresién de la enfermedad como las adenopatias y metds-
tasis hepdtica.

Centellograma. Efectuada con octreotide marcado
con Iridium 111 (Octreoscan). Es hoy la técnica de refe-
rencia para el diagnostico de los tumores con sindrome
carcinoide al permitir la captacién y visualizacién®.
Tiene una sensibilidad del 70% y una especificidad del
100%. El octreotide también se lo ha marcada con I 123
pero se considera que el Iridium es una preparacién que
lo supera.

DIAGNOSTICO DE CARCINOIDE. No existien-
do un sindrome carcinoide el tumor puede confundirse
con otros y solo la histologia hace el diagndstico.
Existiendo un sindrome carcinoide el laboratorio ayuda
al diagnostico cuando las cifras son superiores a 30
mg./24h. de SHIAA. Cifras de 10mg. a 30 mg. pueden
observarse en la enfermedad celiaca, enfermedad de
Wilson, sprue tropical. Recordemos que la mastocitosis
puede dar manifestaciones cutdneas parecidas al carci-
noide pero que no tienen el SHIAA elevado.

TRATAMIENTO QUIRURGICO. Es el tratamiento
de eleccién. La conducta va a depender si se trata de for-
mas localizadas o extendidas.

Formas localizadas. Se efectta la reseccién siguiendo
los criterios generales de la cirugia de los tumores de del-
gado. Tratando en lo posible de efectuar una cirugia con
criterio curativo: reseccién del segmento enfermo inclu-
yendo el mesenterio vecino, o reseccién ileocdlica cuan-
do la lesién este en el ileon terminal (Véase capitulo 11-
265).

Formas extendidas. El criterio serd en todos los casos
restablecer el transito intestinal si es posible resecando la
lesién y si no se puede recurrir a operaciones de by-pass.
Siempre debe tenerse presente en esta afeccién de reali-
zar operaciones de citoreduccién.

El tratamiento de las metdstasis hepdtica por tratarse
de tumores de lenta evolucién se justifica, logrdandose
mejorar la supervivencia y el sindrome carcinoide si lo
hay. Con iguales fines se ha utilizado la quimioemboli-
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zacién. También se ha senalado una mejoria de la sobre-
vida en pacientes con el trasplante hepético, siempre que
tengan buen estado general, menores de 60 afnos, sin
dano cardiolégico y en donde el tumor primitivo fue
resecado o es posible su reseccion simultdnea al momen-
to de la operacidn.

EVOLUCION. Son tumores malignos pero de evolu-
cién lenta, alrededor del 50% superan los 5 anos. Son
elementos a tener en cuenta en relacién con la supervi-
vencia.

-Existencia de met4stasis.

-Tamano del tumor. Sobrevida del 100% en tumores
de menos de 0,5 cm.; 50% entre 1 a 2 cm. y del 20%
cuando tiene mds de 2 cm.

-Poder de secrecién del tumor.

-La existencia de dafio cardiaco aumenta la mortalidad

(50% a los 3 afos)

LINFOMAS

El interés por los linfomas se ha incrementado dltima-
mente por varios factores: aumento de la incidencia en
la poblacién, un mejor conocimiento de esta patologia y
a la obtencién de resultados més satisfactorios con el tra-
tamiento medicoquirtrgico.

Constituyen la tercera neoplasia maligna en orden de
frecuencia en intestino delgado y en una proporcién del
15 al 20% de los tumores malignos de intestino delga-
do.

El linfoma no Hodgkin del tracto gastrointestinal
constituye el 5 al 20% de los linfomas no Hodgkin, y el
tracto digestivo es la localizacién extranodal mds fre-
cuente”.

CLASIFICACION DE LOS LINFOMAS

No hay en la actualidad una clasificacién enteramente
satisfactoria de los linfomas, pero no podemos negar que
hubo grandes adelantos en el estudio inmunohistoqui-
mico, genético y de biologia molecular. Se tratard de dar
las bases para que el cirujano pueda hablar y proceder en
forma adecuada.

Las primeras clasificaciones fueron histoldgicas basa-
das en el tamano y forma de las células (Gall y Mallory
1942). Rappaport hizo una clasificacién morfoldégica
pero incorpord una correlacién importante: que las for-
mas nodales tenfan mejor prondstico que las difusas. La
separacién del sistema linfoide B y T significé otro gran
adelanto (Lukes y Collins 1974, Lennet 1975). En 1989
aparece la clasificacién conocida como "Working
Formulation"que dividia los linfomas en tres grandes
grupos: alto, intermedio y bajo grado de malignidad.
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Esta propuesta no se vi6 avalada con la evolucién de los
pacientes.

Un notable esfuerzo por conseguir un consenso entre
numerosos cientificos europeos y americanos interesado
en el tema de los linfomas fue el que condujo a la publi-
cacién en 1994 de la llamada Clasificacion REAL
(Revised Euro-American Lymphoid) consistente en la
descripcién de mds de 40 entidades nosoldgicas. Esta
clasificacién que va sufriendo modificaciones es el punto
de partida sobre la que trabajan expertos de varios paises
y de la Organizacién Mundial de la Salud.

Elementos bdsicos que se deben saber sobre clasifi-
cacion. Los linfomas se clasifican en dos grandes grupos:
linfomas de Hodgkin y no Hodgkin.

Linfoma de Hodgkin
Nodales

/ N

Linforma no Hodgkin

Linfomas

B (90 %)
Extranodales

(digestivo) \T (10 %)

Cuadro Nro. 4. Clasificacién bésica de los linfomas.

El linfoma de Hodgkin es una enfermedad de los gan-
glios. Puede presentar sintomas digestivos de inicio en
menos del 5% de los casos siendo la manifestacién mas
frecuente la obstruccién seguida por el dolor. La enfer-
medad se origina en los ganglios del mesenterio o retro-
peritoneales.

Los linfomas no Hodgkin puede manifestarse como
formas nodales puras y extranodales.

Dentro de los extranodales la ubicacién en el tubo
digestivo es la mds importante.

Los linfomas no Hodgkin a su vez pueden ser por su
origen de células B 6 T. Los linfomas B son los mds fre-
cuentes en tubo digestivo.

Los pacientes pasibles de tratamiento resectivo perte-
necen al estadio [ y II de la clasificacién de Ann Arbor®.
Esta fue utilizada originariamente en el estudio de la
enfermedad de Hodgkin y posteriormente incorporada
al estudio de los linfomas abdominales por la American
Joint Commitee on Cancer y la Unién Internacional
contra el Cdncer. Clinicamente no es posible establecer
los estadios I y I con precisidn pero si separar los casos
con lesiones extendidas a otros lugares. La existencia de
ganglios hiperpldsicos o de adenopatias pequenas no
permite hacer una diferenciacién correcta preoperatoria.




Estadio I I1 Ubicado en intestino delgado

solamente

Estadio II I1I Intestino mas ganglios vecinos
siempre a un mismo lado del

diafragma

Estadio III I1II Intestino mas propagacion a
ganglios a ambos lados del

diafragma

Estadio IV 11V Difuso o diseminado con
intestino comprometido y
ganglios o compromiso de

varios érganos.

Cuadro Nro. 5. Clasificacién de Ann Arbor.

Es importante aqui sefnalar que se entiende por linfo-
ma primario. El estudio clinico de los linfomas origina-
dos en el tubo digestivo puso de manifiesto que su diag-
nostico era mas temprano, que se beneficiaban en su
investigacién de los recursos de la gastroenterologia y
que los resultados del tratamiento médico-quirdrgico
eran superiores a los obtenidos en los nodales puros.

Para catalogar un linfoma del tubo digestivo como pri-
mario debia tener: manifestaciones clinicas digestivas y
abdominales, ausencia de adenopatias periféricas,
recuento de glébulos blancos normales, ausencia de
compromiso mediastinal en el estudio radiolégico de
térax, a lo que se agregd después de la cirugia la consta-
tacién de higado y bazo normales™.

VARIEDADES DE LINFOMAS
EN INTESTINO DELGADO

Tenemos las siguientes variedades, que es necesario
conocer porque su comportamiento clinico es diferente:

Linfoma de Malt de intestino delgado. Enfermedad
inmunoproliferativa de intestino delgado I.2.S.I.P.

Poliposis linfomatosa maligna.

Linfoma asociado a enfermedad celiaca.

Linfoma de Burkitt

Linfoma difuso de células grandes

Linfoma MALT de intestino delgado. La enferme-
dad inmunoproliferativa del intestino delgado, conocida
como E.LLPLD. (I.PS.I.D. en la denominacién inglesa),
es conocida como linfomas difuso o linfomas del
Mediterrdneo, siendo esta denominacién incorrecta por
encontrarse en muchas otras 4reas. Se caracteriza por
presentarse en individuos jévenes con cuadros de diarrea
crénica, malabsorcién, tener una infiltracion difusa y
extensa de la mucosa intestinal con células plasmdticas y
linfoides malignas asociada con atrofia de las vellosida-
des intestinales. Una lesién caracteristica son las linfoe-
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piteliales con invasién y destruccién de glindulas de la
mucosa. Pueden estar asociado a una gammapatia
monoclonal detectable en suero y o en la biopsia por téc-
nicas de inmunohistoquimica. Son tumores originados
en células B de la zona marginal de los foliculos.
Existirfan dos tipos: secretantes llamados ACD IPSID
(Enfermedad de las cadenas alfa) y los no secretantes NS
IPSID (No secreting). Se da la denominacién inglesa
por el amplio uso de la misma.

Fig. 3. Aspecto macroscépico de un linfoma MALT de intestino delgado (EIPID).

Poliposis linfomatosa maligna. Es una entidad poco
frecuente, plurifocal o difusa que toma sobre todo el
ileon, y que se caracteriza por la formacién de nédulos o
polipoideas. Es un tumor originado en las células del
manto. Al momento del diagnéstico con gran frecuencia
estdn comprometidos ganglios, higado y la médula, sien-
do el prondstico malo. La reseccién de la lesién a titulo
paliativo debe acompanarse de quimioterapia y a veces
de transplante de médula.

Linfoma asociado a enfermedad celiaca. El riesgo de
linfoma en la enfermedad celiaca guarda relacién con los
afos de evolucién y la falta de tratamiento médico (40
veces mayor en pacientes con enfermedad celiaca no tra-
tada). Son pacientes con antecedentes celiacos, dolores
abdominales, anemia, adelgazamiento, masa abdominal,
falta de repuesta a la dieta sin gluten. La biopsia de intes-
tino muestra atrofia vellositaria. Son linfomas de cedu-
las tipo T (97%). El diagnostico preoperatorio es gene-
ralmente presuntivo por lo que la laparotomia diagnos-
tica y de tratamiento se impone.

Linfoma de Burkitt. Es mds frecuente en jévenes e
inmunodeprimidos. Asienta en la regién ileocecal y son
voluminosos y de rdpido crecimiento. Puede ser endé-
mico o esporddico. La forma esporddica puede afectar el
mesenterio y en ocasiones el aparato genitourinario. El
origen extranodal en ileon es el mds frecuente en adul-
tos. Son tumores de células redondas, citoplasma baséfi-
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lo con vacuolas, alto indice mitosis y son frecuente las
variaciones morfoldgicas por lo que es necesario técnicas
especiales de citogenética y molecular. El linfoma de
Burkitt cuando se manifiesta clinicamente en general es
un tumor grande y avanzado por lo que la cirugfa es
citoreductora y necesariamente debe ser seguida de qui-
mioterapia. El pronéstico es malo.

Linfoma difuso a células grandes. Es el mds frecuen-
te en nuestro medio. Se observa en adultos pero también
en nifos. Es invasor, pero la cirugfa puede ser efectiva en
lesiones localizadas y responden a la quimioterapia.

Fig. 4. Aspecto macroscépico de un linfoma difuso de células grandes de yeyuno.

ANTECEDENTES CLINICOS

La enfermedad celiaca puede asociarse a linfomas;
generalmente son pacientes que no responden al trata-
miento convencional y mal estado general. Con mayor
frecuencia se trata de mujeres y con una larga historia de
su enfermedad celiaca.

Los pacientes inmunosuprimidos como los trasplanta-
dos o los afectados por SIDA tienen una mayor capaci-
dad para tener linfomas.

SINTOMAS

Los sintomas sobre todo al comienzo son inespecifi-
cos, por lo que es frecuente que pasen 4 a 6 meses antes
de llegar al diagndstico. Se observa dolor espasmédico o
célico, nauseas, vémitos, anorexia, diarrea, signos de
malaabsorcidn.

La perforacién del linfoma es frecuente (25 a 30%)
pudiendo ser una forma de presentacién clinica o com-
plicacién de la quimioterapia en linfomas no resecados.

La anemia hipocrémica provocada por hemorragia
crénica es frecuente. Menos frecuentemente pueden
observarse cuadros de hemorragia aguda.
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DIAGNOSTICO DEL LINFOMA
Y EL INDICE PRONOSTICO

El diagnéstico preoperatorio de certeza solo se logra
entre el 15 al 20% recurriendo a la biopsia endoscépica
o por puncién transparieto-hepdtica cuando hay masas
abdominales.. En la mitad de los pacientes es posible lle-
gar a un diagnostico presuntivo por tener antecedentes
de enfermedad celiaca, el tipo de estenosis o tumor, por
haber tumor y perforacién, etc. a radiologia puede mos-
trar estenosis, perforaciones, ulceraciones y a veces dila-
taciones seudoaneurismdticas (engrosamiento de la
pared intestinal y dilatacién de la luz). El 40% de los
pacientes llegan sin diagnostico de linfoma a la primera
operacién y son operados por tener un sindrome de
oclusién intestinal, hemorragia o perforacién.

Fig. 5. Pieza de reseccion. Dilatacién anuerismdtica en linfoma de intestino delgado.

Consideramos de interés dar a conocer el indice pro-
nostico internacional para valorar el riesgo de los linfo-
mas en general, muy usado por los oncélogos, teniendo
en cuenta la edad, el estado general valorado de 0 a 4, el
estadio de Ann Arbor, los grupos ganglionares compro-
metidos y la determinacién de lacto-dehidrogenasa séri-
ca, dindoles valores de 0 y 1 (ver el cuadro siguiente).

0 1
Edad < 60 > 60
Estado general 061 2,3,4
Estadio Ioll ITII o IV
LDH Normal Aumentado

Cuadro Nro. 6. Indice pronéstico (de 0 a 4).

Los linfomas primarios son de bajo riesgo. Es impor-
tante recordar que cuando la lacto-dehidrogenasa sérica
esta elevada se trata de linfomas con una importante
propagacion.




TRATAMIENTO MEDICO

Se puede recurrir a la quimioterapia y o radioterapia.
La quimioterapia de lejos es la mds utilizada. Si el caso
tiene posibilidades y condiciones quirtrgicas los autores
prefieren efectuar el tratamiento médico después de la
cirugia®. La quimioterapia debe efectuarse siempre en
lesiones no resecadas, cuando la cirugia es paliativa y en
los casos con reseccién aunque de intento curativo cuan-
do haya adenopatias y o la serosa intestinal esta com-
prometida.

El tratamiento considerado como uno de los mds efec-
tivo se lo conoce con las siglas CHOP (ciclosfosfamida,
doxorrubicina, vincristina y prednisolona) administra-
dos en 5 series consecutivas. Es dificil prever el grado de
repuesta al tratamiento médico pero éste es util en la
mayor parte de los casos y la respuesta al tratamiento es
un factor prondstico en relacién con la supervivencia.

TRATAMIENTO QUIRURGICO

La necesidad de la laparotomia se impone por las
siguientes razones:

a) Necesidad de obtener buen material para estudio
histopatolégico;

b) Posibilidad de evaluar bien la lesién para su estadi-
ficacién;

c) Resecar la lesién en lo posible o paliar la misma;

d) Con la reseccién prevenir las complicaciones como
la perforacién o hemorragia debidos al tratamiento qui-
mioterdpico y o radioterdpico; y

e) La cirugia contribuye al tratamiento de las compli-
caciones como la obstruccién, la hemorragia y la perfo-
racion.

En un plano mds tedrico que real se discute si estos
enfermos deben ser sometidos a tratamiento médico pri-
mero. La prictica nos demuestra la utilidad de la cirugfa
no solo para el diagnéstico sino porque la mayor parte
de los pacientes vienen por primera vez con complica-
ciones que requieren de la cirugfa. El 70% presentan
oclusién intestinal que puede ir acompanado de tumor
palpable, hemorragia y en algtin caso de sindrome febril
prolongado de causa no diagnostica. Un 20% llegan a la
cirugia por peritonitis por una perforacién libre o blo-
queada y con mucha menor frecuencia por hemorragia
grave.

El balance lesional intraoperatorio serd completo,
incluyendo: biopsias ganglionares, exploracién del bazo,
biopsia hepdtica de ambos 16bulos y de medula dsea
(cresta iliaca de preferencia con aguja de Janchidi)®.

La obtencién de material en la operacién para estudio
histopatoldgico es importante en todos los casos para el

13

I1-261

diagnéstico y seguimiento. Cuando no es la pieza
quirdrgica la que se envia para su estudio, por ser irrese-
cable, se extrae biopsia del tumor y o de las adenopatias
y se debe esperar el informe del patélogo de que el mate-
rial enviado es adecuado y suficiente antes de cerrar la
laparotomia.. No es raro que una adenopatia macroscé-
picamente patolégica no lo sea histolégicamente y el
paciente pueda quedar sin el diagnostico correcto.

En cuanto a que hacer con las lesiones del intestino
dependerd de la extensién:

1) En lesiones circunscriptas sin o con adenopatias
resecables se hard una reseccién con criterio curativo.

2) En lesiones resecables y con adenopatias parcial-
mente resecables o no, debe efectuarse la reseccién y la
citoreduccién de lo que sea posible en cuanto a las ade-
nopatias.

3) En lesiones de intestino no resecables se efectuara
operacién de by-pass.

4) En lesiones muy extendidas como ocurre en el
[.PS.I.D. no es posible la resecciéon del intestino. Pero es
necesario resecar un segmento de yeyuno de 10 cm. para
estudio y anastomosis termino-terminal, y biopsia en
cuna del intestino medio y del ileon. Ademds se deben
tomar ganglios a distintos niveles. No se ha observado
mayor morbilidad ni mortalidad por estas biopsias de
intestino, posiblemente porque estas lesiones Malt com-
prometen la submucosa y no la capa muscular y serosa
que aseguraria la cicatrizacién de la anastomosis.

EVOLUCION

La supervivencia global de todos los linfomas es de
38% a los 5 anos y 32% a los 10 afos”. Cuando la
cirugia fue efectuada con criterio curativo la superviven-
cia es del 60% a los 5 afios (contra 26%). El prondstico
es también mds favorable cuando los ganglios son nega-
tivos (54% contra 21% a los 5 afios). Algunas particula-
ridades en las diferentes variedades de linfomas ya fue-
ron sefaladas. Los pacientes con SIDA e inmunodepri-
midos tienen muy mal prondstico.

Los pacientes deben tener un seguimiento médico-
quirdrgico. Algunos pacientes pueden beneficiarse de reo-
peraciones por recidivas y en otras ocasiones por cuadros
subobstructivos no debidos a recidivas sino a adherencias
o estenosis cicatrizales postquimio o radioterapia.

LEIOMIOSARCOMAS

La exteriorizacién clinica de estos tumores es por
hemorragia, subobstruccién, y masa tumoral. Son
tumores grandes al momento del diagndstico con gran
crecimiento extraluminal.
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Los sintomas mas frecuentes son la obstruccién y el
sangrado. El sangrado se manifiesta como melena o
hematoquexia, debido a una ulceracién central. La pre-
sencia de una masa palpable no es infrecuente™.

La lesién tumoral puede ponerse de manifiesto en el
transito barritado, con la ecografia y la tomografia.
Muchas veces son detectados por la palpacién abdomi-
nal.

La propagacién de estos tumores como todos los sar-
comas es predominantemente por via sanguinea. El tra-
tamiento quirdrgico es el més atil. La radioterapia es el
tratamiento de 2da. opcién cuando el quirtrgico no es
posible. El prondstico es pobre, con una sobrevida a
cinco anos de 28 a 33%’. Cuando es de alto grado la
media de sobrevida no supera los 18 meses'. El mejor
conocimiento de los tumores estromales y las técnicas de
inmunohistoquimica han permitido considerar que la
mayor parte de los leiomiosarcomas sean catalogados
como tumores GIST y pasibles de tratamiento médico
con imanitib.

TUMORES GIST

Los tumores estromales gastrointestinales (TEGI, en
ingles gastrointestinal stromal tumor GIST) serdn con-
siderados en forma separada; pueden ser benignos o
malignos y no existe una forma segura de encuadrar los
casos "borderline" y la evolucién alejada muestra errores
que se cometen tanto con estudios de laboratorio y més
con la apreciacién del cirujano. La localizacién en intes-
tino delgado es la segunda (35%) despues de estémago
(60%)*. La mitad de los casos en que el cirujano consi-
dera haber hecho una operacién curativa la evolucién
demuestra que son tumores malignos®.

BASES ANATOMICAS. La designaciéon inglesa
GIST se refiere a los tumores del estroma (6 mesen-
quimdticos) gastrointestinales, denominacién amplia-
mente aceptada y que ha permitido diferenciarlos de los
leiomiomas y de los schwanomas por su origen, com-
portamiento y tratamiento. Con anterioridad la mayor
parte de los diagnésticos que se hacfan de leiomiomas o
de schwanomas eran erréneos. En una revisién de 1091
leiomiomas reestudiados con técnicas de inmunohisto-
quimica el 83% (906 casos) eran tumores GIST*.

El origen de estos tumores esta en las células intersti-
ciales de Cajal™"* cuya funcién es la de servir de marca-
paso del sistema gastrointestinal regulando la peristalsis®
o en células troncales relacionadas®. Estas células gene-
ran contracciones del masculo liso y recibirian senales
de neuronas autondmicas que difunden a las células

Fig. 6. Tumor GIST de intestino delgado con crecimiento intra y extraluminal.

musculares. La designacién mds apropiada no seria de
GIST sino de GIPACTs (Gastrointestinal pacemaker
cell tumor) pero esta designacién no se ha generalizado.

El reconocimiento de estos tumores GIST al igual que
las células intersticiales de Cajal es porque ambos expre-
san la proteina KIT (tirosina-kinasa). Se conoce la muta-
cién del gen responsable de la expresién de la proteina
KIT (cromosoma 4q11-q12). La mutacién produce una
proteina anormal (KIT fosforilada) que provoca prolife-
racién celular e inhibe la apoptosis.

El reconocimiento de estos tumores requiere de técni-
cas inmunohistoquimicas como el CD117 que es siem-
pre positiva®*®. Otro marcador no constante es el CD
34 (34 al 70%)".

Los verdaderos leiomiomas y schwanomas no dan
positiva la reaccién con CD117 pero si con otras técni-
cas que le son especificas para la actina en los primeros
y positivos con S-100 los segundos.

Fig. 7. Tumor GIST de intestino delgado en el corte se observa su irregularidad,
zonas necrdticas que junto a su tamafo > 10 cm. sugieren malignidad.

La histologia muestra que estos tumores se presentan
con células fusiformes en mayor parte de los casos 70 a
86%, tipo epiteliode 5 a 20% y mixto 10 % o menos™
“. En intestino delgado son mds frecuentes los fusocelu-
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lares mientras los epiteliodes se dan mds en estémago.

El tamafo oscila entre 0,3 a 40 cm. (mediana 7)®
pudiendo tener crecimiento hacia la luz intestinal como
hacia afuera. Frecuentemente se ulceran y dar lugar a
hemorragias.

CLINICA

Un 18% fueron incidentalomas®, descubiertos en el
curso de una operacién por otro motivo. Los sintomti-
cos son aquellos que por su tamafo o evolucién dan
lugar a complicaciones. Una forma frecuente es la
hemorrdgica por ulceracién del tumor™. Muchas veces
estos pacientes ya han tenido varios episodios de mele-
na. El diagnostico del tumor se efecta con el transito
baritado de intestino delgado o bien la arteriografia por
la arteria mesentérica superior, estudio que debe hacerse
intrahemorrdgico. Otra manifestacién es la obstruccién
del intestino. Los tumores ulcerados pueden también
infectarse. Algunos tumores tienen un gran crecimiento
extrinseco y pueden llegar a ser reconocidos a la palpa-
cién del abdomen.

DIAGNOSTICO

El diagnostico preoperatorio puede establecer un sin-
drome obstructivo, hemorrdgico, tumoral; los que son
suficientes para considerar la necesidad de tratamiento
quirdrgico. En algunos casos puede por el tipo de ima-
gen radioldgica en el trdnsito, o en los pocos casos en
donde se haya efectuado una arteriografia o se haya
empleado la videocdmara. La biopsia no es recomenda-
ble en el preoperatoria cuando se considera que son
tumores operables con posibilidades de reseccién. El
diagnéstico definitivo lo da el estudio histopatolégico de
la pieza quirtrgica incluyendo reacciones especificas de
inmunohistoquimica (C117).

TRATAMIENTO

Cirugia es el gold standard. La reseccién del tumor en
el intestino se efecttia junto con 5cm. proximal y distal
como madrgenes de seguridad. Estos tumores dan su
diseminacién por via hemidtica por lo que la bisqueda
de adenopatias no siempre esta justificada. Rara vez en

ormas avanzadas se han sefalado ganglios comprometi-
f d h lado gangl t
dos®.

Tratamiento médico. El imatinib (sinénimos: STI571,
Gleevec, Glivec) inhibe los receptores KIT y frena la
accién de la KIT foforilasa®*®. El imanitib tiene una
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vida media de 20 horas y la dosis recomendada es de
400-600 mg./dfa durante 6 meses siendo las indicacio-

nes las recidivas y metdstasis®"’

. El uso en etapas mas
tempranas se esta realizando" con resultados favorables.

Yeh® obtuvieron repuesta parcial en el 69,3% (15/22).
Kubota™ en una revisién senala repuesta completa o par-
cial en el 53,8% y en el control de la enfermedad
(repuesta total o parcial mds estabilizacién) en el 84%.
Hay resistencias al tratamiento primarias o adquirida
ligada al tipo Kit y mutaciones que prosiguen en estudio
65, Nuevos
inhibidores de la kitnasa tyrosina como el sunitinib
estdn siendo estudiados™.

y que obligan a tratamientos alternativos

PRONOSTICO

Es muy dificil establecer el prondstico, ya que no hay
criterios estrictos de benignidad. El riesgo de agresividad
se ha tratado de definir teniendo en cuenta el tamano, el
indice mitético®.

Wu® senala que el 50% (44/85)de los tumores reseca-
dos con criterio curativo a los 5 afios habian fallecido
Consideran de valor pronostico favorable la ausencia de
perforacién y un indice mitético inferior a 5/50 HPF
(High power field = 5 mitosis por 50 campos de gran
aumento). en cambio son de mal prondstico alta celula-
ridad, indice mitdtico superior a 5/50 HPF y el indice
Ki 67 que es un marcador del ciclo celular y del creci-
miento tumoral.

Tamaino (¥*) Indice mitético
Riesgo muy bajo < 2cm < 5/ 50 HPF
Riesgo bajo 2-5cm < 5/ 50 HPF
Riesgo intermedio <5cm 6 - 10 / 50 HPF
5-10cm < 5/ 50 HPF
Riesgo alto > 5cm > 5/ 50 HPF
> 10 cm Cualquier indice
Cualquier > 10/ 50 HPF
tamafio

Cuadro Nro. 7. Riesgo de comportamiento agresivo de GIST™.
* Tal vez el limite de tamasio para determinar comportamiento agresivo en tumores de
intestino delgado deberia ser 1-2 cm. menos que para otras localizaciones.

CANCER METASTASICO

Pese a la poca frecuencia de lesiones tumorales prima-
rias en intestino delgado se observan colonizaciones
2444 Kl origen es multiple, originadas en
neoplasias intra (estémago, colon) y extraabdominales
(Pulmén, mama). El melanoma es uno del mas frecuen-
temente sefalado en la literatura dando lugar a cuadros
obstructivos. La cirugfa, aunque a titulo paliativo es ttil

para restablecer el trdnsito intestinal.

metdstasicas
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