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Abril’14 

- Varón 37 años.  

-No antecedentes médico-quirúrgicos de interés 

- Eritema facial + telangiectasias difusas afectando 

inicialmente a cara y posteriormente se generalizan 

a cuerpo de 4-5 años de evolución 

- Asocia debilidad generaliza (proximal) de 1 año de 

evolución 

- Disnea a grandes esfuerzos   

DERMATOLOGÍA 

Biopsia: depósitos de 

 colágeno IV a nivel 

perivascular y marcadas 

telangiectasias 



Abril’14 DERMATOLOGÍA 

REUMATOLOGÍA 

Sospecha de conectivopatía 

Ecocardiografía:  insuficiencia 

tricuspídea severa PAPs 55-60 

CARDIOLOGÍA NEUMOLOGÍA Mayo’14 



 

 

Videos de ecos 



Afectación cardiaca en el 

Síndrome carcinoide 



Introducción 

Causa rara de valvulopatía adquirida. 

En el síndrome carcinoide, 50% afectación 

cardiaca.  

Primera manifestación en 20%. 

Causa de muerte habitualmente. 

Metastasis cardiaca rara. 

 



Fisiopatología 

Serotonina estimula crecimiento de fibroblastos y 

la fibrogénesis. 

Formación de placas y depósito de tejido fibroso.  

En endocardio valvular, cámaras cardiacas 

(Sobretodo a nivel derecho, VT > VP) y 

ocasionalmente en la intima de A pulmonar, 

Aorta o V. cava.  

Afectación menor izquierda por la inactivación de 

las sustancias por el pulmón. 

Afectación izquierda < 10%. 

 



5-HIAA urinario predice la progresión 

de la afectación cardiaca. 



 

 



Manifestaciones clínicas 

Enfermedad pulmonar o tricúspide 

moderada-severa, puede ser bien tolerada 

bastantes meses. 

Síntomas de IC derecha. Disnea con el 

esfuerzo, edema periférico , ascitis, 

hepatomegalia pulsátil, caquexia cardiaca 

en enf. avanzada.  

Labilidad en la PA.  

 



Examen físico 

 

Aumento de la presión venosa yugular.  

Impulso ventricular derecho palpable.  

Soplo pansistólico IT, soplo diastólico 

precoz de IP y soplo sistólico pulmonar 

en raras ocasiones en EP.   

Carcinoides muy agresivos ----IT aguda 

severa.  

 



ECG y Rx tórax 

30-50% de ECG normales. 

Bajo voltaje de QRS. 

Taquicardia sinusal 

Cambios inespecíficos del ST. 

P pulmonale. 

BCRDHH. 

Cardiomegalia, prominencia de cavidades 
derechas. Congestión vascular. Metastasis 
pleurales. 



Ecocardiografía 

Clave del diagnóstico y pronóstico.  

Insuficiencia tricuspidea en 90% de 

pacientes. 

Afectación pulmonar siempre coexiste con 

Tricuspide. 

Cavidades derechas dilatadas.  

Afectacion valvular izq menos severa. 

 



Tratamiento afectación cardiaca  

Sintomático: Diuréticos de asa / tiazidas. 

Cirugía cardiaca: más efectivo 

Sintomáticos  

Carcinoide controlado. 

Capacidad funcional alterada. 

Disfunción ventricular derecha y valvular 

severa. 

Ausencia de comorbilidades significativas. 

 

 

 



Prótesis mecánica vs biológica 



Abril’14 DERMATOLOGÍA 

REUMATOLOGÍA 

Sospecha de conectivopatía 

- Gammagrafía perfusión pulmonar: sin hallazgos valorables. 

- Angio-TAC: sin alteraciones 

- Eco-doppler venoso: no se observa incompetencia valvular. 

- Eco-cardiografía: sugiere síndrome carcinoide 

Junio’14 ENDOCRINOLOGÍA Y NUTRICIÓN 



Endocrinología 

Varón de 38 años remitido por sospecha de síndrome carcinoide. 

TAC: presencia de múltiples lesiones nodulares de características sólidas 

distribuidas de forma difusa por todo el parénquima hepático con 

significado realce tras la administración de contraste en todas ellas, 

con algunas lesiones de mayor tamaño que presentan centro 

necrótico, siendo estos hallazgos compatibles con patología tumoral. 

 

Se solicita:  

Bioquímica en sangre y orina. 

Biopsia hepática + PAAF 

Gammagrafía 

Remitimos a Oncología para seguimiento compartido 

 



Tumor carcinoide 
Se origina en las células enterocromafines (células glandulares 

productoras de hormonas endocrinas). 

Incidencia: 1,5-3/100.000 

Tumores de comportamiento heterogéneo cuya malignidad viene 

definida por la presencia de metástasis. 

Síndrome carcinoide: grupo de síntomas mediados por varios factores 

hormonales elaborados por los tumores carcinoides. 

10% tumores carcinoides: síndrome carcinoide (st. yeyuno, íleon) 

 



CLÍNICA 

Los tumores carcinoides sintetizan, 

almacenan y liberan diferentes sustancias. 

El hígado inactiva los productos bioactivos 

de los tumores carcinoides. 



CLÍNICA 

Pacientes con tumores carcinoides 

intestinales raramente presentarán 

síndrome carcinoide en ausencia de 

metástasis hepáticas. 



Frecuencia de síntomas del síndrome carcinoide 

CLÍNICA 



CLÍNICA 

Rubefacción (85-90%): 
Enrojecimiento súbito de cara, cuello y tórax superior. 

Segundos a minutos de duración. 

Puede asociarse a disnea-broncoconstricción, sudoración profusa, 

caída de TA y aumento de la frecuencia cardíaca. 

Aparición espontánea o provocada (alcohol, estrés, alimentos 

ricos en tiramina, fármacos). 

Sustancias implicadas: serotonina, histamina, sustancia P, 

prostaglandinas. 



CLÍNICA 

Diarrea (70-80%) 
Puede ocurrir independientemente de la rubefacción. 

Diarrea secretora. Dolor abdominal. 

Sustancias implicadas: serotonina, histamina, VIP, PGs. 

Cardiopatía carcinoide 

Telangiectasias (15%) 
Debido a la prolongada vasodilatación. 

Otras 
Pelagra (por déficit de niacina),  pérdida masa muscular, fibrosis 

mesentérica, disnea, sibilancias… 

 

 



Fisiopatología 

Serotonina 



Diagnóstico bioquímico 

Excreción urinaria de 5-HIAA 

24 horas 

+ E 

En intestino medio 

Considerar FP y FN (alimentos, fármacos…) 

Cromogranina A (CgA) 

+ S 

En intestino medio 

Proteínas liberadas con péptidos y aminas en 

tejidos neuroendocrinos 

Progresión enfermedad, respuesta a 

tratamiento, recurrencias tras cirugía 

Histamina y metabolitos 

Serotonina 

No es fácil su medición 

Interferencia con serotonina plaquetaria 

 

782 

VN: 2-9 

2499 

VN: 0-100 



Análogos de la somatostatina 
Unión a receptores de somatostatina, expresados en la mayoría 

de carcinoides (80%). 

Inhiben la liberación de aminas bioactivas. 

- Octreotide (Sandostatin®) 

- Lanreotide (Somatuline®): 60-120 mg cada 2-4 semanas. 

- Pasireotide: en estudio 

- Telotristat 

Controlan la progresión de la enfermedad. Posible regresión 

tumoral. 

Mejoría sintomática. Mejor calidad de vida. 

Disminución 70-80% diarrea y flushing. 

Efectos adversos: náuseas, calambres, colelitiasis, esteatorrea, 

arritmias, otros trastornos endocrinos… 

 



Abril’14 DERMATOLOGÍA 

REUMATOLOGÍA 

Sospecha de conectivopatía 

CARDIOLOGÍA NEUMOLOGÍA Mayo’14 

ENDOCRINOLOGÍA Y NUTRICIÓN Junio’14 

ONCOLOGÍA MÉDICA 



ONCOLOGÍA MÉDICA 

- Varón 38 años, sospecha de tumor carcinoide metastásico 

(hepáticas múltiples) con afectación endocárdica carcinoide 

TAC INGRESO 

PROGRAMADO 

- METÁSTASIS POR TUMOR SÓLIDO 

ORGANOIDE COMPATIBLE CON ORIGEN 

NEUROENDOCRINO 

- IHQ: 

CDX2 + 

CK20 y 7 – 

Cromogranina ++, Sinaptofisina ++ 

Ki67% 5 

 

 Confirmado el diagnóstico de carcinoma 

neuroendocrino de origen digestivo 



OCTREOSCAN 
CÁPSULA 

ENDOSCÓPICA 

 Tumoración en íleon 

medio, de aspecto 

submucoso 



TUMORES NEUROENDOCRINOS (TNEs) 

- Grupo heterogéneo de neoplasias.  

- Baja incidencia (5.25/100.000),  alta prevalencia (35/100.000/a) 

- Se originan en las células neuroendocrinas de la cresta neural, glándulas 

endocrinas, islotes o sistema endocrino difuso  se distribuyen por 

prácticamente  todo el organismo (pueden localizarse en diversos órganos) 

- Esporádicos/Asociados a síndromes hereditarios. 

 

R. Medrano-Guzman. Patología 2009: 47 (3); 220-8 

GETNE 

INTRODUCCIÓN 



DIAGNÓSTICO 

Lugar de origen y actividad 

CLASIFICACIÓN 

TNE carcinoides 
gastro-intestinales 
(55-60%) 

Funcionantes (30%) 

No funcionantes (70%) 

TNE pancreáticos 
(40-45%) 

Funcionantes (40-55%): gastrinoma 
insulinoma, glucagonoma, VIPoma, PPoma, 
somatostatinoma… 

No funcionantes (45-60%) 

- Pruebas imagen 

- Manifestaciones clínicas 

- Historia familiar 

- Estudios de laboratorio 



Clínico-patológica 



- TNE DE ORIGEN DIGESTIVO (ILEON) 

FUNCIONANTE, CON AFECTACIÓN 

CARDIACA. 

-WHO 2 (Ki67% 5) 

- METASTÁSICO 

PRONÓSTICO 

- Comportamiento más agresivo 

- Supervivencia media: 65 meses (6 años) 

- Supervivencia 5 años: 50% 



TRATAMIENTO 

ENFERMEDAD 

METASTÁSICA 

 HEPÁTICA 

EXCLUSIVA 

ENFERMEDAD 

METASTÁSICA 

 HEPÁTICA + 

EXTRAHEPÁTICA 

Valorar 

resecabilidad y 

operabilidad 

Síntomas 

locales o 

sistémicos 

SI 

NO 

Valorar terapias 

locales hepáticas 

paliativas 

Tratamiento 

sistémico 



TRATAMIENTO 

ENFERMEDAD 

METASTÁSICA 

 HEPÁTICA 

EXCLUSIVA 

Valorar 

resecabilidad y 

operabilidad 

ENFERMEDAD NO RESECABLE 

Valorar transplante hepático  

(+ cirugía del primario) 



TRATAMIENTO 

ENFERMEDAD 

METASTÁSICA 

 HEPÁTICA + 

EXTRAHEPÁTICA 

Síntomas 

locales o 

sistémicos 

Valorar terapias 

locales hepáticas 

paliativas 

Tratamiento 

sistémico 



DIAGNOSTICO TRATAMIENTO 
FARMACOLOGICO 

TRATAMIENTO MEDICO-
QUIRURGICO 

METASTASIS 
HEPATICAS 

MARCADORES 
TUMORALES 

TC 

RM 

OCTREOSCAN 

LAPAROSCOPIA 

ASS 

IFN 

QT 

ANTIDIANA 

EXCISION QUIRURGICA 

EMBOLIZACION ARTERIA 
HEPATICA 

QUIMIOEMBOLIZACION 

RADIOFRECUENCIA 

CRIOTERAPIA 

METASTASIS 
OSEAS 

MARCADORES 
TUMORALES 

RM 

GAMMA OSEA 

OCTREOSCAN 

ASS 

IFN 

QT 

ANTIDIANA 

ZOLEDRÓNICO 

EXTIRPACION 

RT 

METASTASIS 
PULMONARE
S 

MARCADORES 
TUMORALES 

TC 

OCTREOSCAN 

ASS 

IFN 

QT 

ANTIDIANA 

EXTIRPACION 



TRATAMIENTO 





Abril’14 DERMATOLOGÍA 

REUMATOLOGÍA 

Sospecha de conectivopatía 

CARDIOLOGÍA NEUMOLOGÍA Mayo’14 

ENDOCRINOLOGÍA Y NUTRICIÓN Junio’14 

ONCOLOGÍA MÉDICA Julio’14 



ONCOLOGÍA MÉDICA Julio’14 

Sept’14 OCTREOSCAN CLÍNICA 

- Mayor disnea 

- Mayor astenia y debilidad 

muscular 

- Más episodios de flushing  



DIAGNOSTICO TRATAMIENTO 
FARMACOLOGICO 

TRATAMIENTO MEDICO-
QUIRURGICO 

METASTASIS 
HEPATICAS 

MARCADORES 
TUMORALES 

TC 

RM 

OCTREOSCAN 

LAPAROSCOPIA 

ASS 

IFN 

QT 

ANTIDIANA 

EXCISION QUIRURGICA 

EMBOLIZACION ARTERIA 
HEPATICA 

QUIMIOEMBOLIZACION 

RADIOFRECUENCIA 

CRIOTERAPIA 

METASTASIS 
OSEAS 

MARCADORES 
TUMORALES 

RM 

GAMMA OSEA 

OCTREOSCAN 

ASS 

IFN 

QT 

ANTIDIANA 

ZOLEDRÓNICO 

EXTIRPACION 

RT 

METASTASIS 
PULMONARE
S 

MARCADORES 
TUMORALES 

TC 

OCTREOSCAN 

ASS 

IFN 

QT 

ANTIDIANA 

EXTIRPACION 



PI3k 

AKT 

mTOR 

INHIBITION OF TUMOUR ANGIOGENESIS AND/OR CANCER CELL PROLIFERATION 

VEGFR PDGFR SSR 

Somatostatin 

Endothelial cells Pericytes 

Sunitinib 

Everolimus 

Neuroendoc
rine cells 

Somatostatin  
analogues 











ONCOLOGÍA MÉDICA Julio’14 

Sept’14 OCTREOSCAN CLÍNICA 

- Mayor disnea 

- Mayor astenia y debilidad 

muscular 

- Más episodios de flushing  



Varón 37 años 

Sd  carcinoide 

con afectación 

endocárdica 

(NYHA II) y 

cutánea 

-TNE íleon 

- Metástasico (hepáticas) 

- WHO 2 

Progresión clínica 

NYHA III 



ENFERMEDAD 

METASTÁSICA 

 HEPÁTICA 

EXCLUSIVA 

Valorar 

resecabilidad y 

operabilidad 

ENFERMEDAD NO RESECABLE 

Valorar transplante hepático  

(+ cirugía del primario) 

Pendiente enteroscopia 

(tatuaje lesión) 

CIRUGÍA 

ÍLEON 

TRANSPLANTE 

HEPÁTICO 


