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NOTAS CLÍNICAS

Tumor carcinoide bronquial 
y apendicular

J.L. Encinasa, L.F. Ávilaa, M.A. García-Cabezab, A. Luisa, F. Hernándeza, L. Martíneza, 
A. Fernándeza, P. Olivaresa y J.A. Tovara

Departamentos de aCirugía Pediátrica y bAnatomía Patológica. Hospital Universitario La Paz. Madrid. España.

Antecedentes
El tumor carcinoide es una rara neoplasia neuroendo-

crina con localizaciones diversas, capaz de producir sus-

tancias vasoactivas y asociada ocasionalmente al síndrome

carcinoide (enrojecimiento, diarrea y sibilancias).

Pacientes y métodos
Revisamos las historias de los pacientes con diagnósti-

co de tumor carcinoide en nuestro servicio entre 1966 y

2003. 

Resultados
Diez pacientes (5 niños y 5 niñas con una edad media de

8 años) fueron diagnosticados de tumor carcinoide. Ocho

tenían carcinoides apendiculares de los que cuatro pre-

sentaron síntomas de apendicitis aguda. De estos ocho,

siete eran menores de 2 cm y estaban localizados en la

punta del apéndice. El paciente restante presentaba un tu-

mor carcinoide de 3,5 cm en la base apendicular por lo

que fue reintervenido para realizar una resección ileoce-

cal. Dos pacientes de 4 y 6 años presentaron un tumor car-

cinoide bronquial asociado a sintomatología respiratoria

crónica y se llegó en ambos al diagnóstico acertado tras un

año de seguimiento. Se realizó neumonectomía en un caso

y resección bronquial con anastomosis traqueobronquial

en el otro. Ningún paciente de la serie presentó sintoma-

tología carcinoide. Se realizaron controles bioquímicos,

radiológicos y fibrobroncoscópicos en los bronquiales. To-

dos se encuentran actualmente libres de enfermedad.

Conclusiones
El tumor carcinoide apendicular no se asocia a sinto-

matología característica de apendicitis aguda en la mitad

de los pacientes. Encontramos que el síndrome carcinoide

asociado al tumor carcinoide es excepcional en la edad pe-

diátrica. En la mayor parte de los tumores carcinoides

apendiculares la apendicectomía simple es suficiente con

un pronóstico excelente. El tumor carcinoide bronquial es

diagnosticado generalmente de manera tardía por lo que

debemos considerar este diagnóstico en pacientes con sin-

tomatología respiratoria crónica.
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miento.

BRONCHIAL AND APPENDICEAL CARCINOID
TUMORS

Background
Carcinoid tumor (CT) is an unusual neoplasm observed

in several locations and associated with the production of

vasoactive substances and occasionally with carcinoid

syndrome (flushing, diarrhea, wheezing).

Patients and methods
A retrospective review of the medial records of all chil-

dren with a diagnosis of CT treated in our service between

1966 and 2003 was performed.

Results
Ten patients (5 boys and 5 girls with a mean age of

8 years) were diagnosed with CT. Eight had CT of the ap-

pendix, of which 4 showed the typical clinical presenta-

tion of acute appendicitis. Seven of these tumors were lo-

calized at the tip of the appendix and measured 2 cm or

less. In one patient, the tumor was located at the cecum

and measured 3.5 cm. In this patient, reoperation with

ileocecal resection was performed. Two patients (4 and

6 years old) had bronchial CT associated with chronic res-

piratory manifestations. An accurate diagnosis was made

after a 1-year follow-up. Pneumonectomy and tracheo-

bronchial sleeve resection were carried out. None of the

patients showed symptoms of carcinoid syndrome. All the

patients underwent biochemical and radiological studies

and fiberoptic bronchoscopy during follow-up. All the pa-

tients are currently disease-free. 

Conclusions
Typical symptoms of acute appendicitis were not ob-

served in half of patients with CT of the appendix. CT

associated with carcinoid syndrome is exceptional in pe-
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diatric patients. In most CT of the appendix, simple ap-

pendicectomy was associated with an excellent progno-

sis. Diagnosis of bronchial TC tends to be delayed and

consequently CT should be considered in the differential

diagnosis of children with respiratory symptoms unre-

sponsive to standard medical treatment.
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INTRODUCCIÓN
El tumor carcinoide es una rara neoplasia de origen

neuroendocrino con localizaciones diversas siendo las
más frecuentes en la edad pediátrica el apéndice y el pul-
món. El tumor carcinoide tiene su origen probable en las
células neuroendocrinas argentafines asociadas al sistema
de captación y descarboxilación de los precursores ami-
nados (APUD) capaces de producir sustancias vasoactivas
como serotonina, histamina y bradicinina.

El tumor carcinoide apendicular es tras el linfoma en
tumor maligno intestinal más frecuente en esta edad; lo
encontramos generalmente en adolescentes, localizado
del 36 al 45 %1 en el apéndice ileocecal y asociado con
frecuencia a síntomas de apendicitis aguda. Otras locali-
zaciones intestinales menos frecuentes son el intestino
delgado (25%), el recto (16%) y el colon (6%)2.

El tumor carcinoide bronquial por otro lado es el tu-
mor pulmonar más frecuente en la infancia. Hasta el
75 % de los tumores pulmonares en el niño son malig-
nos; de éstos hasta el 50 % está constituido por los ade-
nomas: carcinoide, carcinoma adenoide quístico y carci-
noma mucoepidermoide; el tumor carcinoide supone el
90% de los adenomas. El tumor carcinoide bronquial se
encuentra en escolares y adolescentes con sintomatolo-
gía respiratoria de repetición. La tos y la hemoptisis ca-
racterísticas del adulto no lo son tanto en el niño que
suele presentar sibilancias, atelectasias y neumonías de
repetición3,4.

Con el objetivo de conocer el comportamiento de esta
rara neoplasia en sus dos localizaciones más frecuentes
revisamos nuestra experiencia con el tumor carcinoide a
lo largo de los últimos 35 años.

PACIENTES
Diez pacientes (5 niños y 5 niñas) con una edad media

de 8 años fueron diagnosticados de tumor carcinoide en
nuestro servicio entre los años 1965 y 2003.

1. Tumor carcinoide apendicular. Ocho pacientes con
una edad media de 13 años fueron diagnosticados de tu-
mor carcinoide apendicular; cuatro de éstos presentaron
síntomas de apendicitis aguda, tres presentaban dolor en
la fosa ilíaca derecha de más de una semana de evolución
no asociado a fiebre y uno fue diagnosticado tras una
apendicectomía de rutina durante un trasplante hepático

por atresia de vía biliar extrahepática. Ninguno de ellos
presentó sintomatología carcinoide. Siete de los tumores
carcinoides en las piezas anatomopatológicas eran meno-
res de 2 cm de diámetro, se localizaron en la punta del
apéndice y los márgenes de resección se encontraron li-
bres. De estos siete, tan sólo en uno existía afectación de
la grasa periapendicular (figs. 1 y 2).

El paciente restante tenía un tumor carcinoide apendi-
cular de 3,5 cm de diámetro localizado en la base; el pa-
ciente fue reintervenido realizándose resección ileocecal
(10 cm de ileon y ciego).

2. Tumor carcinoide bronquial. Dos pacientes de 4 y
6 años presentaron un tumor carcinoide bronquial. Am-
bos sufrían neumonías de repetición y tan sólo el pacien-
te de 4 años presentaba sibilancias en la auscultación.
Ninguno de los dos presentó sintomatología carcinoide
y en ambos se llegó al diagnóstico acertado tras 12 y
13 meses de seguimiento, respectivamente. Los dos fue-
ron tratados durante este tiempo con varios ciclos de an-
tibióticos orales y en ambos se realizaron radiografías to-

Figura 1. Apéndice ileocecal. Tumor carcinoide de 1,5 cm
de diámetro en punta sin afectación de grasa
periapendicular. (Hematoxilina-eosina, ×15.)

Figura 2. Tumor carcinoide en apéndice ileocecal. Célu-
las monomorfas con núcleos con patrón en sal
y pimienta. (Hematoxilina-eosina, ×150.)
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rácicas que mostraron en ocasiones condensaciones neu-
mónicas.

El paciente de 4 años fue diagnosticado mediante bron-
coscopia rígida por biopsia de una masa pediculada en el
bronquio principal izquierdo. Se realizó una resección
bronquial segmentaria con anastomosis traqueobronquial.

El paciente de 6 años fue seguido inicialmente en otro
centro donde se le realizó una lobectomía por síndrome
del lóbulo medio que no diagnosticó el tumor carcinoide.
Al persistir la clínica fue remitido a nuestro centro donde
la tomografía computarizada (TC) y una fibrobroncosco-
pia con biopsia de una masa polipoide permitieron el
diagnóstico. Se realizó neumonectomía derecha por afec-
tación del bronquio principal (fig. 3).

El tamaño de los tumores carcinoides bronquiales fue
de 1,5 y 2 cm de diámetro.

En los 10 pacientes de la serie y durante los siguientes
3 años se realizaron semestralmente niveles en plasma u
orina de 5-HII, ecografías anuales en los tumores carci-
noides apendiculares y una fibrobroncoscopia al año de
la intervención en ambos tumores carcinoides pulmona-
res. En el caso del tumor carcinoide de bronquio lobular
inferior derecho se realizó una TC al año de la interven-
ción. En ningún caso se encontraron indicios de recidiva
o metástasis. Tras un seguimiento de 4 a 38 años todos
los pacientes se encuentran actualmente libres de enfer-
medad.

DISCUSIÓN
Clásicamente se ha descrito cierta predominancia feme-

nina (3:1) asociada al tumor carcinoide en la edad pediá-
trica3,5,6; ésta no ha sido descrita en las series con pa-
cientes adultos7,8 y nosotros no la hemos encontrado en
nuestros pacientes (1:1).

Nuestra serie muestra una clínica característica de apen-
dicitis aguda tan sólo en la mitad de los casos. La sinto-
matología apendicular atípica (ausencia de fiebre y dolor
en fosa ilíaca derecha prolongado) asociada al tumor car-
cinoide ya había sido descrita en otras series5; lo cual no
es extraño si recordamos que más del 70% de los tumores

carcinoides apendiculares se encuentran en la punta del
apéndice con escasa posibilidad de oclusión endoluminal.

La mayoría de los tumores carcinoides apendicula-
res son distales y miden menos de 2 cm de diámetro; la
apendicectomía es tratamiento suficiente y eficaz con un
pronóstico excelente en todas las series5,6,9,10. En aquellos
casos en los que la pieza sea mayor de 2 cm, los márge-
nes de resección no se encuentren libres, el tumor se
encuentre en la base apendicular o exista afectación de
linfáticos regionales o ciego, deberemos realizar una re-
sección cecal parcial o ileocecal. Considerando que el
tumor carcinoide apendicular pediátrico que generalmen-
te nos encontramos tiene poco potencial metastatizante
consideramos que la hemicolectomía derecha debe ser
reservada para casos excepcionales; nuestra revisión de la
literatura médica indica que el estudio histopatológico
de las piezas de hemicolectomía en estos casos no mues-
tran afectación tumoral del tejido linfático11,12.

El tumor carcinoide apendicular raramente metastatiza
con la excepción de aquéllos mayores de 2 cm en los que
estará indicada la búsqueda de metástasis abdominales y
extraabdominales; la enfermedad diseminada del tumor
carcinoide apendicular se observa del 8 al 13 %5. Se ha
descrito la utilización de quimioterapia (carboplatino y
etopósido) en el tratamiento de la enfermedad disemina-
da con respuestas escasas5,13; sin embargo, la poco fre-
cuente sintomatología carcinoide ha sido paliada con éxi-
to mediante administración subcutánea de octreótida5.
Teniendo estos tumores capacidad de concentrar aminas
y de expresar receptores de somatostatina han sido des-
critos en adultos la utilización de octreótida marcada ra-
diactivamente (Octreoscan) así como la tomografía por
emisión de positrones (PET) como métodos de diagnós-
tico y estadificación de tumores carcinoides intestinales14.

La clínica del paciente pediátrico con tumor carcinoide
bronquial consiste en sibilancias, neumonías de repetición
y atelectasias en la exploración radiológica siendo el diag-
nóstico definitivo generalmente tardío. La hemoptisis ca-
racterística del adulto es muy poco frecuente; así como en
el adulto se encuentran sibilancias tan sólo en el 1%15,16 y
prácticamente no hay referencias a la atelectasia en las se-
ries publicadas. Se ha sugerido que las sibilancias asocia-
das al tumor carcinoide bronquial o a la enfermedad dise-
minada del tumor carcinoide apendicular podrían deberse
a la liberación de serotonina en la vía aérea12.

Existe enfermedad diseminada del 5 al 27% en el tumor
carcinoide bronquial infantil; consideraremos por tanto su
potencial metastatizante mayor que el del tumor carcinoi-
de apendicular. El tratamiento de tumor carcinoide bron-
quial es la resección segmentaria y de adenopatías regio-
nales cuando sea posible o exéresis más amplias cuando
la topografía no permita gestos más conservadores. La ex-
tirpación completa se asocia a un pronóstico excelente3. El
tumor carcinoide bronquial no es considerado general-
mente en niños con sintomatología respiratoria de repeti-

Figura 3. TC torácica. Tumoración endoluminal en bron-
quio lobular inferior derecho.
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ción y se suele llegar al diagnóstico acertado tras un se-
guimiento medio de un año; el tumor carcinoide bronquial
es la neoplasia primitiva pulmonar más frecuente y debe-
mos considerarla en niños con neumonías recurrentes.
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