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Tumor carcinoide de Orbita.
A proposito de un caso

A carcinoid tumor of the orbita. Case report
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RESUMEN

Caso clinico: Presentamos el caso de una paciente de 71 afios de edad con clinica de propto-
sis y disminucién de agudeza visual de un mes de evolucion. La exploracién oftalmologi-
ca objetivé dicha disminucién de agudeza visual y exoftalmos. La tomografia axial compu-
terizada mostré una tumoracién orbitaria de origen incierto. La biopsia excisional dio como
resultado un tumor de origen carcinoide, primario versus metastasico.

Discusion: Las metdstasis orbitarias de tumores carcinoides son muy infrecuentes, siendo ain
mas infrecuente las lesiones primarias en las orbitas.

Palabras clave: Carcinoide, metastasis, Orbita.

ABSTRACT

Case report: We report the case of a 71-year-old female patient who referred proptosis and
decreased vision in her left eye during a month. In the ophtalmologist examination we
found exoftalmus and decreased vision. TAC showed a tumor of unknown origin. The
biopsy revealed a carcinoid tumor, primary versus metastases.

Discussion: Ocular metastases secondary to carcinoid tumors are uncommon, and specially
uncommon are primary carcinoid tumors.
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Fig. 1: Distopia
ojo izquierdo pre-
operatoria

Fig. 2:
Exoftalmos ojo
izquierdo pre-
operatoria.

Fig. 3:
Tomografia Axial
Computerizada
corte coronal.
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INTRODUCCION

El tumor carcinoide es un tumor de creci-
miento lento de células neuroendocrinas de
bajo poder de malignidad. Su localizacién
mads frecuente suele ser el tracto gastrointesti-
nal principalmente o el 4drbol bronquial (1-3).

Miles de casos de metastasis carcinoideas
han sido documentados en la literatura médi-
ca. Suponen entre un 4-5% del total de las
metdstasis orbitarias; pero mds infrecuentes

que éstas son las lesiones primarias. Esto
conlleva cierta dificultad a la hora de su diag-
néstico y tratamiento (1-5).

La clinica de dichas lesiones consiste en
un efecto masa en la drbita, generalmente
unilateral, que genera proptosis y diplopia,
pudiendo presentar asociado el Sindrome
Carcinoide (1-3,5).

CASO CLINICO

Presentamos el caso clinico de una mujer de
71 afos de edad sin antecedentes personales
de interés que acude por presentar cuadro de
exoftalmos y disminucién de agudeza visual
en ojo izquierdo de un mes de evolucién.

En la primera exploracién se objetivé una
agudeza visual de 0,80 en su ojo derecho y de
0,33 en su ojo izquierdo y una presion intrao-
cular de 23 mm de Hg en el ojo derecho y de
22 mm de Hg en el ojo izquierdo. La biomi-
croscopica del segmento anterior fue anodi-
na. En cuanto a la exploracion funduscépica
destacaba una papila con una excavacién de
0,6 en ambos ojos, una lesién pigmentada
temporal a macula en el ojo izquierdo y
ausencia de pliegues coroideos. En la explo-
racion de anejos y exoftalmometria destacaba
una leve limitacién de la adduccién en el ojo
izquierdo asociado a la presencia de un exof-
talmos axial con distopia inferonasal irreduc-
tible a la presién, cuantificando 12 mm en el
ojo derecho y 18mm en el ojo izquierdo con
una linea de base de 102 mm. Ante estos
hallazgos se inicia tratamiento hipotensor y
se solicitd prueba de imagen, Tomografia
Axial Computerizada de Orbitas con y sin
contraste (figs. 1y 2).

En la tomografia axial computerizada de
crdneo-orbita se localiz6 una masa sdlida
homogénea con un didmetro méximo de 2,3 x
4,6 cm localizada en el compartimento
extraconal, sin calcificaciones ni alteraciones
en su interior, que captaba contraste de forma
significativa y que desplazaba el misculo
recto interno, aunque este dltimo se visuali-
zaba con dificultad. Sin invasién de estructu-
ras oculares ni afectacién de pared dsea, pro-
ducia compromiso del nervio éptico por el
efecto masa (figs. 3y 4).
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Ante dichos hallazgos y la manifiesta dis-
minucion de vision se decidi6 realizar biop-
sia excisional de la lesién bajo anestesia
general mediante un abordaje de la 6rbita a
través una orbitotomia en los 2/3 mediales.
Se procedi6 a disecar los planos hasta encon-
trar una masa intraconal que cubria el muscu-
lo recto medio, musculo que fue desinsertado
para poder extraer la lesiéon en su totalidad
mediante técnica de fragmentacion, debido a
la imposibilidad de extraer en bloque la masa
al encontrarse su cédpsula muy adherida a
estructuras adyacentes. Se envio la lesion a
Anatomia Patolégica y se cerré por planos
dejando un drenaje.

Ante la evolucion postoperatoria favorable
se di¢ alta hospitalaria tras tres dias de ingre-
so con una exploracién donde destacaba una
agudeza visual en el ojo izquierdo de 0.33,
minimo edema palpebral, buen aspecto de la
herida quirdrgica sin drenaje a través de la
misma y buena motilidad de los musculos
extra e intraoculares (figs. 5y 6).

En controles ambulatorios posteriores se
mantenia conservada su agudeza visual pre-
via, no objetivindose hallazgos patolégicos
de interés a la exploracién. Durante esos con-
troles se recibieron los resultados anatomo-
patolégicos de la lesidn extirpada, destacan-
do en el informe el origen neuroendocrino de
la lesion, haciéndolo compatible con metasta-
sis de tumor carcinoide, tumor carcinoide pri-
mario y/o tumor invasivo de adenohipofisis,
descartado este tltimo por no presentar inva-
sién en la tomografia.

Se realizé interconsulta al servicio de
Oncologia para descartar tumor primario en
otra localizacién responsable de la posible
metdstasis. Se solicité Endoscopia digestiva,
resultando anodina y TAC de Térax Abdo-
men Pelvis con y sin contraste, donde se
objetivé un gran ndmero de lesiones compa-
tibles con metéstasis 6seas y de partes blan-
das.

Ante estos hallazgos se solicit6 Gamma-
grafia Total Body de receptores de Somatos-
tatina para confirmar o descartar origen neu-
roendocrino/carcinoideo de dichas lesiones.
Dicha prueba destacé la presencia de un foco
de elevada intensidad localizado en regién
orbitaria izquierda, en relacién con tumor pri-

\

mario con alta densidad de receptores para
somatostatina; y por otra parte, se evidencia-
ron multiples acimulos focales patologicos
de elevada intensidad localizados uno de
ellos en partes blandas de hemitdérax anterior
derecho, aparentemente en regién mamaria,
que podria corresponderse con una lesion
metastasica, si bien, dada la localizacion, no
se podia descartar neoplasia primaria conco-
mitante en mama derecha, ademds de poner-
se de manifiesto las mudltiples lesiones ya
descritas por la tomografia.

Con todo estos hallazgos se decide realizar
biopsia eco guiada de la lesion mamaria para
determinar la naturaleza de la misma. Los
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Fig. 4:
Tomografia Axial
Computerizada
corte transversal.

Fig. 5:
Exploracion
postintervencion.

Fig. 6:
Exploracion
postintervencion.
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resultados anatomopatolégicos mostraron un
origen carcinomatoso con receptores hormo-
nales positivos, descartdindose origen carci-
noideo de dicha lesion.

De este modo la paciente presenta de
manera concomitante una lesion carcinoidea
en la 6rbita y una lesién carcinomatosa en la
mama. Actualmente no se sabe el origen his-
tologico de las metdstasis, encontrdndonos a
la espera de la ganmagrafia sea para deter-
minar la naturaleza de dichas lesiones.

DISCUSION

Los tumores carcinoides fueron descritos
por primera vez por Merlin en 1808, y estu-
diado en detalle por Lubarsch en 1888.
Oberndofer introdujo el término carcinoide,
en 1907 para enfatizar la naturaleza de tumo-
res aparentemente malignos con una natura-
leza benigna debido a su lento crecimiento.
Constituyen el 0,5% de todos los tumores
malignos diagnosticados, y representan el 4-
5% de las metdstasis orbitarias. Mds rara atin
es la localizacion orbitaria de un tumor pri-
mario, existiendo solo un caso descrito en la
literatura (3,5-9).

El origen de la mayoria de los tumores car-
cinoides se localiza a nivel del tracto gas-
trointestinal (80%), teniendo sus metastasis
predileccion orbitaria. Dentro de esta locali-
zacion, el apéndice (es el tumor mads frecuen-
te del apéndice) y el ileon son las ubicaciones
principales. Otros origenes son el drbol bron-
quial, cuyas metdstasis tienen predileccién
uveal, ademads del ovario, el timo, la parétida,
la mama y los testiculos. Deriva de células
neuroendocrinas enterocromafines, las célu-
las de Kulchitsky, ubicadas de manera fisio-
l6gica en dichas localizaciones; no es conoci-
da su presencia en la oOrbita, aunque se ha
descrito un caso de tumor carcinoide orbita-
rio primario. Estos tumores pueden formar
parte de sindromes familiares, como por
ejemplo el Sindrome de Neoplasia Endocrina
Muiltiple tipo 1 y 2, en un 10% de los casos,
el Sindrome de von Hippel Lindau y la Neu-
rofibromatosis tipo 1. Es frecuente la presen-
cia de adenocarcinomas simultdneos a tumo-
res carcinoides, especialmente coldnicos,

manifestdndose en un 10-20% de los casos.
(1-6,8).

En cuanto a la clinica de este tumor, se han
descrito casos asintomaticos descubiertos en
autopsias de manera incidental (9%), sin
embargo lo mds frecuente es que presente
sintomas obstructivos intestinales bastantes
afios antes del diagndstico del tumor prima-
rio, de tal forma que el 93% de los tumores
intestinales sintomdticos presentan metdsta-
sis al diagndstico, principalmente en higado y
ganglios. En un pequefio porcentaje de
pacientes puede presentarse el Sindrome Car-
cinoide, que consiste en episodios de rube-
faccién, diarrea, ataques asmdticos y edema
en las extremidades inferiores. Estos episo-
dios se pueden presentar hasta 20 afios antes
de que el tumor primario sea localizado. Este
sindrome es debido a la produccién de hor-
monas, aminas vasoactivas y otros polipépti-
dos que escapan del filtro hepatico, por lo
cual es condicién sine quan non la presencia
de una metdstasis hepdtica y para su diagnds-
tico es necesario demostrar la presencia de
niveles elevados de 5-Acido Hidroxiindoloa-
cetico (5-HIAA) en orina. Las manifestacio-
nes oculares del sindrome carcinoide inclu-
yen proptosis, edema periorbitario, neuropa-
tia optica compresiva, lagrimeo, inyeccién
conjuntival, disminucién de la presion de la
arteria central de la retina (vasoespasmo) y
acimulo de pigmento perivascular (1-6,8).

Segin algunas series, las metdstasis de
estos tumores afectan con una minima predi-
leccién a las mujeres (55%) con una edad
media de 60 afios, y un rango que va desde
los 40 a los 75 afios, sin predileccién por nin-
guna de las dos 6rbitas ni ninguno de sus
cuadrantes, manifestdindose en la mayoria de
los casos como una lesién tnica. El tumor
primario se localizé en el ileon en un 54% de
los casos, y a continuacién en el colon con
un 31% de los casos, seguido de mama y pul-
moén. Un 30% de los sujetos debuta con sin-
tomatologia orbitaria, y la media de tiempo
para descubrir el tumor primario es de 3,6
afios, aunque series mds actuales calculan
1,6 afios desde el diagnéstico, debido a la
mejora de las técnicas de imagen. En los
sujetos en los que ya es conocido el tumor
primario tardan un periodo comprendido
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entre 1 mes y 13 afios en presentar sintoma-
tologia ocular (1-6).

Generalmente las metéstasis de los tumo-
res carcinoides de origen gastrointestinal no
diseminan agresivamente, de tal forma que
permite que se manifieste primero el tumor
primario antes de la aparicién de la manifes-
tacion metastasica. Es rara la presencia de
metdstasis orbitarias en ausencia de metdsta-
sis pulmonares, pero estas pueden ser expli-
cadas por la existencia del plexo venoso ver-
tebral de Batson, comunicacién entre las
venas intercostales posteriores y el plexo ver-
tebral. La clinica local de dichas metdstasis
es proptosis en el 80% de los pacientes,
diplopia en el 27% de los pacientes, disminu-
cién de la agudeza visual en el 23% de los
pacientes, en un 15% de los pacientes dolor y
un 14% presenta quemosis/inflamacién como
sintomas principales, aunque existen datos
variables segtn las series consultadas (1-
3,5,7).

Se han descrito factores prondsticos de
metastasis de tal manera que los tumores ile-
ales tienen mayor propension a la metastasis
que los apendiculares; y un tamaiio del tumor
primario mayor de 2 cm tiene una tendencia
del 80% frente al 2% de los menores de 1 cm
2).

La tomografia axial computerizada es la
prueba de eleccion para la localizacién del
tumor primario pero el pequefio tamaiio y la
localizacién profunda llevan a que en la
mitad de los casos no se localice la lesién. En
cuanto a los hallazgos del TAC en la 6rbita,
un 54% de los pacientes presentaba engrosa-
miento de un musculo externo, un 38% pre-
sentaba una masa localizada en la grasa orbi-
taria y un 8% presentaba una infiltracién
difusa de la grasa. La imagen por Resonancia
Magnética ha demostrado de manera caracte-
ristica que estas lesiones tienen la misma
densidad que los musculos en T1 y T2. De
este modo, el uso de técnicas de Medicina
Nuclear se hacen mas que necesarios ya que
tiene un 60-70% de sensibilidad, permitiendo
demostrar nidos tumorales indetectables para
las otras pruebas de imagen (3,5,6,9,10).

En el caso de que las metdstasis se presen-
ten antes que el tumor primario, el diagndsti-
co puede ser orientado segin patrones histo-

16gicos especificos. De tal forma que el diag-
ndstico diferencial histolégico de un tumor
carcinoide localizado en Orbita debe incluir
melanoma amelanético, paraganglioma,
metastasis de tumor oat-cell, retinoblastoma
y neuroblastoma (3,9).

El tratamiento de las lesiones carcinoides
orbitarias es significativamente diferente del
tratamiento de otras lesiones tumorales, ya
que la benignidad de la primera nos obliga a
no realizar tratamientos meramente paliati-
vos, asi después de la biopsia excisional para
establecer el diagndstico lo recomendado en
el pasado era la enucleacion o exanteracion
ya que se habian descrito casos de supervi-
vencia de 9 afios tras la exanteracion. Desta-
car que se han descrito cuadros de hiperten-
sién sistémica asociada a la cirugia exerativa
de la ¢rbita derivada de la liberacién de las
aminas vasoactivas. Actualmente se opta por
el uso de quimioterapia y radioterapia de for-
ma adyuvante, no siendo necesaria la cirugia
exanterativa. La radioterapia es controvertida
en este tipo de tumor, ya que tradicionalmen-
te se ha considerado un tumor radioresisten-
te, lo que se ve con mayor intensidad en
tumores secretores de serotonina, la cual pue-
de tener una actividad radioprotectora. Aun
asi, ha sido utilizada en tumores irresecables
Unicos y metdstasis orbitarias con resultados
dispares. No existe alta efectividad en los
regimenes quimioterdpicos ya sea quimiote-
rapia simple o combinada, usandose 5-floura-
cilo, estreptozocina, adriamicina, acarbami-
cina y doxorubicina en tumores agresivos,
como por ejemplo con metdstasis hepdticas,
obstruccién intestinal y sindrome carcinoide,
con el objetivo de reducir la masa tumoral y
los sintomas asociados(1-5,6,8.,9).

El pronéstico de los tumores carcinoides
difiere segtin la histologia, presentando los
tumores carcinoides tipicos una superviven-
cia de mas de un 57-95% en 5 afios frente a
las histologfas atipicas. La muerte de estos
sujetos suele deberse a la cardiotoxicidad de
la serotonina, mds que por el tumor en si. Se
han descrito casos de supervivencia mayor de
10 afios, siendo un caso con 15 afios de
supervivencia la mayor conocida, pero se
estima que la supervivencia media es de 24
meses tras el diagnostico (3,6-9).
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CONCLUSIONES

El diagnéstico es dificil en este tipo de
tumoraciones especialmente si no existen
evidencias de tumor primario; es mds, el dis-
cernir si es un tumor primario o metastasis se
vuelve una tarea ardua y complicada, debida
a la baja frecuencia de estas tumoraciones y
la excepcionalidad del tumor primario orbita-
rio. Se hace necesaria una buena historia cli-
nica y un buen estudio anatomopatoldgico,
ademads de pruebas de imagen que ayuden a
localizar una posible lesién en otra region
anatémica.

A diferencia de las lesiones carcinomatosa
que conllevan una reducida expectativa de
vida, las metastasis carcinoides no conllevan
tan mal prondstico de ahi que sea necesaria
una terapéutica mds agresiva, en la cual se
busque remover completamente la lesion
para restituir de manera dptima la vision y los
movimientos oculares externos.

De esta forma recomendamos como mane-
jo estdndar establecer el diagnéstico median-
te biopsia orbitaria excisional, con localiza-
cion mediante radionucle6tidos de metastasis
sistémicas y como tratamiento adyuvante
valorar el uso de radioterapia local con qui-
mioterapia sistémica adicional seglin casos.
El desarrollo de técnicas de radiofarmacos
como terapia sistémica ofrece un futuro inte-
resante para el manejo de estos sujetos.

Ademas debemos recomendar controles en
pacientes afectos de tumores carcinoides,
debido a la probabilidad de diseminacion
orbitaria.

10.
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