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Figura 1 - A) Imagen sin filtro en el que se aprecia
conglomerado inflamatorio en la tedrica localizacién del
uréter izquierdo. B) Visualizacion del ICG en la luz del
uréter tras la inyeccién retrégrada por el catéter ureteral.

ureteral. El postoperatorio transcurrié sin incidencias reali-
zando, actualmente, las revisiones oportunas y llevando el
paciente una vida diaria normal.

El uso de ICG estd reportando muy buenos resultados en el
ambito de la cirugia colorrectal para la evaluacién a tiempo
real de la perfusién del extremo proximal del asa intestinal y el
cabo distal a anastomosar, lo que evita, a priori, una potencial
fuga anastomotica en el postoperatorio®.

La ampliacién de su uso para identificar estructuras que
son dificiles de resefiar en cirugias complejas en las que el
campo se encuentra artefactado y desestructurado, se hace
patente en la localizacién de forma intraoperatoria, del uréter,
evitando asi una lesién del mismo.

Esta técnica es util y facil de reproducir cuya mayor
complejidad estd en la administracién del colorante y la
infraestructura tecnolégica necesaria para objetivarlo®®.

Aun asi, son necesarios mas estudios, con un mayor grado
de evidencia cientifica, para poder afianzar su uso en la
practica diaria.
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Enfermedad persistente y recaida en el carcinoma
medular de tiroides. Serie de casos

Check for
updates

Persistent disease and recurrence in medullary thyroid carcinoma:

A case series

El carcinoma medular de tiroides (CMT) es una enfermedad
poco frecuente que cursa de forma silente, y que se suele

diagnosticar en estadios avanzados. Esta entidad representa
de un 2 a un 5% de todos los cénceres de tiroides, y a través de
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los afios se conoce mejor su relacién con los factores genéticos
y la presencia de infiltracién ganglionar. Se puede presentar de
forma esporadica (70-80%) o asociado a un complejo grupo
de endocrinopatias familiares (20-30%)". Las mutaciones del
proto-oncogén RET localizado en el cromosoma 10q11.2
producen una alteracién del receptor transmembrana de la
tirosina-quinasa causante de las manifestaciones clinicas en
el tiroides, en el caso del tipo esporadico y en diferentes
érganos cuando esta asociado a los sindromes familiares®. EL
CMT afecta a las células parafoliculares, aumentando la
secrecién de calcitonina, convirtiendo estos niveles en un
marcador util para evaluar la respuesta al tratamiento y
mantener un seguimiento. En la mitad de los casos, al
momento del diagndstico, el paciente presenta afectacién
ganglionar o a distancia, disminuyendo la supervivencia
media en estos Ultimos a 3 afios con altas tasas de enfermedad
persistente y recaida loco-regional®. Presentamos una serie de
12 casos, analizando las caracteristicas relacionadas con la
persistencia y recaida de la enfermedad.

Desde 2000 a 2016 se intervinieron en nuestro centro
12 pacientes por CMT, con un seguimiento medio de 86 meses,
y una supervivencia media global de 7,1 afios. La mayoria eran
mujeres (58%), con una edad media de 52 afios, y sin
antecedentes familiares de carcinoma, indicandose el estudio
de las mutaciones del proto-oncogén RET solo en 3 casos.
Clinicamente, el 33% iniciaron con adenopatias cervicales
palpables, asociadas a otros sintomas como presencia de
bocio, nédulo o disnea, y en mas de la mitad de los enfermos el
diagndstico se obtuvo en el estudio histolégico de la pieza de
forma incidental, requiriendo como consecuencia mas de
2 intervenciones quirdrgicas para su tratamiento (tabla 1). E1
estudio analitico (descartar otros tumores endocrinos), la

ecografia cervical (valoracién de cadenas ganglionares late-
rales) y el TAC cérvico-tordcico, se realizé de forma sistema-
tica como estudio de extensién en todos los pacientes durante
el preoperatorio, completandose antes de la cirugia totaliza-
dora en aquellos donde el diagnéstico fue incidental. Se realizé
tiroidectomia total en todos los enfermos, con vaciamiento
central bilateral en 7 de ellos, el 57% durante el mismo acto
quirtrgico y el resto en una segunda cirugia, realizando el
vaciamiento del compartimento lateral solo a 4 (casos n.° 8-
11). En 4 enfermos la cirugia se realizé de forma paliativa, ya
que presentaban invasién muscular o esofagica extensa,
asociada a enfermedad metastasica principalmente medias-
tinica o pulmonar. Tres pacientes presentaron complicaciones
(tabla 1) como pardlisis recurrencial bilateral (caso n.° 3),
hipoparatiroidismo transitorio (caso n.° 8) y hematoma
asfictico (caso n.” 9), derivando este Gltimo en reintervencién.

Se consider6 enfermedad persistente a la elevacién
mantenida de la calcitonina 6 meses después de la cirugia,
y recidiva al aumento de la misma después de su descenso o
normalizacién en este periodo de tiempo®. El 71% de los
pacientes con persistencia o recaida de la enfermedad
presentaban al diagndstico cifras de calcitonina superiores a
500 pg/ml (tabla 2). Cuatro pacientes presentaron enfermedad
persistente (casos n.° 4, 5, 9y 10), en 2 de ellos (casos n.° 4 y 5)
no se observé descenso de los niveles de calcitonina tras la
cirugia, y durante el seguimiento fueron aumentando pro-
gresivamente, mientras que en el resto (casos n.° 9y 10) estos
niveles descendieron inicialmente, pero volvieron a aumentar
a los pocos meses. El mantenimiento de los niveles elevados
del primer grupo se explica por la presencia de enfermedad
metastasica no resecada, y la apariciéon de afectaciéon en
nuevas localizaciones™®, mientras que la disminucién de la

Tabla 1 - Caracteristicas de los pacientes intervenidos (n = 12)

Caso Edad Sexo Tipo Motivo de Diagnéstico Cirugia Complicaciones Histologia Adyuvancia
consulta
1 50 M E Noédulo + bocio Postoperatorio TTA CMT 25 mm
53 \% E Nédulo + bocio Postoperatorio TT CMT 35 mm, multifocal, Iodo
IVelP
3 66 M E Bocio Preoperatorio TTB Paralisis recurrencial CMT 12 mm, multifocal, Iodo
+ disnea ICell Radioterapia
4 72 M MEN Adenopatias Preoperatorio ~ TTB?® CMT 50 mm, multifocal, Radioterapia
+ disnea IV,IPelL
5 51 v E Nodulo Postoperatorio TTB?* CMT 50 mm, multifocal, Radioterapia
+ adenopatias bilateral, IC, IV, IP, IM e
IL
6 46 M E Nédulo Postoperatorio TT CMT 22 mm
7 43 \4 E Noédulo + bocio Preoperatorio  TTA CMT 40 mm e IC
8 44 M E Nédulo Postoperatorio TTA HipoPTH transitorio =~ CMT 11 mm
9 57 v E Adenopatias Preoperatorio  TTA® Hematoma asfictico =~ CMT 20 mm, multifocal, Radioterapia
bilateral, IC, IV, IP, IM e
IL
10 35 \% F Adenopatias Preoperatorio  TTA?® CMT 35 mm, multifocal, Radioterapia
bilateral, IC, IV, IP, IM e vandetanib
IL
11 62 M E Nédulo + bocio Postoperatorio TTA CMT 12 mm
12 51 M E Nédulo Postoperatorio TTA CMT 80 mm

CMT: carcinoma medular de tiroides; E: esporadico; F: familiar; IC: infiltracién capsular; IL: infiltracién linfatica; IM: infiltracién muscular;
IP: infiltracién perineural; IV: infiltracién vascular; M: mujer; MEN: multiple endocrine neoplasia; TT: tiroidectomia total; TTA: tiroidectomia total
ampliada; TTB: tiroidectomia total + biopsia de adenopatia; V: vardn.

# Cirugia paliativa
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Tabla 2 - Relacién de los niveles de calcitonina con la enfermedad persistente y la recaida loco-regional (n = 12)

Caso Recidiva/persistencia Niveles de calcitonina (pg/ml) Metastasis Supervivencia (afios)
Diagnéstico <6m >6m

1 50 ! 1 17f

2 Recidiva (3 a) 70 ! 1 Hepdticas pulmonares 121

3 Recidiva (10 a) 768 1 1 Mediastinicas 17t

4 Persistencia 48.000 = T Mediastinicas® <1f

5 Persistencia 7.900 = T Pulmonares® 7t

6 Recidiva (3 a) 109 ! 1 Mediastinicas 17

7 15 1 i 5

8 8 ! i 4

9 Persistencia 1.534 1 T Mediastinicas® pulmonares 3

10 Persistencia 6.027 1 T Pulmonares® 2

11 140 i i 1

12 19 ) T <1

a: aflos de aparicién desde la cirugia inicial; m: meses; |: descenso; |: aumento; =: igual; {: exitus.

& Aparicién al momento del diagnéstico.

carga tumoral explicaria el descenso inicial de la calcitonina
en el segundo grupo®. Aunque estd ampliamente aceptado que
los niveles de calcitonina tienen relacién con el prondstico
de estos enfermos, no siempre coincidiran con la cantidad de
depdsitos metastésicos en los mismos, pudiendo observarse
enfermedad diseminada con niveles no muy elevados de este
parametro’.

En cuanto a las recidivas (casos n.° 2, 3 y 6), observamos que
la cirugia inicial se limité al tiroides con biopsia selectiva de
alguna adenopatia y, aunque existia infiltracién capsular,
vascular o linfatica en la histologia, no se realizé ningin otro
procedimiento quirdrgico en ese momento. Esto pudiera
confirmar la necesidad de realizar un vaciamiento central
bilateral en todos los enfermos, en especial si presentan niveles
elevados de calcitonina y adenopatias sospechosas en la
ecografia®*°, dejando el vaciamiento del compartimento lateral
a casos seleccionados (evidencia de adenopatias patolégicas
centrales y laterales)®. Con el tiempo se ha demostrado que la
realizacién de un vaciamiento central bilateral reglado dismi-
nuye las tasas de recidivas loco-regionales, por lo que técnicas
como el «berry-picking» no son recomendadas®”.

Observamos caracteristicas comunes en ambos grupos de
pacientes (persistentes y recidivas), la mayoria presentaban
adenopatias patolédgicas en el inicio de la enfermedad y se les
habia realizado una cirugia inicial del tiroides incompleta.
Ademas, los tumores eran de mayor tamaro, multifocales y
con infiltracién capsular o vascular. Todos factores prondsti-
cos desfavorables conocidos en la literatura®®°'*. El caso n° 6
seria una excepcioén a tener en cuenta, ya que se trata de un
tumor de menor tamafo (22 mm), unifocal, sin infiltracién
capsular o vascular y con una larga supervivencia a pesar
de haber recidivado a los 3 afios de la cirugia inicial. La
radioterapia externa es la opcién adyuvante mas comun sobre
todo en los 4 pacientes paliativos y en uno de los que recidivo,
utilizandose el vandetanib en uno de los casos més recientes
con buena respuesta hasta el momento actual. El iodo
radiactivo se utilizé como adyuvancia en 2 enfermos que
presentaban carcinoma papilar asociado. Todos los pacientes
que recidivaron presentaron durante el seguimiento enfer-
medad metastasica, siendo la primera causa de muerte
general la insuficiencia respiratoria derivada de las mismas.

Los niveles de calcitonina siguen siendo piedra angular en
el seguimiento de los enfermos, que asociado a otras
caracteristicas (tratamiento quirtirgico incompleto, presencia
de infiltracién ganglionar, tamafio tumoral y caracteristicas
anatomopatoldgicas desfavorables de la tumoracién), pueden
predecir el pronéstico de los mismos. Nuevas terapias como
los inhibidores de tirosina-quinasa estan siendo utilizados con
buenos resultados iniciales, pero su uso estd limitado solo a
pacientes con gran carga tumoral y evidencia de progresién
de la enfermedad®. Hasta que aparezcan nuevas lineas de
tratamiento sera la cirugia el Unico tratamiento efectivo
de esta enfermedad y son los factores pronésticos los que nos
ayudaran a seleccionar la mejor opcién terapéutica para cada
tipo de pacientes.

Autorias

Todos los autores han participado en el disefio del estudio,
adquisicién y recogida de datos, andlisis e interpretacién de
los resultados, redacciéon del articulo, revisién critica y
aprobacién de la version final.
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Hemorragia digestiva aguda en paciente con
neurofibromatosis tipo 1 afecto de muiltiples

Check for
updates

GIST y ganglioneuromatosis intestinal

Acute gastrointestinal bleeding, multiple GIST and intestinal
ganglioneuromatosis in a patient with neurofibromatosis

La neurofibromatosis tipo 1 (NF1) es un sindrome hereditario
autosémico dominante con una incidencia de 1:3.000 naci-
mientos, causada por alteraciones en el gen de la NF1, que
implican el desarrollo de diferentes tumores™?. Entre sus
manifestaciones existen las gastrointestinales, que pueden
conllevar hemorragias digestivas agudas, las cuales ponen en
peligro la vida del paciente®*. Si bien esta situacién es
excepcional, la sospecha diagnéstica es fundamental para
establecer un tratamiento adecuado y la toma de decisiones
debe ser individualizada.

Presentamos el caso de un varén de 74 afios con EPOC y
oxigenoterapia domiciliaria diagnosticado de NF1 a los 35
afnos, que rechazd seguimiento. El cuadro clinico se inicia con
un sincope, por lo que es ingresado para completar estudio. Se
realiza una tomografia computarizada abdominal que mues-
tra imagenes nodulares cutaneas, masa sélida retroperitoneal
(neurofibroma), tumores neuroendocrinos en surco pancrea-
toduodenal y tumores del estroma gastrointestinal (GIST) en
yeyuno y duodeno. Presenta un episodio de rectorragias con
inestabilidad hemodinamica, requiriendo transfusién
de concentrados de hematies y perfusién de noradrenalina.

Se realizaron colonoscopia y gastroscopia sin evidenciar
hallazgos patolégicos. Tras un nuevo episodio de rectorragias
se decide cirugia urgente. En el acto quirtrgico se identifican
multiples lesiones de aspecto fibroso (méas de 30) desde el
angulo de Treitz a la véalvula ileocecal de diferentes tamafos
hasta 3 cm y ante la sospecha de que se tratara de lesiones
causantes de la hemorragia se realiza exéresis de las 7 de
mayor tamafio en yeyuno y rafia intestinal; se evidencia una
lesién en ciego de gran tamafio, umbilicada y fibrosa, y se
realiza ileocequectomia y anastomosis ileocélica. Se evidencia
una vesicula biliar de gran tamafio y dilatacién de la via biliar,
sin apreciar tumoracién en la cabeza pancreatica. El post-
operatorio transcurre sin incidencias.

La anatomia patoldgica de la ileocequectomia informa de
ganglioneuromatosis difusa intestinal colénica. La anatomia
patoldgica de las tumoraciones yeyunales resecadas informa de
GIST multicéntrico con multiples nédulos de 0,5-5 cm, siendo el
tipo celular predominante el fusiforme, grado histolégico 1, y con
margenes de reseccién afectos en mas de un nédulo.

La inmunohistoquimica informa de proliferacién anémala
de fibras y plexos nerviosos entéricos en la submucosa y con
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