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Palabras clave

Resumen

= Carcinoide

= Insuficiencia cardiaca
> Edema

> Diarrea

Varén de 67 afos que consultd por alteracion del ritmo intestinal con deposiciones diarreicas y edemas
maleolares bilaterales que presentaba en analitica urgente elevacion de enzimas de citolisis y colestasis.
Se realizé eco-Doppler abdominal compatible con hepatopatia cronica con hipertension portal y TC térax
y abdomen que evidencié incontables lesiones nodulares que se biopsiaron. Estudio anatomopatoldgico
compatible con carcinoma neuroendocrino. Ecocardiografia con dilatacién de auricula derecha junto con
fibrosis y jet de insuficiencia tricuspidea moderada. Se concluyd como juicio diagndstico la presencia de
tumor neuroendocrino hepatico primario con sindrome carcinoide cardiaco secundario.

Keywords

Abstract

= Carcinoid
= Heart failure
> Edema

= Diarrhea

A 67-year-old man consulted due to altered intestinal rhythm with diarrheal stools and bilateral malleolar edema.
The patient presented elevated cytolysis enzymes and cholestasis in urgent blood tests. Abdominal ultrasound-
Doppler compatible with chronic liver disease with portal hypertension and CT of the chest and abdomen were
performed, which showed countless nodular lesions that were biopsied. Anatomopathological study compatible
with neuroendocrine carcinoma. Echocardiography showcased right atrial dilation along with fibrosis and jet of
moderate tricuspid regurgitation. It was concluded as a diagnostic judgement the presence of primary hepatic
neuroendocrine tumour with secondary cardiac carcinoid syndrome.

Puntos destacados Antecedentes

> Destacamos la importancia de valorar causas alternativas poco frecuen-
tes en las formas de presentacion atipica de nuevos episodios de insufi-

ciencia cardiaca aguda.

No tenfa reacciones adversas medicamentosas, era exfumador con indice acu-
mulado de tabaco de 64 paquetes/afio. Su habito endlico era activo, de unos

Caso clinico

Enfermedad actual

100 gramos de alcohol semanales. Sin otros toxicos. Presentaba hipertension
arterial esencial grado I, diabetes mellitus tipo 2 de 20 afos de evolucion con
buen control metabdlico, sin lesion de 6rgano diana, hemoglobina glicosilada
(Hb1AC) del 6,7%. Dislipemia mixta y obesidad clase I.

Apnea obstructiva del suefio grave en tratamiento con CPAP. Hipotiroidismo
primario y sin patologia cardiaca conocida.

Varén de 67 anos de edad, con los antecedentes descritos en el siguiente apar-
tado, que consultd por alteracion del ritmo intestinal presentando hasta 10
deposiciones diarias de consistencia liquida, sin productos patolégicos, en el
ultimo mes.

Ademds, comentaba hiporexia y pérdida ponderal no cuantificada, asociando
edemas maleolares bilaterales y disnea para esfuerzos moderados de instaura-
cion progresiva en este periodo. Negaba sensacién distérmica, fiebre termo-
metrada u otros sintomas asociados interrogado por érganos y aparatos.
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Su situacién basal era: jubilado, conductor de autobus de profesion, buen des-
empefo funcional, vida activa e independiente para actividades instrumen-
tales.

Su tratamiento habitual era: ramipril 10 mg 1 comprimido al dia, atorvastatina
80 mg 1 comprimido al dfa, metformina 850 mg 1 comprimido cada 8 horas,
semaglutida oral 7 mg 1 comprimido al dia y levotiroxina 88 mcg 1 comprimi-
do al dia.
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Exploracion fisica

Buen aspecto general. Regular hidratado, bien perfundido, normocoloreado
de piel y mucosas; afebril. Tension arterial de 100/60 mmHg, frecuencia cardia-
ca de 60 latidos por minuto, SatO2 92% basal. Auscultacion cardiaca con tonos
ritmicos a buena frecuencia sin soplos ni extratonos; respiratoria con crepitan-
tes bibasales. Abdomen blando, con hepatomegalia elastica, no doloroso a la
palpacion; oleada ascitica positiva. Ademas, presentaba edemas maleolares
bilaterales con fovea hasta la rodilla. Ingurgitacién yugular con cabecero a 45°
y reflujo hepatoyugular positivo.

Pruebas complementarias
En Urgencias se solicitaron como pruebas urgentes:

Analitica

« Hemograma: Leucocitosis de 11600 (4600-10200) con 9430 (2000-6900)
neutréfilos.

« Coagulacion: INR 1,28 (0,90 - 1,40) y tiempo de tromboplastina parcial ac-
tivada normal.

«  Bioguimica: Elevacion de enzimas de citolisis con alanina transamina-
sa (ALT) de 119 U/L (5-41) y colestasis con bilirrubina total de 3,5mg/dL
(0,20-1) a expensas de directa, gamma glutamiltransferasa (GGT) de 520U/L
(10-66), fosfatasa alcalina (FA) de 589U/L (40-129). Fraccién N terminal del
propéptido atrial natriurético (NT ProBNP) normal ajustado a la edad en
336 pg/mL (<900).

+ Gasometria venosa: Ligera alcalosis metabdlica e hipopotasemia modera-
da de 2,5 mEq/L (3,5-5).

Ecografia abdominal: En la que se objetivaba hepatopatia crénica con datos
de hipertensién portal (dilatacién portal) y ascitis pélvica en moderada cuantia.

Paracentesis con liquido ascitico sin consumo de glucosa, proteinas totales de
2,5 g/dLy sin celularidad.

Radiografia de térax: Aumento de redistribucién vascular y cardiomegalia
ligera sin infiltrados ni condensaciones.

Electrocardiograma en ritmo sinusal con bloqueo completo de rama dere-
cha sin otros hallazgos de interés.

Diagnostico y evolucion

Considerando la aparicién simultdnea del sindrome diarreico y el fallo hepéatico
agudo, se abordo el estudio como una Unica entidad clinica. Se solicité anali-
tica completa con marcadores de autoinmunidad negativos, sin presencia de
sobrecarga férrica y con serologia de virus hepatotropos negativa. Ademds, se
realizo TC toraco-abdominal (figura 1) en el que se visualizaron incontables
lesiones nodulares, hipodensas y milimétricas, que ocupaban la totalidad del
parénquima hepatico, sin captacion significativa de contraste ni restriccion en
secuencias de difusion en resonancia magnética dindmica de higado posterior
(figura 2) y sin otras lesiones sospechosas en dichas pruebas.

Por ultimo, ante la presencia de datos clinicos compatibles con insuficiencia
cardiaca aguda (ingurgitacion yugular), se solicitd ecocardiografia transtoraci-
ca en la que se describi¢ dilatacion de la auricula derecha junto con fibrosis y
Jjet de insuficiencia moderada a nivel de valvula tricuspide.

Ante los hallazgos previamente descritos, de cara a filiar el origen de la enfer-
medad hepatica infiltrativa difusa, se decidié realizar biopsia hepatica. Transcu-
rridos pocos dias tras la misma, el paciente desarroll¢ fallo hepatico fulminante
siendo éxitus.
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Se recibieron resultados del estudio anatomopatoldgico de dicha biopsia post-
mortem en la que se objetivo la presencia de tejido hepatico infiltrado por célu-
las escasamente diferenciadas con expresiéon de sinaptofisina y cromogranina
A compatibles con carcinoma neuroendocrino.

Se concluyd por tanto como juicio diagnéstico la presencia de carcinoma neu-
roendocrino hepatico primario con sindrome carcinoide cardiaco secundario.

Figura 1. Corte axial de TC de abdomen con contraste en fase venosa
que muestra multiples imagenes nodulares, de baja densidad y con realce
en anillo.

Figura 2. Dichas lesiones muestran un comportamiento similar
en la secuencia de RM con contraste.

Discusion y conclusiones

El carcinoma neuroendocrino hepatico primario se trata de una neoplasia ex-
tremadamente infrecuente que representa <1% de las neoplasias malignas del
higado. El origen del mismo no se encuentra bien establecido, ya que la migra-
cion de las células neuroendocrinas desde la cresta neural durante la embrio-
génesis no abarca este érgano, siendo la teoria mas aceptada que la aparicion
de este tipo de carcinoma se debe a la metaplasia neuroendocrina del epitelio
del conducto biliar intrahepatico por distintas noxas.

En general, se le atribuyen tasas de crecimiento y de diseminacion relativa-
mente bajas, cursando generalmente de forma asintomatica. La presentacion
en forma de sindrome carcinoide tipico depende principalmente de la libera-
cion sistémica de serotonina e incluye sintomas como flushing, diarrea, sibilan-
cias o aparicion de telangiectasias siendo la afectacion cardiaca excepcional.
Ademas, el sindrome carcinoide cardiaco debe sospecharse en presencia de
fibrosis de las valvulas tricispide, pulmonar o del endocardio ventricular dere-
cho, siendo la afectacion de las cavidades izquierdas inusual por el lavado de
dichas sustancias vasoactivas a nivel pulmonar.
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