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Resumen
Se presenta el caso de una mujer de 63 años de edad, con cuadro clínico crónico 
de un año de evolución caracterizado por diarrea esteatorreica, asociado a 
episodios de dolor abdominal difuso, tipo cólico, “sensación de bochornos” y 
enrojecimiento en cara y tronco superior. El abordaje diagnóstico de la diarrea 
crónica es un reto para los médicos generales y especialistas, más aún, cuando 
se acompaña de manifestaciones inespecíficas como dolor abdominal y la 
presencia de “bochornos”. La coexistencia de varios de los anteriores síntomas, 
obliga a descartar diversas patologías que representan alta morbimortalidad 
para el paciente. El síndrome de intestino irritable, el feocromocitoma, el 
hipertiroidismo, el síndrome carcinoide, entre otras, son patologías a excluir 
en todo caso. El presente artículo pretende brindar el diagnóstico diferencial 
de las patologías que presentan dichos síntomas, buscando conducir al lector 
hasta el diagnóstico definitivo de la paciente.
Palabras claves: Tumor carcinoide; síndrome carcinoide maligno; tumor 
neuroendocrino; cromogranina A; octreótido.

Carcinoid syndrome: case report and literature review
Abstract
A 63-year-old woman reported a chronic clinical evolution of one year 
characterized by steatorrhea, associated with episodes of diffuse abdominal 
pain, cramping and “hot flashes” also redness on the face and upper trunk 
. The diagnostic approach of chronic diarrhea is a challenge for physicians 
and specialists, especially, when accompanied by nonspecific manifestations 
such as abdominal pain and the presence of “hot flashes”. The coexistence of 
several of these symptoms must be ruled various pathologies that represent 
high morbidity and mortality for the patient. Irritable bowel syndrome, 
pheochromocytoma, hyperthyroidism, carcinoid syndrome, among others, are 
conditions to exclude in any case. This article aims to provide the differential 
diagnosis of the diseases that have these symptoms, seeking to lead the reader 
to the definitive diagnosis of the patient.
Key words: Carcinoid tumor; malignant carcinoid syndrome; neuroendocrine 
tumor; chromogranin A; octreotide.

Introducción
La diarrea, el dolor abdominal y el enrojecimiento, rubefacción o flushing, son síntomas frecuentes, aunque inespecíficos. Muchas posibles 
patologías pueden cursar con estas manifestaciones clínicas, el síndrome de intestino irritable (SII), la enfermedad inflamatoria intestinal (EII), el 
feocromocitoma, hipertiroidismo y el síndrome carcinoide son algunas de ellas, lo cual destaca la importancia del abordaje correcto del paciente 
y del conocimiento de algunos puntos claves en el diagnóstico de  estas condiciones. La duración de la diarrea es un elemento importante de la 
anamnesis, pues la diarrea crónica es un reto diagnóstico (1). La coexistencia de rubefacción, diarrea, palpitaciones, cefalea, intolerancia al calor, 
sibilancias, cambios en la piel o temblor, son factores que pueden sugerir origen endocrino (2). El hipertiroidismo y los tumores carcinoides son 
causas endocrinas de diarrea crónica (1). 

Los tumores carcinoides son raros, representan cerca del 2% de todos los tumores del tracto gastrointestinal (3). La prevalencia global en los 
Estados Unidos se estima en 1 a 2 casos por cada 100.000 habitantes y la edad de presentación frecuentemente es entre los 50-60 años (4). La 
localización más frecuente del tumor carcinoide primario es el apéndice, seguido del recto, íleo, pulmones, bronquios y estómago (4). El síndrome 
carcinoide aparece en menos del 10% de los pacientes con tumor carcinoide y es el único síndrome clínico producido por un tumor endocrino (5); 
sus  manifestaciones clínicas son típicas pero de difícil diagnóstico dada su inespecificidad. La presentación de estos casos en la literatura nacional 
es escasa, en parte quizá, debido a la dificultad y omisión en el diagnóstico. El presente artículo busca realizar el análisis diferencial del cuadro 
clínico presentado; pretende llevar al lector a través de un enfoque diagnóstico basado en la semiología y apoyado por resultados de exámenes de 
laboratorio e imágenes hasta llegar al diagnóstico definitivo, para luego abordar el problema clínico resuelto, ofreciendo una revisión actualizada 
de la literatura disponible. A través de este, se presenta una patología poco reportada, se describen detalladamente las manifestaciones clínicas, 
las ayudas paraclínicos, de imágenes y los diagnósticos diferenciales, buscando resaltar la importancia de esta consideración clínica ante síntomas 
frecuentes pero inespecíficos y procurando brindar herramientas de juicio médico que permitan realizar diagnósticos tempranos, tratamientos 
específicos y mejora en la calidad de vida del paciente.

Caso
Paciente de 63 años de edad, mujer, mestiza, ama de casa. Procede de área urbana. Asiste a consulta médica debido a cuadro clínico de 6 meses 
de evolución, caracterizado por episodios frecuentes de deposiciones diarreicas, esteatorreicas, abundantes y explosivas, no disentéricas, varios 
episodios al día, asociado a dolor abdominal tipo cólico, difuso, intermitente, intensidad moderada, no irradiado, acompañado por “sensación de 
bochornos” y enrojecimiento en cara, parte superior de tórax y brazos. Niega episodios de estreñimiento, tenesmo, hematoquecia y pérdida de 
peso. Niega identificar factores desencadenantes de las manifestaciones clínicas. 
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La diarrea es un síntoma frecuente con muchas posibles causas. 
Puede clasificarse como diarrea aguda, aquella que dura menos de 
14 días (6), típicamente autolimitada y de causa infecciosa; y diarrea 
crónica, más comúnmente de origen no infeccioso. Causas comunes 
de diarrea crónica incluyen infecciones crónicas en el paciente 
inmunocomprometido, síndrome de intestino irritable, síndromes 
de malabsorción, enfermedad inflamatoria intestinal  y uso de 
medicamentos laxantes (7). La duración de la diarrea en esta paciente 
es clave en el abordaje diagnóstico. El dolor abdominal asociado a 
diarrea es frecuente en síndrome de intestino irritable y enfermedad 
inflamatoria intestinal (7) mientras que  otros, como los síndromes 
de malabsorción se caracterizan por diarrea esteatorreica y distensión 
abdominal, ocurriendo rara vez dolor (8). 

La paciente presenta historia personal de hipertensión arterial e 
hipotiroidismo tratados farmacológicamente (hidroclorotiazida 25 
mg/día, enalapril 20 mg/día, levotiroxina 75 mcg/día). Antecedente 
quirúrgico: histerectomía 3 años atrás debido a prolapso genital. Niega 
tabaquismo,  no consumo de bebidas alcohólicas, niega antecedentes 
alérgicos e hipersensibilidad conocida a medicamentos. Niega 
antecedentes familiares de importancia. Revisión por sistemas: niega 
síntomas. Examen físico: Paciente en aparentes buenas condiciones, 
en el momento sin enrojecimiento en cara ni tórax, presión arterial 
132/84 mmHg, frecuencia cardiaca 78 lpm, frecuencia respiratoria 
18 rpm. Cuello sin masas, no ingurgitación yugular, tiroides no 
dolorosa, sin nódulos. No adenopatías. Sistema cardiorrespiratorio 
sin alteraciones. Abdomen: blando, depresible, dolor difuso a la 
palpación profunda, sin masas ni megalias, no signos de irritación 
peritoneal. Resto de examen físico dentro de parámetros normales. Se 
solicitan exámenes paraclínicos: Hemograma: hemoglobina 12 g/dl, 
hematocrito 36%, leucocitos 8200/mm3, diferencial sin alteraciones, 
plaquetas: 285.000/mm3;  creatinina de 1,1 mg/dl y BUN 18 mg/dl; 
TSH: 2,3 uU/ml.

La paciente es hipotiroidea en tratamiento farmacológico con 
levotiroxina 75 mcg/día. El hipotiroidismo por sí mismo no se asocia 
a las manifestaciones gastrointestinales de la paciente. Un exceso en 
la administración de levotiroxina puede conducir a hipertiroidismo, 
el cual puede  manifestarse como intolerancia al calor y diarrea, 
ocasionalmente con características esteatorreicas (9); no obstante, 
el nivel sérico de TSH, revela un adecuado  control de la patología, 
descartando la posibilidad de hipertiroidismo como causa del cuadro 
clínico. 

A la paciente le es solicitado estudios de imágenes, entre estos, ecografía 
abdominal total la cual es reportada como normal. Adicionalmente se 
solicita colonoscopia. Dada la historia clínica, los hallazgos al examen 
físico, los reportes de laboratorio y de ecografía, la paciente recibe 
un diagnóstico inicial de síndrome de intestino irritable, para lo cual 
prescriben N-butil bromuro de hioscina y loperamida para manejo 
ambulatorio.

El síndrome de intestino irritable (SII) es un desorden gastrointestinal 
funcional, más frecuente en mujeres que en hombres, caracterizado 
por dolor abdominal recurrente crónico asociado a cambios en el 
hábito intestinal (10,11). La paciente del caso cumple los criterios 
diagnósticos para SII (criterios de Roma), sin embargo, la presencia 
de síntomas de alarma, tales como, inicio de los síntomas después 
de los 50 años y naturaleza progresiva de los mismos, hace necesario 
descartar la existencia de neoplasia intraabdominal, particularmente 
cáncer de colon. Lo anterior requiere la realización de colonoscopia 
(11). La colonoscopia realizada a la paciente es reportada como 
negativa para lesiones intraluminales intestinales. Una colonoscopia 

negativa en pacientes sin historia familiar de cáncer colorectal 
se asocia a un riesgo extremadamente bajo (1,9%) de desarrollar 
adenomas avanzados en los próximos 5 años (12). La sensibilidad 
diagnóstica de la colonoscopia para cáncer y adenomas intestinales es 
del 89% y 85% respectivamente (13).

Durante los 6 meses siguientes la paciente recibió tratamiento 
sintomático, presentando inicialmente leve mejoría. Sin embargo, con 
el paso de los días, los síntomas gastrointestinales se hicieron cada 
vez más frecuentes, el flushing aumentó en intensidad y frecuencia 
(Figura 1) y se asoció en adelante a episodios de sudoración nocturna.

Figura 1. Rubor en paciente con síndrome carcinoide. A la izquierda 
paciente asintomática, a la derecha rubor en cara y tronco posterior.

La enfermedad inflamatoria intestinal –EII- (Enfermedad de Crohn 
y Colitis Ulcerativa) tiene un curso intermitente con periodos de 
exacerbaciones y remisiones, se caracteriza por diarrea crónica, dolor 
abdominal, fiebre, anorexia y pérdida de peso. La colitis ulcerativa 
puede además asociarse a episodios de disentería (14). El 15% de 
diagnósticos de enfermedad inflamatoria intestinal  son realizados en 
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personas mayores de 60 años, pero su pico de incidencia se presenta 
entre los 10 y 40 años de edad, afectando igualmente a hombres y 
mujeres (14). No existen descripciones  en la literatura que asocien la 
EII con las manifestaciones dermatológicas descritas en la paciente. 

La enfermedad celiaca, es una enfermedad autoinmune que se da 
en personas genéticamente predispuestas; entre la población adulta, 
es 2 a 3 veces más frecuente en mujeres,  se caracteriza por diarrea 
acompañada en algunas ocasiones de dolor o malestar abdominal y 
en raras oportunidades de estreñimiento, pérdida de peso, anemia 
ferropénica u osteoporosis (15). La enfermedad celiaca típicamente 
es desencadenada por el consumo de gluten (15); característica no 
descrita como desencadenante por la paciente 

La coexistencia de rubefacción, diarrea, palpitaciones, cefalea, 
intolerancia al calor, sibilancias, cambios en la piel o temblor, son 
factores que pueden sugerir una causa endocrina (2). El carcinoma 
medular de tiroides representa el 5 al 8% de los tumores tiroideos, 
usualmente se manifiesta como nódulos tiroideos palpables y la 
presencia de flushing y diarrea hacen sospechar esta entidad. La 
presencia de una tiroides normal durante la palpación del cuello, 
hacen que esta posibilidad diagnóstica sea poco probable. (16).  

La sudoración y el enrojecimiento son síntomas típicos en el 
feocromocitoma, el hipertiroidismo y el síndrome carcinoide (SC) (2). 
El feocromocitoma, un tumor de glándulas suprarrenales, representa 
el 0,3 a 1,9% de las causas secundarias de HTA; su distribución en  
frecuencia es igual en hombres y mujeres (17). La edad media de 
diagnóstico es a los 40 años; su curso clínico característicamente 
se manifiesta con la triada de episodios paroxísticos de cefalea 
(80%), diaforesis (57%) y palpitaciones (64%) en un paciente con 
hipertensión sostenida o intermitente. La cefalea, la hipertensión 
y las palpitaciones son más frecuentes (87%) que los episodios de 
sudoración (37%) (17-19). La triada está presente hasta en el 40% de 
los pacientes y tiene una sensibilidad del 90,9%  y especificidad del 
93,8% para el diagnóstico en pacientes hipertensos. La diarrea no es 
manifestación de esta entidad (17-19). 

En el síndrome carcinoide la rubefacción cutánea es el síntoma 
típico y aparece en el 84% de los pacientes. Otros síntomas comunes 
son la diarrea acuosa y las sibilancias. La rubefacción, raramente 
aparece aislada y por lo tanto la hipótesis diagnóstica de un síndrome 
carcinoide puede diferirse si la rubefacción se presenta como única 
manifestación (2). Con excepción del carcinoide, el flushing debido a 
tumores es raro y tiende a ocurrir en etapas avanzadas (20).

En los meses siguientes la sintomatología persistió, fue progresiva y la 
paciente presentó pérdida de peso de aproximadamente 7 kg, además, 
afección de su calidad de vida. Las anteriores razones, llevaron a 
que se decidiera realizar una tomografía axial computarizada (TAC) 
de abdomen con doble contraste. Su reporte reveló la presencia de  
lesiones hepáticas nodulares metastásicas de origen no determinado, 
sin hallazgos adicionales en otros órganos (Figura 2). 

Figura 2. TAC contrastada. Presencia de lesiones hipervasculares de 
predominio en lóbulo hepático derecho.

Los hallazgos en la TAC contrastada de abdomen, hacen poco 
probable el diagnóstico de feocromocitoma, dada la ausencia de 
lesiones tumorales a nivel de las glándulas suprarrenales. El 85% de 
los feocromocitomas se ubican en las glándulas suprarrenales y más 
del 98% se encontrarán en el abdomen. La TAC tiene una sensibilidad 
cercana al 90% para feocromocitoma adrenal y aumenta a 95% para 
tumores mayores de 0,5 cm de diámetro, sin embargo son menos 
sensibles (<91%) para detectar metástasis, recurrencias y tumores 
extra adrenales (21). 

La presencia de lesiones hepáticas metastásicas, requiere estudios 
complementarios para identificar el sitio de la lesión primaria, pues 
casi todos los tumores sólidos  pueden hacer metástasis hepáticas, 
entre estos, los cánceres primarios del aparato gastrointestinal (colon, 
páncreas, estómago, tumores neuroendocrinos), seno, pulmón, riñón, 
glándula adrenal, ovario, útero, melanoma y sarcomas (22).

Después de 12 meses de evolución la paciente es derivada a consulta de 
cirugía general, al momento de la evaluación  manifiesta progresión y 
empeoramiento de los síntomas,  pérdida de aproximadamente 10 kg de 
peso y gran deterioro en su calidad de vida. Refiere múltiples episodios 
de diarrea al día y flushing. Debido al cuadro clínico, los hallazgos 
al examen físico, de laboratorio e imágenes, se solicitan estudios  de 
extensión: Radiografía de tórax, antígeno carcinoembrionario (CEA), 
alfa feto proteína (AFP), Ca 19.9 y mamografía bilateral. Todos los 
anteriores estudios fueron reportados sin alteraciones.
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El síndrome carcinoide es una de las entidades más importantes en el 
diagnostico diferencial de flushing, debido a la naturaleza maligna del 
tumor carcinoide y la relativa alta mortalidad. Por tanto, el SC debe 
ser sospechado y descartado en pacientes quienes presenten flushing. 
Clásicamente el SC presenta la triada de flushing, hipermotilidad 
intestinal (cólico abdominal y diarrea) y falla cardiaca del lado derecho 
debido a enfermedad valvular (20). El 95% de pacientes con SC tienen 
flushing en algún momento de la enfermedad, haciendo de este el 
signo clínico más frecuente (20). El SC ocurre en aproximadamente el 
10% de pacientes con tumor carcinoide (20).

Ante la sospecha de síndrome carcinoide se procede a solicitar 
Cromogranina A en sangre, reportando 655.60 ng/ml (valor referencia 
menor 36.5 ng/mL), Ácido 5-hidroxi-indolacético urinario: 164.00 
mg/24h (valor referencia 2 – 10 mg/24h), gammagrafía marcada con 
octreótido (Octreoscan) la cual reporta múltiples lesiones metastásicas 
en ambos lóbulos hepáticos y dos metástasis ganglionares de probable 
localización retroperitoneal derecha (Figura 3). 

Figura 3. Gammagrafía con octreotide. Múltiples lesiones hepáticas.

El estudio histopatológico de las lesiones hepáticas revela metástasis 
de tumor neuroendocrino. Posteriormente se realiza  exploración 
quirúrgica mediante laparotomía, logrando identificar el sitio del 
tumor primario en intestino delgado (Figura 4).

Figura 4. Identificación del tumor primario mediante exploración 
quirúrgica. Asas de íleon con engrosamiento difuso de la pared, color 
ámbar y tumoraciones pequeñas a nivel de la capa serosa (iziquierda). 
Asas con importante hiperemia y tumoración con compromiso de la 
capa serosa (derecha).

                                                                      

Discusión

Los tumores neuroendocrinos y el síndrome carcinoide son patologías 
raras que exigen un alto grado de sospecha clínica, especialmente 
en pacientes con síntomas abdominales recurrentes o tras el 
descubrimiento de hepatomegalia o metástasis hepáticas (23). 

Los tumores carcinoides se derivan de la proliferación neoplásica 
de las células enterocromafines. Ésta denominación,  si bien, 
es muy utilizada, ha sido reemplazada en los últimos años por  
tumor neuroendocrino del tracto gastroenteropancreático (24). 
El síndrome carcinoide aparece en menos del 10% de los pacientes 
con tumor carcinoide y es el resultado de la metástasis de un tumor 
neuroendocrino derivado de intestino medio (24). Los tumores 
carcinoides se clasifican según su derivación a partir de las divisiones 
embrionarias del intestino primitivo (4, 25-27); en caso de metástasis, 
describe la ubicación del tumor primario (26). El cuadro 1, relaciona la 
distribución de los tumores carcinoides según su origen embriológico, 
incidencia de síndrome carcinoide y de metástasis hepáticas según la 
localización del tumor primario. 

Cuadro 1. Distribución de los tumores carcinoides según su origen 
embriológico, incidencia de síndrome carcinoide y de metástasis 
hepáticas según la localización del tumor primario.

Origen Frecuencia
(%)

Síndrome 
Carcinoide

(%)

Metástasis 
Hepáticas

(%)
Intestino Anterior

Esófago
Estomago
Páncreas
Complejo 

broncopulmonar

< 1
2-30
2-5
< 1

10-25

-
9.5
3.4
20
13

15
30
25
5

20-27
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Intestino Medio
Yeyuno
Íleon
Apéndice
Colon ascendente
Hígado
Ovario
Testículo

1-2
15-20
19-35

1-5
< 1
< 1
< 1

9
9

< 1
5
-

33
50

30
30
2

60
-

6-32
-

Intestino Posterior
Colon transverso
Colon 
descendente
Recto

1-5
2-5

10-12

-
-
-

30
30

3-14

Desconocido 1-2 - 15-28
 
Los carcinoides usualmente son asintomáticos y se hallan 
incidentalmente durante una cirugía abdominal (4). Si hay presencia 
de síntomas, estos son vagos e inespecíficos. El tiempo medio desde la 
aparición de los síntomas hasta el diagnóstico es mayor a nueve años. 
(3, 4, 28). Las manifestaciones clínicas dependen de la localización 
anatómica, tamaño del tumor y la presencia de metástasis (4, 29). 
Pueden presentarse como un cuadro de obstrucción intestinal, dolor 
abdominal, náuseas, vómito, colestasis, manifestarse por las metástasis 
hepáticas, o como un síndrome típico por hipersecreción hormonal 
(3, 24, 28).

El síndrome carcinoide resulta de un tumor neuroendocrino 
metastásico derivado de intestino medio, y  es el único síndrome 
clínico producido por un tumor endocrino. Los carcinoides del 
intestino anterior pueden producir un síndrome clínico característico 
conocido como carcinoide atípico, sus manifestaciones dependerán 
del perfil exacto y el metabolismo de las hormonas secretadas; los del 
intestino posterior generalmente son no funcionantes (24, 25).

Los tumores carcinoides pueden liberar serotonina, histamina, 
prostaglandinas, kalicreina, bradicininas, sustancia P, gastrina, 
corticotropina, taquicininas y enolasa neuronal específica (4, 24, 30). 
La presentación clínica depende de la combinación de sustancias 
secretadas. El ácido 5-hidroxiindolacetico (5-HIAA) es un metabolito 
de la serotonina que se excreta en orina (4, 24). Entre las hormonas 
secretadas por las células tumorales se encuentra la cromogranina A 
y otros péptidos relacionados, que podrían servir como marcadores 
tumorales en pacientes con enfermedad metastásica (25).

El síndrome carcinoide clásico o típico ocurre en menos del 10% 
de los pacientes, es causado por la liberación de serotonina y otros 
compuestos vasoactivos que alcanzan la circulación sistémica cuando 
se han desarrollado metástasis hepáticas o cuando el tumor primario 
está en una localización atípica como bronquios u ovarios (24, 27). Sus 
manifestaciones incluyen rubor (más frecuente en cara, cuello y parte 
superior del tórax), diarrea, dolor y cólicos abdominales (3, 4, 24, 28, 
30); los cuales pueden variar en intensidad y cronicidad, así como ser 
de presentación paroxística y responder a factores desencadenantes 
como ejercicio, estrés, alcohol y alimentos ricos en serotonina (queso, 
café, chocolate) (24).

Manifestaciones menos frecuentes incluyen taquicardia, hipotensión, 
broncoespasmo, epífora, diaforesis profusa, telangiectasias, y signos 
de pelagra (demencia, dermatitis y diarrea) (3, 4, 24). Otras posibles 
manifestaciones son hepatomegalia, asma, enfermedad valvular 
cardiaca derecha (las válvulas izquierdas generalmente se ven menos 

afectadas por el metabolismo de la serotonina en los pulmones) (3, 
4, 24).

No se tiene certeza de la sustancia responsable del rubor o flushing; 
la diarrea parece ser causada por el exceso de serotonina en la 
circulación, y se caracteriza por ser episódica, acuosa y explosiva 
(4, 27). El broncoespasmo podría estar mediado por la serotonina 
y la bradicinina. La enfermedad valvular cardiaca del lado derecho 
se presume es causada por niveles séricos elevados y prolongados de 
serotonina y  es por tanto una complicación tardía (27). El cuadro 
2, relaciona las manifestaciones clínicas, características y mediadores 
involucrados en el SC.

En caso de sospechar síndrome carcinoide, el diagnóstico debe 
confirmarse con exámenes paraclínicos, que además buscan 
determinar la presencia de metástasis y la ubicación del tumor 
primario; hacen parte de estos estudios análisis de orina y suero, 
estudios de imágenes y medicina nuclear (31).

El nivel de 5-HIAA en orina de 24 horas, es la prueba más usada 
en el estudio de los carcinoides,  tiene  una sensibilidad del 73% y 
especificidad de 100% para el diagnóstico de tumor carcinoide (32). 
Este metabolito no se eleva en carcinoide atípico, no obstante, puede 
elevarse en otras condiciones como esprue tropical, enfermedad de 
Whipple, consumo de alimentos ricos en serotonina (plátanos, piña, 
nueces y aguacates) y medicamentos como fluoxetina, acetaminofén, 
o salicilatos (33).

La cromogranina A es una glicoproteína secretada por estas neoplasias, 
algunos estudios le avalan sensibilidad del 80% y especificidad del 95% 
en el diagnóstico de esta patología (34). Es un marcador pronóstico 
y de remisión tumoral; altos niveles plasmáticos se asocian a pobre 
pronóstico (35).

Los estudios imagenológicos en tumor carcinoide son relativos al 
origen y al grado de diferenciación neoplásica al tiempo del diagnóstico 
(36). La tomografía axial es útil para valorar extensión mesentérica y 
la presencia de metástasis hepáticas, pero falla en el hallazgo del tumor  
primario en un 40-60%, al igual que la ultrasonografía, pasando por 
alto lesiones menores a 2 cm de diámetro (37). 

La gammagrafía con octreótido (análogo de somatostatina) marcado 
con indio-111, también llamado octreoscan, es la prueba de elección 
para enfermedad metastásica, su sensibilidad es del 61-96% (38-
41). En casos donde no se encuentra el tumor primario por estos 
métodos, está indicada la exploración quirúrgica para identificarlo. 
Aproximadamente el 11%-14% de los tumores neuroendocrinos, 
tienen metastasis con un tumor primario desconocido, para lo cual se 
hace necesario la exploracion quirurgica por medio de laparoscopia 
o laparotomia, buscando identificar y resecar el tumor, con el fin de 
tratar y prevenir complicaciones locales como dolor, obstruccion, 
isquemia o perforacion. Los tumores primarios son frecuentemente 
encontrados en intestino delgado y usualmente son pequeños y 
multifocales, (42).
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Cuadro 2. Manifestaciones clínicas, características y mediadores 
involucrados

Síntoma Frecuencia 
(%) Características Mediadores

Rubor 85-90

En hemicuerpo 
superior, según 
el tumor de 
origen puede 
ser eritematoso 
o violáceo. 
Con factores 
precipitantes 
como alcohol, 
estrés, comida.

Bradicinina, 
histamina, 
kalicreina, 5-HT, 
prostaglandinas, 
sustancia P

Diarrea 70

Secretoria, 
puede ser 
acuosa, 
espumosa o 
esteatorreica.

Gastrina, 
5-HT, PIV, 
prostaglandinas

Dolor 
Abdominal 35 De larga data

Obstrucción, 
hepatomegalia, 
isquemia 
intestinal

Broncoespasmo 15 Sibilancias

Bradicinina, 
histamina, 
prostaglandina, 
5-HT.

Pelagra 5
Dermatitis, 
diarrea y 
demencia

Deficiencia 
de niacina 
secundaria a 
metabolismo 
anormal de 
triptófano.

Enfermedad 
Cardíaca

30 
(derecha), 

10 
(izquierda)

Valvulopatias 
(tricuspidea, 
pulmonar, 
falla cardiaca 
derecha, disnea

5-HT

Telangiectasia 25

En cara 
se puede 
acompañar de 
decoloración 
cutánea

PIV, serotonina, 
bradicinina, 
prostaglandina

Las decisiones de  tratamiento en el síndrome carcinoide son 
situacionales e incluyen: cambios en el estilo de vida, evitando 
condiciones que puedan desencadenar flushing; uso de complementos 
alimenticios con nicotinamida, tratamiento de la insuficiencia 
cardiaca con diuréticos, de las sibilancias con broncodilatadores y 
control de la diarrea con agentes como la loperamida o el difenoxilato. 
Si persiste la sintomatología, los antagonistas del receptor de 
serotonina (ondansetrón) o los análogos de la somatostatina son los 
medicamentos indicados (43). 

En adición a la terapia sistémica, la terapia de ablación por 
radiofrecuencia es usada para disminuir la secreción peptídica del 
tumor y la carga tumoral (44). La quimioterapia debe emplearse sólo 
en forma paliativa en pacientes sintomáticos (45).

La resección de las lesiones primarias es el tratamiento de elección 
para los tumores neuroendocrinos; sin embargo, debido a su curso 

asintomático, la mayor parte de los pacientes (75%) presenta lesiones 
metastásicas al momento de consulta (46). En pacientes con metástasis 
hepáticas, se ha encontrado que su supervivencia a 5 años se reduce 
de 90 a 40% y en caso de que el tumor desarrollado sea funcional, la 
totalidad de pacientes terminará presentando el síndrome (47).

La reducción completa del cáncer debe ser considerada en todos los 
casos, la hepatectomía prolonga la supervivencia (de 41% a un 86%), 
con bajos porcentajes de mortalidad derivada del procedimiento 
(0-6,7%) (47). En pacientes que desarrollan el síndrome carcinoide 
resistente a la terapia médica, se puede acudir la resección incompleta 
de las metástasis hepáticas, lo cual reduce la sintomatología y detiene 
el progreso hacia enfermedad cardiaca carcinoide. Ya en pacientes con 
tumores irresecables, el trasplante hepático ha mostrado aumentar la 
supervivencia a 5 años hasta en el 77% de pacientes (47). La cirugía 
estará indicada en pacientes en buen estado general y con enfermedad 
limitada (v.g. primario con o sin metástasis linfáticas regionales), 
además de pacientes con metástasis hepáticas y enfermedad 
potencialmente resecable (48). 

Es importante destacar que si bien el síndrome carcinoide no es 
una entidad frecuente, es fundamental el conocimiento de sus 
manifestaciones clínicas, debido a su naturaleza maligna y relativa 
alta mortalidad. La paciente del caso aquí presentado, muestra las 
manifestaciones típicas de un síndrome carcinoide, el flushing o rubor, 
la diarrea y el dolor abdominal tipo cólico son algunas de estas. El 
síndrome carcinoide es una de las entidades más importantes en el 
diagnóstico diferencial del flushing.  El diagnóstico en todo caso debe 
partir desde la sospecha clínica, no obstante, las ayudas diagnósticas 
a utilizar siempre ofrecen información de trascendental importancia, 
algunas de ellas incluyen: análisis de orina (ácido 5-hidroxi-
indolacético), suero (cromogranina A), estudios de imágenes 
(ecografía y/o TAC) y medicina nuclear (gammagrafia marcada con 
octreótido), e incluso la exploración quirúrgica para aquellos casos 
en donde no se identifica el tumor primario. En pacientes quienes 
presentan metástasis hepáticas la mortalidad es bastante elevada, 
y en caso de que el tumor sea funcional, la totalidad de pacientes 
desarrollará el síndrome. 

Finalmente,  debido a que el síndrome carcinoide suelen 
presentarse con manifestaciones clínicas inespecíficas y numerosos 
procedimientos de investigación se realizan antes de establecer  el 
diagnóstico correcto, es fundamental conocer la presentación y 
cuadro clínico de ésta entidad, pues el adecuado estudio y enfoque 
del paciente permitirá realizar la aproximación diagnóstica y uso 
de los métodos y técnicas diagnósticas apropiadas de acuerdo a la 
presentación clínica particular, así como de las opciones terapéuticas 
disponibles en la actualidad.
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