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INTRODUCCIÓN
Los tumores neuroendocrinos de origen desco-

nocido representan más del 10% de todas las neopla-
sias neuroendocrinas. La mayoría de estos tumores 
son pobremente diferenciados y, por lo tanto, muy 
agresivos, por lo que requieren de un tratamiento 
precoz.1

Existen varias razones para no encontrar el origen 
de las metástasis entre las que se hallan una anamne-
sis inadecuada, la falta de pruebas complementarias 
óptimas o la presencia de comorbilidades que impi-
den el correcto diagnóstico, no obstante, es posible 
que no se identifique el tumor primario a pesar de 
realizar todo el proceso adecuadamente.2

Presentamos el caso de un varón con carcinoma 
neuroendocrino de origen desconocido sometido a 
linfadenectomía inguinal video-endoscópica.

CASO CLÍNICO
Varón de 69 años con antecedentes de Resec-

ción Transuretral de próstata por STUI secundario 
a HBP y en seguimiento con PSA en rango normal, 

remitido a consultas externas de Oncología por apa-
rición de adenopatías inguinales bilaterales móviles 
de predominio izquierdo. Tras TC que confirmó las 
adenopatías, se realizó biopsia ecoguiada de los gan-
glios bilaterales con hallazgo de carcinoma neuroen-
docrino indiferenciado de células grandes, positivo a 
Ki67 y débilmente positiva para AE17AE3 y CK19. 
Previo a valorar tratamiento se realizó PET-TC que 
mostró adenopatías inguinales de características 
metabólicas malignas de predominio izquierdo sin 
otros hallazgos (imagen 1). Se decidió tratamiento 
con cisplatino-etopósido administrando 5 ciclos en 
total. Tras la quimioterapia se realizó TC de con-
trol (imagen 2) informado como sin cambios por la 
persistencia de las adenopatías en número y tama-
ño. Se presentó al paciente en comité de tumores y 
ante la falta de respuesta, se decidió realizar linfa-
denectomía inguinal video-endoscópica modificada 
con resultado de 10 ganglios extraídos de la cadena 
ganglionar derecha sin evidencia de malignidad y 
1 ganglio positivo para carcinoma neuroendocrino 
de 8 extraídos en la cadena ganglionar izquierda. Se 
realizó TC precoz de control el primer mes tras la 
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cirugía que mostró colecciones inguinales bilatera-
les sin presencia de adenopatías sospechosas. Ante 
el dolor y la dificultad de deambulación del pacien-
te se decidió drenaje percutáneo inguinal bilateral 
con mejoría clínica progresiva. En el siguiente TC 
de control a los 6 meses, no obstante, (imagen 3) se 
apreció una adenopatía de 18 mm sospechosa de in-
filtración tumoral por encima del seroma postqui-
rúrgico residual por lo que se presentó de nuevo en 
comité decidiendo la administración de irinotecán 3 
ciclos. En el TC postratamiento, la adenopatía pre-
sentaba un tamaño no significativo por lo que se de-
cidió iniciar seguimiento. Actualmente, el paciente 
persiste sin recidivas ni enfermedad a distancia en las 
pruebas de imagen de control periódico.

 Imagen 1: Captaciones patológicas en ganglios inguinales 
izquierdos en PET-TC

Imagen 2: Persistencia de adenopatías patológicas tras trata-
miento en imágenes de TC 

Imagen 3: Recidiva ganglionar a nivel de lecho por aparición 
de adenopatía de 18mm tras cirugía inguinal 

DISCUSIÓN
Los tumores neuroendocrinos se forman a partir 

de células del sistema nervioso y endocrinológico y 
surgen, frecuentemente, del páncreas, paratiroides, 
glándula adrenal, pulmones… Pueden ser divididos 
en funcionantes o no funcionantes en relación a su 
capacidad para secretar hormonas. Los tumores fun-
cionantes se definen por la hormona que secretan y, 
entre ellos, se encuentran los insulinomas, gastrino-
mas, glucagonomas.3

Independientemente de su funcionalidad, los 
cánceres neuroendocrinos son neoplasias malignas 
con capacidad de metastatizar a ganglios linfáticos, 
hígado, pulmones.3 De hecho, el 40-50% de pacien-
tes son metastásicos al diagnóstico, lo que les confie-
re un mal pronóstico.4

Habitualmente, en los pacientes con tumores 
neuroendocrinos metastásicos se suele identificar el 
tumor primario, no obstante, existe un 13% de pa-
cientes donde el origen de la enfermedad no puede 
ser identificado. Es entonces cuando definimos este 
tipo de cánceres como carcinomas neuroendocrinos 
de origen desconocido (CNOD).4

La evaluación de los CNOD empieza con la 
anamnesis y los antecedentes familiares para identi-
ficar aquellos pacientes con mayor riesgo de desarro-
llo de algún subtipo de neoplasia endocrinológica, y 
continúa con los marcadores histológicos y las prue-
bas de imagen.1

Histológicamente, las neoplasias neuroendocri-
nas son diagnosticadas mediante la inmunohisto-
química, que identifica proteínas citosólicas como la 
cromogranina A y la sinaptofisina, específicas para 
estos tipos de cánceres. Igual que ayuda a determinar 
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el origen neuroendocrino, la inmunohistoquímica 
puede ayudar también a descubrir el origen del tu-
mor primario, así el TTF1 está presente en el 43% de 
los carcinomas neuroendocrinos de origen pulmonar 
y el CDX2 en el 86% de los que provienen de colon 
o apéndice. Desafortunadamente, estos marcadores 
son poco frecuentes en neoplasias indiferenciadas.5

Respecto a las pruebas de imagen, se debería 
realizar TC o RM toraco-abdomino-pélvico como 
estudio inicial, sobre todo si se sospecha neoplasia 
a nivel de pulmón, páncreas o suprarrenales, aunque 
la sensibilidad de ambas pruebas está limitada por 
el tamaño tumoral. El OctreoScan también se usa 
en el diagnóstico debido a la presencia de receptores 
de somatostatina en este tipo de tumores primarios, 
y el PET-TC se suele recomendar en carcinomas 
neuroendocrinos con OctreoScan negativo, situa-
ción que ocurre más frecuentemente en tumores 
neuroendocrinos indiferenciados, como la mayoría 
de CNOD. 

Frecuentemente, los carcinomas neuroendocri-
nos se originan en el pulmón por lo que su estudio es 
fundamental ya sea mediante TC o broncoscopia. La 
broncoscopia puede ser útil en la evaluación del ár-
bol bronquial a la búsqueda del tumor primario, aun 
así, los tumores neuroendocrinos pueden originarse 
en otras partes del cuerpo y pueden encontrarse, por 
orden de frecuencia, en cérvix, esófago, faringe, la-
ringe, colon, recto y próstata.6

Si la neoplasia primaria es identificada el trata-
miento del tumor dependerá del estadio y del órgano 
afectado. Si, por el contrario, el tumor primario no es 
identificado el tratamiento se realiza en base al grado 
y la diferenciación del tumor. 

En la enfermedad locorregional u oligometastá-
sica con primario desconocido, de tumores bien di-
ferenciados y moderadamente diferenciados, el tra-
tamiento suele ser la resección si existe la posibilidad 
de márgenes negativos.1

En los tumores metastásicos, las posibilidades in-
cluyen la observación, el octreótido (si el octreoscan 
positivo) y la resección (si no son indiferenciados).6 
El sunitinib, un inhibidor de la tirosina cinasa, y el 
everolimus, un inhibidor de mTOR, han demostra-
do tener actividad antitumoral en este tipo de tu-
mores.7,8

Al igual que con los tumores bien diferenciados, 
en los pobremente diferenciados se debe evaluar la 
resecabilidad. Para aquellos que se consideran rese-
cables, el tratamiento consiste en resección y qui-
mioterapia con o sin radioterapia. Para tumores que 
no son resecables y sin metástasis, el tratamiento 
debe incluir quimioterapia con radiación.1

En nuestro paciente, se decidió realizar linfade-
nectomía inguinal video-endoscópica después de la 
quimioterapia tras valorar la resecabilidad del tumor 
dada la alta posibilidad de resección completa. 

Los tumores neuroendocrinos indiferenciados 
metastásicos de primario desconocido se tratan con 
regímenes similares al cáncer de pulmón de células 
pequeñas, con quimioterapia basada en platino y 
etopósido.1

En nuestro caso, optamos por cisplatino-etopó-
sido como primera opción por la mayor evidencia 
de este tratamiento en primera línea postponiendo 
el irinotecán para el tratamiento de la recidiva neo-
plásica.
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