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NOTA CLINICA

CUANDO EL VILLANO SE DISFRAZA DE APENDICITIS: DOS CASOS DE
ADENOCARCINOMA DE CELULAS CALICIFORMES APENDICULAR

WHEN THE VILLAIN MASQUERADES AS APPENDICITIS: TWO CASES OF
APPENDICEAL GOBLET CELL ADENOCARCINOMA
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RESUMEN

Introduccion: El adenocarcinoma de células caliciformes apendicular (AGCA) es un

tumor poco frecuente con elevado potencial de agresividad. Presenta caracteristicas
gue se solapan entre adenocarcinoma clasico y tumores neuroendocrinos y se suele
diagnosticar de forma incidental tras una apendicectomia por sospecha de
apendicitis aguda. Su manejo posterior depende de la estadificacion TNM y no

existen protocolos estandarizados de tratamiento.
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Caso clinico: Se trata de dos varones intervenidos por sospecha clinica y radiologica
de apendicitis aguda. Se practica apendicectomia en ambos casos, obteniendo un
tumor de tipo adenocarcinoma de células caliciformes apendicular, de intermedio y
alto grado respectivamente. Tras valoracion multidisciplinar se decide completar
tratamiento con hemicolectomia derecha laparoscopica. Ambos pacientes
presentaron un posoperatorio favorable, y en el andlisis histopatolégico no se

evidenci6 extension de la enfermedad.

Discusion: Estamos ante un tumor maligno con baja incidencia, que puede llegar a
ser un reto diagnostico a nivel histopatoldgico y cuya clasificacion influye de forma
directa en la supervivencia. Las mutaciones genéticas son poco frecuentes y el
manejo pasa por la cirugia mediante hemicolectomia derecha reglada, y en funcion
de los resultados, asociacién de tratamiento adyuvante. La supervivencia varia

desde 19% a 91% segun el estadiaje.

Conclusiones: el AGCA es un tumor poco frecuente pero agresivo, con un
comportamiento clinico-patolégico peculiar. Es fundamental Ila correcta
estadificacion del tumor y el tratamiento quirdrgico asociado o0 no a un régimen de
guimioterapia posterior, ya que su alto riesgo de metastasis vulnera la supervivencia
a largo plazo de estos pacientes.

PALABRAS CLAVE

Apendicitis aguda

Adenocarcinoma de células caliciformes
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Apendicectomia
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MANUSCRITO

Introduccién:

El adenocarcinoma de células caliciformes apendicular (appendiceal goblet cell
adenocarcinoma o AGCA) ha recibido diversas nominaciones a lo largo de la
historia. En la actualizacién de la OMS (52 ed. en el 2019%) se le define de esta
manera ya que presenta caracteristicas morfoldgicas y clinicas que lo separan de
otros carcinomas Yy tumores neuroendocrinos del tracto gastrointestinal. Su
diagnostico suele ser incidental tras una apendicectomia por sospecha de
apendicitis aguda, y no existen protocolos estandarizados para su manejo posterior.
Pueden ser agresivos ya que metastatizan por via peritoneal, llegando a otros
organos del tracto gastrointestinal y los ovarios, condicionando un pésimo

prondstico.

Caso clinico:

Presentamos 2 casos tratados recientemente en nuestro centro. Se trata de 2
varones de mediana edad (57 y 47 afos), uno de ellos derivado desde otra
comunidad tras drenaje de absceso periapendicular mediante colocacion de pigtail,
y el otro acude a urgencias por clinica compatible con apendicitis aguda. El primer
paciente es intervenido tras su llegada, realizandose drenaje quirargico del absceso
y apendicectomia laparoscoépica reglada. El segundo se interviene de urgencia
practicandose apendicectomia laparoscopica.

En el informe histolégico de ambas piezas se describe adenocarcinoma apendicular
de células caliciformes, G2 y G1 respectivamente, con invasion perineural y
ausencia de invasion linfovascular. Los margenes de reseccion se encontraban
libres, siendo ambos un estadio patologico pT3. No presentan inestabilidad de

microsatélites. Ambos tumores presentaban perforacion (el primero atravesado por
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pigtail del drenaje inicial, el otro perforacion espontanea), por lo que al ser un factor
de mal pronéstico y por la estadificacion T, se decide completar el tratamiento
mediante hemicolectomia derecha laparoscopica.

La evolucion posoperatoria fue favorable en ambos casos. El resultado
anatomopatolégico de ambas cirugias revelaron ausencia de enfermedad en el
colon, sin evidencia de infiltracibn ganglionar (8 y 11 ganglios libres

respectivamente).

Discusion:

El adenocarcinoma de células caliciformes es poco frecuente (35-58% de los
tumores apendiculares, 15% de los malignos®), afecta predominantemente a
varones de 50-60 afios y suele ser un diagnéstico incidental tras apendicectomia. Es
habitual la infiltracién perineural (> 90%) y esto no supone un peor pronodstico a
largo plazo. Su principial via de metastasis es la peritoneal, y tiene relacién con el
grado tumoral. Hasta un 40% de los pacientes pueden llegar a presentar
enfermedad metastasica al diagndstico®*.

La esquistosomiasis es el Unico factor de riesgo que ha demostrado una asociacion

estadisticamente significativa con este tumor.

Histologicamente se caracteriza por ser un tumor anficrino, formado
predominantemente por células caliciformes llenas de mucina y en menor cantidad
células endocrinas. Se cree que estos tumores derivan de las células pluripotentes
gue se encuentran en la base de las criptas intestinales y que tienen la capacidad
de diferenciarse en células de ambas estirpes — mucinosa y neuroendocrina.

Suele infiltrar la pared del apéndice de forma difusa (respetando la mucosa)?, en
comparaciéon con otros tumores que pueden presentarse como una masa
apendicular.

Se clasifican segun la proporcion de células con crecimiento en patron tubular o en
clusters: grado 1 (< 50% células atipicas), grado 2 (50-75%) y grado 3 (> 75%).

Se ha visto que a mayor porcentaje de celularidad de adenocarcinoma la

supervivencia se ve mermada®, por lo que se intuye la importancia de cuantificar la
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proporcion de células similares o compatibles con adenocarcinoma de cara al

prondstico del paciente.

Las mutaciones genéticas son poco frecuentes, siendo la mas frecuente TP53, y es

extraordinario que presenten inestabilidad de microsatélites.

El manejo se basa en el estadiaje y grado histolégico del tumor (segun el consenso
de Chicago®):

- Tumores limitados al apéndice: se recomienda hemicolectomia derecha
independientemente de la T (aunque algunos estudios muestran que en los
pT1-pT2 no aumenta la supervivencia) dentro de los 3 meses tras la
apendicectomia. La positividad ganglionar varia en T1-T2 de 0% a 1.1-2.1%
().

- Quimioterapia adyuvante: el consenso de Chicago lo recomienda en casos de
G3, afectacion nodal o recurrencia de la enfermedad. En el resto de casos no
ha demostrado aumentar la supervivencia. Se recomienda un régimen similar
al del cancer colorrectal (FOLFOX, FOLFIRI...).

Otros factores como la invasion linfovascular, invasién perineural, perforacion,
apendicitis aguda o el tipo de reseccion realizada no han mostrado asociacién

significativa con la supervivencia.

Posteriormente se recomienda un seguimiento de 5 afos (como en el resto de

adenocarcinomas colorrectales).

Conclusiones:

El adenocarcinoma de células caliciformes es Unico dentro de los tumores
apendiculares, tiene rasgos histoldgicos similares a los tumores neuroendocrinos sin
el comportamiento clinico de estos. El estadio tumoral y el grado histologico marcan
el tratamiento, y la supervivencia viene determinada por el componente
adenocarcinomatoso del tumor, por lo que el tratamiento debe adecuarse a ello.

Dicho tratamiento incluye resecciéon del colon derecho, con linfadenectomia
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oncoldgica, asociando 0 no quimioterapia segun la afectacion nodal u otros factores

de mal prondstico tras valoracion en un comité multidisciplinar.
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