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Caso clínico

Carcinoma neuroendocrino primario de esófago. 
Reporte de un caso y revisión de la literatura
Wilberth Raúl Méndez-Vivas,* Norma Leonor Salazar-Chavoya,‡ 
Raúl Vázquez-Pelcastre,§ María del Carmen Pereyra-BalmesII

RESUMEN

El carcinoma neuroendocrino de células pequeñas primario de esófago es un tumor raro, agresivo y de pobre pronósƟ co; el 
tratamiento combinado empleando quimioterapia, radioterapia y cirugía parece efecƟ vo. Se presenta el caso de un paciente 
masculino de 48 años, de diİ cil diagnósƟ co, que ingresa por pérdida de peso y disfagia a sólidos hasta la afagia, con evolución 
de 11 meses. El ultrasonido endoscópico refi ere un engrosamiento irregular de las paredes del esófago hasta la advenƟ cia con 
formación de İ stulas y estenosis, tumor de apariencia submucosa, sin infi ltrar órganos adyacentes y sin adenopaơ as; en la TAC 
se aprecia el mismo resultado; las biopsias realizadas en tres endoscopias no son concluyentes. Se decide realizar una esofa-
gectomía transhiatal. En el reporte histopatológico se refi ere carcinoma de células pequeñas circunferencial de esófago que 
infi ltra submucosa y capas musculares, fundus gástrico sin alteraciones, 15 ganglios linfáƟ cos con hiperplasia linfoide, límites 
quirúrgicos libres de tumor. En la IHQ, las células fueron posiƟ vas para sinaptofi sina y cromogranina A, y el índice de marcaje 
Ki-67 fue de 70 a 80%. Estos hallazgos confi rman el diagnósƟ co de carcinoma neuroendocrino de células pequeñas. Posterior-
mente, recibió manejo adyuvante con 5-FU y cisplaƟ no; ha recibido seguimiento por nueve meses sin evidencia de recaída.
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ABSTRACT

Primary neuroendocrine small cell carcinoma of the esophagus is a rare, aggressive and of poor prognosis tumor, combina-
Ɵ on therapy using chemotherapy, radiotherapy and surgery appear eff ecƟ ve for them. The case of a male paƟ ent of 48 years 
admiƩ ed for diffi  cult diagnosis weight loss and dysphagia to solids to aphagia, with evoluƟ on of 11 months, the endoscopic 
ultrasound refers irregular thickening of the walls of the esophagus to the advenƟ Ɵ a with fi stula formaƟ on and stenosis, 
submucosal appearance tumor not infi ltraƟ ng adjacent organs and without lymphadenopathy, same result can be seen on 
CT, biopsies performed in 3 endoscopies are inconclusive, we decided to perform a transhiatal esophagectomy, carcinoma 
histopathology report refers small circumferenƟ al infi ltraƟ ng esophageal submucosa and muscle layers, unaltered gastric 
fundus, 15 lymph nodes with lymphoid hyperplasia, tumor-free surgical limits cells. In IHC cells were posiƟ ve for synaptophysin 
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INTRODUCCIÓN

Los carcinomas neuroendocrinos de células pequeñas 
(oat-cell) consƟ tuyen una variedad histológica de neo-
plasia cuya presentación más frecuente es a nivel pulmo-
nar, representando del 20 al 25% de todos los tumores 
malignos pulmonares. La localización extra pulmonar es 
muy infrecuente, aunque se han descrito en diversas lo-
calizaciones: miocardio, sistema nervioso central, vejiga, 
próstata y tracto digesƟ vo, siendo el esófago el asiento 
más frecuente; también se dan en el área colorrectal, es-
tómago, páncreas y vía biliar principal. Todos estos tumo-
res se caracterizan por su gran agresividad y mal pronós-
Ɵ co, con metástasis en la mitad de los casos al momento 
del diagnósƟ co. El oat-cell esofágico representa, según 
las series, entre el 1 y el 2.8% de los casos de cáncer de 
esófago, llegando hasta un 9% en Japón. Debido a que se 
trata de una enfermedad rara (la primera descripción fue 
realizada por McKeown en 1952), no se han registrado en 
el mundo más de 300 casos. El cuadro clínico es similar 
al de cualquier cáncer de esófago, siendo la disfagia el 
síntoma principal y, con gran frecuencia, un cuadro con-
suntivo asociado. Debido a la rareza de los casos y los 
pocos estudios realizados, no hay un tratamiento están-
dar, habiéndose descrito diversas estrategias quirúrgicas 
y médicas oncológicas (quimioterapia y radioterapia); a 
pesar del manejo agresivo, la mortalidad sigue siendo 
muy elevada.

Se presenta el caso clínico de un paciente joven, de 
sexo masculino, con presentación aparentemente tem-
prana y evolución favorable, aunque con un periodo de 
seguimiento corto.

REPORTE DEL CASO

Paciente masculino de 48 años con antecedente de diabe-
tes mellitus de Ɵ po 2 sin seguimiento regular, tabaquismo 
intenso desde los 13 años –dos cajetillas al día–, ante-
cedente de eƟ lismo y consumo de drogas (cocaína) sus-
pendido desde hace dos años, que ingresa al Servicio de 
Medicina Interna con historia de disfagia progresiva hasta 
llegar a la afagia, refl ujo, pirosis y dolor retroesternal; pér-
dida de peso de aproximadamente 20 kilogramos, astenia 
y adinamia.

Se realizan tres panendoscopias en las cuales se 
aprecia deformidad del tercio inferior del esófago con 
estenosis por compresión extrínseca que dificulta el 
paso del endoscopio, con pseudodiverơ culos, la mucosa 
con elasƟ cidad rígida y consistencia ahulada (Figura 1). 
Se toman múlƟ ples biopsias que no son concluyentes. 
Se realiza ultrasonido endoscópico (Figura 2) con biop-
sia por aspiración en la que se aprecia engrosamiento 
de las paredes del esófago que afecta de forma irregu-
lar hasta la advenƟ cia, aunque sin que se aprecie infi l-
tración a órganos vecinos; no se aprecian adenopaơ as. 
En la TAC se aprecia un engrosamiento de la pared del 
esófago en forma infi ltraƟ va en el tercio distal con apa-
rente infi ltración del cardias y estenosis; no se aprecian 
adenopaơ as. 

Se decide realizar una esofagectomía transhiatal con 
gastroplasƟ a intratorácica (Figuras 3A-C), misma que se 
realiza sin complicaciones. En el reporte histopatológico 
(Figura 4), se refi ere que las células tumorales se dispo-
nen en estructuras microtubulares, con células pequeñas 
y redondas que conƟ enen escaso citoplasma y exhiben 
intensa la mitosis 51/10 CAP; con diagnósƟ co de carcino-
ma de células pequeñas circunferencial de esófago que 

and chromogranin A labeling index and Ki-67 was 70 to 80%. These fi ndings confi rm the diagnosis of small cell neuroendocrine 
carcinoma, in subsequent management paƟ ent received adjuvant 5-FU and cisplaƟ n, has been followed for 9 months without 
evidence of relapse.

Key words: Neuroendocrine carcinoma, esophagus, transhiatal esophagectomy.
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Figura 1. Panendoscopia, se aprecia la deformidad del tercio 
inferior del esófago con estenosis y formación de pseudodi-
vertículos.
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infi ltra submucosa y capas musculares, fundus gástrico sin 
alteraciones, ocho ganglios linfáƟ cos con hiperplasia lin-
foide, límites quirúrgicos libres de tumor. En la inmunohis-
toquímica, las células fueron posiƟ vas para sinaptofi sina y 
cromogranina A y el índice de marcaje Ki-67 fue de 70 a 
80%. Estos hallazgos llevaron al diagnósƟ co de carcinoma 
neuroendocrino de células pequeñas. El paciente recibió 
posteriormente manejo adyuvante con 5-FU y cisplaƟ no. 
Ha recibido seguimiento por nueve meses sin evidencia 
de recaída.

DISCUSIÓN

El carcinoma neuroendocrino de células pequeñas de 
esófago es una enƟ dad histológica de escasa incidencia 
pero altamente agresiva, lo que difi culta la realización de 
estudios prospecƟ vos, siendo el esófago la localización 
extrapulmonar más frecuente.1 El término oat-cell es pro-
bablemente el más utilizado, aunque no el único, pues 
hay otras denominaciones que comprenden la misma 
enƟ dad: microcitoma, carcinoma indiferenciado, carcino-
ma anaplásico, carcinoma de células de Kultchinsky.2 La 
proporción de este tumor es de 2:1 para el sexo mascu-
lino; aparece fundamentalmente entre la sexta y octava 
décadas de la vida.3 Los principales síntomas son disfagia 
rápidamente progresiva y pérdida de peso (al igual que 
en el resto de los tumores esofágicos).1,3-6 Afecta casi ex-
clusivamente al tercio medio e inferior del esófago.7 El 
diagnósƟ co es casi siempre muy tardío (con metástasis en 
el momento del diagnósƟ co en la mitad de los casos),7,8 
presentándose con gran agresividad. Su pronóstico es 
realmente sombrío, con una supervivencia media de 7-8 
meses,9 aunque, excepcionalmente, se registra algún caso 
de supervivencia elevada de hasta 37 meses.10 En un tra-
bajo publicado por Casas, en una serie de 199 pacientes 
con carcinoma de esófago microcíƟ co se determinan los 
factores pronósticos que influyen en la supervivencia, 
siendo el más determinante de todos ellos la extensión 
de la enfermedad en el momento del diagnósƟ co (en en-
fermedad localizada, una supervivencia media de ocho 
meses, y en enfermedad avanzada, tres meses). También 
consideraron otros factores como la edad, el tamaño del 
tumor o el Ɵ po de tratamiento recibido.11 Por otro lado, 
es importante mencionar la importancia del ultrasonido 
endoscópico, que delimita con gran precisión la profun-
didad en la infi ltración de la pared esofágica y estructuras 

Figura 3. A) Esófago resecado aún unido al estómago; en el 
círculo se aprecia el tumor esofágico, B) gastroplastia y C) re-
construcción con anastomosis gastrofaríngea.

EsEsEsEEEEsEsEsEEsEEsEEEEsEsEsEsEsEsEEEEEEEEEEsEsEssEEEsEsEsEsEEEsEsEsEEEsEsEsEsEEsEsEsEsEsEssEEEEEEEEsEsEEEEEsEsEEEEEssEsEEEEEsssEEEEsEEssEsEEEEEsssEEEEEEEsEssEEEEsEEEEEEEsssEssEEssEsEEEssEssssEEEEsssEEssssEEsssEEEEEsssEEEEssEssEsssEEEEsEssEEssssEEsssEssssEsssssssssEEsEssEEEEsEsssssEEEsssssssEEEsEssssEEEsssEEsssssEEssssssEEEEEEEsssEEEEEEEssttttetetetetetettetetettetettttttttetettttttetteteeteeeteteteeeeettteteteeteteteteeeetettttteeeetetetttttttteteteteteteetetttttttettetetetteeteetteeteeteteeteteeet dddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddddooooooooooocococcococococccooocooocoocccoooocooocococcoo umuuumumuuuumumummmmmuumumummmummumuummmmummmumumuuumeneneneeneneneneeenennenenennnenennnnenene tttttototototototottototottt eeeeeeeeeeeeessss s sssssss eleleleleeeellelelleleleeleelellleleelllababababbabababbabababababaaaaaabororororoororrorrororororrrrrrrrrrrrrrrradadadadadadadadadaaddadadadadaddadadadadadaadadaddadadaadadadaddadddadda ooooooooooooooooooooooooo popopopopopopopoooopopopopopoopoopopppppp rrr rrr rrrrr r MeMeMeMeMeMeMeMeMeMeMeeMeMeMeMeMeMeMeMMMMeMM didddidididididididdidddidiid grggrgrgrgrgggrgggrgggggggrgrrapapapapappppppapapapaappppppphhihihihihihihihihihihihihhihhhihhh cccccccccc
A

B C

Figura 4. Pieza quirúrgica, esófago y unión gastroesofágica.

Figura 2. Ultrasonido endoscópico, se aprecia la lesión sub-
mucosa sin infiltración a órganos vecinos y sin adenopatías.
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adyacentes, las dimensiones de la neoplasia primaria y la 
existencia o no de adenopaơ as a nivel mediasơ nico (aun-
que no sirve para descartar la existencia de metástasis sis-
témicas, para lo que la TAC conƟ núa siendo la mejor prue-
ba complementaria);1,3,8 y la PET (tomograİ a con emisión 
de positrones), que puede revelar imágenes de depósito 
patológico tanto a nivel local como locorregional o a dis-
tancia, que podrían no ser visualizadas en la TAC.8,9 En el 
momento del diagnósƟ co, están presentes casi de manera 
constante adenopaơ as locorregionales y metástasis a dis-
tancia en la mitad de los casos,7,8 con una secuencia de 
depósito más o menos ordenada, que podría ser hígado, 
ganglios a distancia, huesos, médula ósea, pulmón, piel 
y cerebro. En lo referente al mejor tratamiento para esta 
enƟ dad, hay gran controversia, tanto por las propias par-
Ɵ cularidades del tumor como por la ausencia de estudios 
relevantes para dar recomendaciones concretas con fun-
damento.1,7,11,12

Dado el avanzado estado de la enfermedad en el mo-
mento del diagnósƟ co y la elevada agresividad de la misma, 
parece claro que las necesidades de tratamiento sistémico 
(quimioterapia) son prácƟ camente universales a todos los 
casos,11 estableciéndose supervivencias variables de me-
ses según lo avanzado de la enfermedad, en oposición a 
las escasas semanas de aquellos pacientes que no han re-
cibido tratamiento alguno.11,12 A pesar de que se trata de 
un tumor quimiosensible en el que se aprecia, frecuente-
mente, muy buena respuesta inicial, incluso con desapa-
rición evidente de lesiones en los estudios de imagen, al 
poco Ɵ empo recidiva con gran virulencia hacia un fatal des-
enlace.2,13 En los esquemas quimioterápicos son varios los 
fármacos empleados (etopósido, doxorubicina, vincrisƟ na, 
bleomicina…) siendo la combinación de cisplaƟ no y etopó-
sido la más empleada en la actualidad14 (al igual que en el 
oat-cell pulmonar). La cirugía no supone la principal opción 
terapéuƟ ca y se propone sólo en los casos de enfermedad 
localizada en los que se debe plantear una cirugía con in-
tención curaƟ va.11-14 En el resto de los casos, probablemen-
te se trate de una indicación con fi nes paliaƟ vos, agotadas 
antes las posibilidades que supongan una menor agresión, 
como las endoprótesis esofágicas por vía endoscópica.15 
Sin embargo, hemos de considerar que los casos que han 
registrado unas supervivencias mayores han recibido una 
terapéuƟ ca conjunta que incluía esofagectomía combinada 
con quimio- o radioterapia.14,15 El papel de la radioterapia 
no está bien defi nido y, probablemente, se pueda ceñir a 
casos como los citados anteriormente, de estadios localiza-
dos, en combinación con la cirugía.11,12,15

En conclusión, se revisa el caso de un paciente relaƟ -
vamente joven que a pesar de conƟ nuar sin enfermedad 
posterior al tratamiento combinado con cirugía y adyu-
vancia con quimioterapia, Ɵ ene un alto riesgo de recaída, 
por lo que se requiere un seguimiento estrecho. No existe 
evidencia contundente que jusƟ fi que el empleo de radio-
terapia a nueve meses de concluir el tratamiento.
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