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Adenoma carcinoide de oido medio

Middle Ear Carcinoid Adenoma

Macarena Karle P, Lara Fernandez R?, lvan Gallegos M?, Carlos Stott C2.

RESUMEN

Las neoplasias primarias de oido medio son poco frecuentes y mds ain lo es el adeno-
ma de oido medio. Se plantea que el tumor se origina de células pluripotenciales endodér-
micas indiferenciadas que estan presentes en la mucosa. El adenoma carcinoide esta com-
puesto por dos tipos de células: exocrinas y neuroendocrinas, estas dltimas son capaces
de liberar granulaciones y neuropéptidos que se detectan en la inmunohistoquimica.

La mayoria se presentan con sintomas vagos de la esfera otoldgica, siendo raras las
manifestaciones sistémicas de sindrome carcinoide. No existe examen fisico caracteris-
tico ni patron imagenoldgico. Se debe hacer diagndstico diferencial con colesteatoma y
otros tumores de oido medio. El diagndstico definitivo es anatomopatoldgico y el trata-
miento de eleccion es quirdrgico dado el potencial destructivo local.

Se presentan en este articulo dos casos de adenoma carcinoide de oido medio.
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ABSTRACT

Primary neoplasms of the middle ear are rare and even more so is the middle ear
adenoma. It is stated that the tumor originates from undifferentiated endodermal stem
cells that are present in the mucosa. Carcinoid adenoma is compromised of two cell
types; exocrine and neuroendocrine cells, the latter are able to release neuropeptides
and granulations that can be detected in immunohistochemistry.

Most cases present with vague symptoms of the otologic sphere, being less common
the systemic manifestations of carcinoid syndrome. There is no physical examination or
characteristic imaging pattern. Differential diagnosis must be done with cholesteatoma
and other middle ear tumors. The definitive diagnosis is anatomopathological and the
treatment of choice is surgery given the local destructive potencial.

Two cases of middle ear carcinoid adenoma are presented in this article.
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INTRODUCCION (AOM). Hyams'fue el primero en describirlo en 1976.
Luego Murphy y cols?lo denoming tumor carcinoide

Las neoplasias primarias de oido medio son poco por su diferenciacion neuroendocrina. Las neoplasias
frecuentes y mas aln lo es el adenoma de oido medio  glandulares de oido medio poseendiferenciaciéntanto
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epitelial como neuroendocrina. Se diagnostican con
mayor frecuencia en tracto gastrointestinal, pulmén
y pancreas pero también pueden desarrollarse en el
oido medio aunque éste Gltimo es bastante raro ya
que normalmente no hay células neuroendocrinas
en este lugar®®. Durante mucho tiempo se debatié
que ambas entidades eran diferentes, pero estudios
recientes apoyan la teoria que representan el mismo
tumor con diferentes grados de diferenciacion
glandular y neuroendocrino*®. Existen alrededor de
100 casos publicados en la literatura hasta la fecha’.
A continuacién se presentan 2 casos clinicos de
adenoma carcinoide de oido medio.

CASO CLiNICO 1

Paciente sexo femenino de 32 afios sin antecedentes
mdrbidos previos, consulta en Hospital Clinico
de Universidad de Chile por cuadro de 2 afios de
evolucion caracterizado por hipoacusia, tinnitus
pulsatil y otalgia izquierda. Al examen fisico destaca
un timpano abombado con masa blanquecina en
hemitimpano posterior.

La audiometria evidencia hipoacusia de conduc-
cién en oido izquierdo con PTP 41,6 dB via aérea y
5 dB via 6sea. En la impedanciometria se observa
una curva “B” con reflejo aclstico negativo en oido
izquierdo. QOido derecho normal al examen fisico
y audiométrico. La TC de oidos muestra hallazgos
compatibles con mucosa inflamatoria cronica a nivel
de oido izquierdo con ocupacion de celdillas mastoi-
deas. Ingresa para timpanotomia exploradora. En el
intraoperatorio destaca la presencia de un tumor de
oido medio de aspecto encefaloideo, blanquecino
sangrante, se envia a biopsia rapida la que informa
tejido epiteloide. Se realiza antrostomia que se ex-
tiende hacia aditus y atico, no se realiza mastoidec-
tomia ya que se encontraba limpia. Los huesecillos
se encontraban parcialmente erosionados. Se realiza
biopsia amplia del tumor que se envia a estudio. El
examen histopatoldgico confirma proliferacion epi-
teloide con células dispuestas en nidos y trabéculas
con células de nicleos ovoides de cromatina fina,
sin evidente actividad mitética, con citoplasma bien
delimitado, eosinofélico y granular. En la inmunohis-
toquimica destaca positividad para pancitokeratina
y cromogranina A, negatividad para sinaptofisina y
S-100 e indice de proliferacion con Ki-67 de menos
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del 1% en células neoplasicas. Estos hallazgos mor-
fologicos e inmunohistoquimicos son concordantes
con adenoma carcinoide del oido medio. En un
segundo tiempo, se realiza cirugia radical modificada
de oido izquierdo. Se reseca yunque y cabeza del
martillo, preservando estribo y manubrio del martillo.
Se elimina el tumor de toda la caja, trompa, hipotim-
pano, ventana oval, redonda y receso del facial. El
nervio facial y canal lateral se encontraban indemnes.
Paciente actualmente en controles periddicos, sin
evidencia de recurrencia ni complicaciones.

CASO CLiNICO 2

Paciente de sexo masculino de 27 afios, sin
antecedentes médico-quirtirgicos, refiere historia
de larga data de hipoacusia oido izquierdo asociado
a episodios de otitis media serosa recurrente que
requirieron puncién timpénica aspirativa y tubos de
ventilacion en cuatro oportunidades. En los Gltimos
dos meses previos a consultar en nuestro centro, se
agrega otalgia intermitente que cede parcialmente con
analgésicos. No refiere otros sintomas de la esfera
otoldgica. Al examen fisico destaca una ocupacion
retrotimpdnica por una masa blanquecina, la que se
observa también en la TC como tejido de densidad de
partes blandas. Se realiza timpanotomia exploradora,
confirmando la presencia de un tumor de consistencia
firme que ocupa toda la caja timpdnica. Se toma biopsia
rapida que informa tumor epitelial. Se reseca toda la
porcion timpénica del tumory se realiza aticotomia con
reseccion de yunque y cabeza del martillo conservando
estribo. El paciente evoluciona con remision del dolor
y cuadros de otitis media serosa.

DISCUSION

El término para denominar este tipo de tumor ha sido
temade debate entrelos diferentes autores. Actualmente
se consideran sinénimos de una misma entidad los
términos carcinoide, adenoma, adenocarcinoide, tumor
neuroendocrino y tumor anficrinos de oido medio,
con distintos grados de diferenciacion glandular o
neuroendocrino®*1°, Estdn compuestos por dos tipos
de células: exocrinas y neuroendocrinas, éstas (ltimas
son capaces de liberar granulaciones y neuropéptidos
que se detectan en la inmunohistoquimica. Se plantea
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Figura 1. Ay B: Tumor caso n°1. A: Patron de crecimiento en nidos con celularidad homogénea, de leve atipia nuclear (HE x
200). B: Inmunohistoquimica para Ki67 en menos del 1%, flecha marca nticleo positivo (KI67 x 200). C y D: tumor caso n°2.
C: Patron de crecimiento en trabéculas con focales limenes (HE x 400). D: Inmunohistoquimica para sinaptofisina, positividad
granular en citoplasma de células neopldsicas (sinaptofisina x 100).

que el tumor AOM, se origina de células pluripotenciales
endodérmicas indiferenciadas que estdn presentes en
la mucosa, similar a lo que ocurre con las células de
Kulchitsky en el pulmgn®.12,

Se presenta en ambos sexos por igual, con un
rango etario que varia entre los 14 y 80 afios (media
de 37 afos)*’. Como la mayoria de los AOM son
benignos o no agresivos, su sintomatologia no es
especifica, por lo tanto se puede presentar como
hipoacusia de conduccion (90%), plenitud 6tica, tin-
nitus, otalgia y mas infrecuentemente otorrea y pa-
ralisis facial. La duracion de los sintomas varia entre
1 mes a 20 afios, con una media de 39 meses*611-13,
Las manifestaciones sistémicas de sindrome carci-
noide son extremadamente raras®+'4'5. En el exa-
men fisico destaca la presencia de una masa blanco
grisdcea o roja, con timpano abombado o intacto
la mayoria de las veces>'". Dentro de los diagnos-
ticos diferenciales cabe destacar el paraganglioma,
schwannoma, colesteatoma, tumor gloémico, otitis
media crdnica, adenocarcinoma papilar, hamar-
toma, rabdomiosarcoma®'"-'315, En las imdgenes
no existe un patron caracteristico del tumor, los
huesecillos generalmente son rodeados por la masa

sin producir erosion 6sea, esto puede ser de utilidad
para diferenciarlos de los colesteatomas™.

El patrén histoldgico puede ser sélido, acinar,
insular o trabecular. Las células son habitualmente
uniformes, de tipo cuboidal o cilindricas. Los niicleos
son redondos u ovalados con un patrén de cromatina
tipo “sal y pimienta”, con nucléolos poco prominen-
tes. La actividad mit6tica es muy baja y no se obser-
va necrosis. En la inmunohistoquimica se encuentran
marcadores epiteliales positivos como citoqueratinas
y marcadores neuroendocrinos como cromogranina
A, sinaptofisina, CD56 y enolasa. Pueden tefiir vi-
mentina, pero negativos para S-100%6-13-16,

El AOM es clinicamente benigno pero segln su
histologia se considera de bajo grado de malignidad
por lo que su tratamiento de eleccion es la reseccion
completa del tumor la que debe ser determinada
segun los hallazgos clinico-radioldgicos, incluyendo
la cadena de huesecillos si estd comprometida. Si no
se realiza la reseccion de los huesecillos afectados
la probabilidad de recurrencia es mayor®''. No hay
evidencia que la timpanotomia transcanal sea mejor
que el abordaje retroaauricular pero por lo general
se prefiere esta (ltima, tampoco existe evidencia que
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el tratamiento con quimoterapia, somatostatina o
analogos sea de utilidad*™. La radioterapia ha sido
utilizada en casos que el tumor es inoperable, pero su
rol es actualmente controversial ya que podria causar
transformacion maligna y metéstasis®®'"16, La tasa de
recurrencia es de 22% y se presenta en promedio 11
afios después del tratamiento (rango entre 13 meses a
33 afos) y de los pacientes con enfermedad recurren-
te, el 9% desarrolla metastasis linfatica regional en
parétida y cuello de forma tardia. Actualmente existen
s6lo 2 casos reportados con metéastasis a distancia
(higado y 6sea)'®"”. Hay solo un estudio que avala el
uso de octeétrido para el sequimiento de metastasis®.

CONCLUSION

El AOM es una neoplasia infrecuente de oido
medio con histologia de bajo grado y curso clinico
indolente. Debe ser considerado ante la presencia de
masa retrotimpdanica asociado a sintomas inespeci-
ficos. El tratamiento de eleccion es la cirugia con la
reseccion de los huesecillos y su seguimiento a lar-
go plazo es necesario por la presentacion tardia de
recurrencias y muy ocasionalmente de metéstasis.
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