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Carcinoma neuroendocrino de canal anal: presentación 
de un caso y revisión bibliográfica
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Neuroendocrine carcinoma of anal canal: presentation of a case and literature 
review

Introduction:  Neuroendocrine carcinomas (NEC) of the anal canal are extremely rare neoplasms, re-
presenting 1 to 1.6% of all neuroendocrine tumors (NET). They are usually poorly differentiated, very 
aggressive and with a high tendency to metastasize. Clinical case: A 52-year-old woman diagnosed with 
anal fissure. During the LIS, an apparently hyperplastic millimetric polyp is evidenced. Biopsy: high-
grade NEC. The imaging study shows thickening of the mucosa of the anal canal that invades the internal 
sphincter, without metastases. We performed a laparoscopic abdominoperineal amputation, and noticed an 
infiltration of the rectovaginal septum, so resection and vaginoplasty was performed. Pathology: NEC with 
stage PT4B N2A, for which adjuvant chemotherapy is indicated. Discussion: The clinical presentation of 
NEC of the anal canal is nonspecific, differing from other colorectal tumors in that up to 67% of patients 
have metastases at diagnosis, with a median survival of 11 months. When an incidentally localized NEC 
is diagnosed, prompt treatment is essential, given its aggressiveness.
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Resumen

Introducción: Los carcinomas neuroendocrinos (NEC) de canal anal son neoplasias extremadamente raras, 
representando del 1 a 1,6% de la totalidad de los tumores neuroendocrinos (NET). Suelen ser poco diferen-
ciados, muy agresivos y con alta tendencia a metastatizar. Caso clínico: Mujer de 52 años diagnosticada 
de fisura anal. Durante la esfinterotomía lateral interna (ELI) se evidencia un pólipo milimétrico aparente-
mente hiperplásico. Biopsia: NEC de alto grado. En el estudio de extensión se observa engrosamiento de 
la mucosa del canal anal que invade el esfínter interno, sin enfermedad a distancia. Se realiza amputación 
abdominoperineal laparoscópica donde se objetiva infiltración del tabique rectovaginal, por lo que se 
realiza resección y vaginoplastia. AP: NEC con estadio PT4B N2A, por lo que se indica quimioterapia 
adyuvante. Discusión: La presentación clínica de los NEC de canal anal es inespecífica, diferenciándose 
de otros tumores colorrectales en que hasta el 67% de los pacientes presentan metástasis al diagnóstico, 
siendo la supervivencia media de 11 meses. Si diagnosticamos un NEC localizado de forma incidental, es 
fundamental la celeridad en su tratamiento, dada su agresividad.
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Introducción

Los carcinomas neuroendocrinos (NEC) de canal 
anal son neoplasias extremadamente raras, repre-
sentando únicamente el 1 a 1,6% de la totalidad de 
los tumores neuroendocrinos (NET)1. Suelen ser tu-
mores poco diferenciados, muy agresivos y con una 
gran tasa de mortalidad debido a su rápida tendencia 
para metastatizar2. 

Caso Clínico

Mujer de 52 años sin antecedentes de interés, 
estudiada por proctalgia y sangrado. A la explora-
ción se apreció fisura anal y hemorroides grado 2. 
Se realizó colonoscopia que evidencia fisura anal en 
fase aguda que sangra con el roce del endoscopio y 
hemorroides. Dada la clínica y la ausencia de res-
puesta con los tratamientos conservadores, se realiza 
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esfinterotomía lateral interna (ELI) 4 meses después 
de la primera consulta. Durante el procedimiento se 
evidencia pólipo milimétrico a escasos milímetros 
de la línea pectínea, de apariencia hiperplásica que 
se biopsia. Tras la cirugía la paciente presenta em-
peoramiento de la clínica y en la revisión postope-
ratoria (1 mes tras la cirugía), se palpa tumoración 
dura en canal anal, friable, con sangrado al tacto. 
La anatomía patológica del pólipo es informada 
como infiltración de la mucosa anal por carcinoma 
neuroendocrino (nº de mitosis > 20; Ki67 >90%). 
El estudio inmunohistoquímico muestra positividad 
difusa para CKAE1-AE3, cromogranina y sinaptofi-
sina, positividad focal en aisladas células tumorales 
para CK20 y negatividad para p63 y p40.

Se realizó un estudio de extensión con TC y RM 
pélvica que informan de engrosamiento y alteración 
de la señal de la mucosa del canal anal y de la región 
anterior del esfínter anal interno, así como de la 
pared rectal anteroinferior. No se observan signos 
de extensión ganglionar, visceral ni ósea. En el co-
mité multidisciplinar de tumores se decidió cirugía 
rectal dada la ausencia de enfermedad a distancia. 
Se planificó una amputación abdominoperineal lapa-
roscópica, pero durante el procedimiento se objetivó 
infiltración del tabique rectovaginal, no visualizada 
en las pruebas complementarias realizadas y proce-
dimos a su resección y vaginoplastia. El informe de 
anatomía patológica de la pieza quirúrgica informa 
que se trata de un carcinoma neuroendocrino de 
célula grande de 5,5 cm, con 4 ganglios metastati-
zados, resultando en un estadio PT4B N2A. La ci-
rugía se llevó a cabo 7 meses después de la primera 
consulta (Figura 1).

Dos meses después de la cirugía se solicitó un 
Octreoscan donde no se detectaron lesiones/tumo-
res con receptores de somatostatina a nivel local o 
a distancia. 

Se inició quimioterapia adyuvante con Carbopla-
tino-Etopósido debido al elevado riesgo de recaída 
sistémica y acorde al estadiaje tumoral. A los 11 me-
ses de la cirugía, en un TC de control se objetivaron 
2 metástasis hepáticas en los segmentos II y III por 
lo que se inicia quimioterapia para el tratamiento de 
las metástasis con Capecitabina y Temozotamida. 
En sucesivos TC de control se evidencia progresión 
metastásica requiriendo de segunda y tercera línea 
de tratamiento quimioterápico con FOLFIRI y FOL-
FOX respectivamente. Durante el proceso se valora 
la posibilidad de inclusión de la paciente en ensayos 
clínicos sin éxito. 

A los 30 meses del diagnóstico, presenta recaída 
local y a distancia, objetivándose en pruebas de 
imagen masa rectovaginal perineal hipercaptante y 
heterogénea, implante peritoneal en pelvis, aumento 
del volumen de las metástasis hepáticas y nódulos 
pulmonares de nueva aparición. 

Ante la progresión de la enfermedad se deses-
tima tratamiento oncológico pasando la paciente a 
cuidados paliativos falleciendo a los 33 meses del 
diagnóstico. 

Discusión

Las neoplasias neuroendocrinas componen un 
grupo heterogéneo de tumores, definidas como 
neoplasias epiteliales con diferenciación neuroendo-
crina. Pueden situarse en diferentes órganos, aunque 
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Figura 1. A. RM previa a la intervención quirúrgica. B. Disección durante la cirugía. C. Resul-
tado final tras la cirugía. D. Resultados meses después de la intervención.
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las localizaciones más frecuentes son el páncreas, 
el tracto digestivo y el pulmón. Se clasifican en dos 
categorías según su grado de diferenciación y grado 
histológico, formando dos grupos. Por una parte, 
los tumores neuroendocrinos (NET), neoplasias 
bien diferenciadas con baja actividad celular, por 
definición, tumores grado G1 o G2. Por otra parte, 
los carcinomas neuroendocrinos (NEC) considera-
dos tumores G3, son neoplasias de alto grado, poco 
diferenciadas y con marcada atipia celular. Están 
compuestas por células tumorales que expresan 
marcadores neuroendocrinos como la Cromogranina 
A y la Sinaptofisina3-5. 

Los tumores neuroendocrinos son entidades 
raras, siendo su incidencia anual menor a 10 casos 
por 100.000 habitantes. De ellos, los carcinomas 
neuroendocrinos de canal anal representan un 1%, 
siendo su incidencia anual en torno al 1 caso por 
millón de habitantes1,6,7.

 Su presentación clínica es inespecífica, los 
síntomas más comunes son el sangrado y el dolor 
rectal. La diferencia fundamental con otros tumores 
colorrectales es que hasta el 67% de los pacientes 
presentan metástasis en el momento del diagnóstico 
siendo la supervivencia media de 11 meses7-10.

Debido a la inespecifidad de la clínica, el diag-
nóstico de este tipo de tumores no es sencillo, ya 
que requiere de una alta sospecha por parte del 
especialista. Es por ello que para obtener una buena 
valoración del mismo, se puede requerir de proce-
dimientos clínicos, bioquímicos, patológicos, radio-
lógicos, de medicina nuclear o endoscópicos. Todo 
dependiendo de la situación del tumor primario, del 
estadio tumoral o de la presentación clínica. 

Según las guías clínicas se recomienda incluir 
entre las pruebas diagnósticas o de seguimiento: 
Marcadores neuroendocrinos como la Cromogra-

nina A, la Sinaptofisina y la enolasa específica de 
neuronas (NSE); prueba de imagen con receptores 
de somatostatina entre las cuales se incluyen el PET 
68Gallium-DOTA-TOC/- NOC/-TATE; TC o RM 
del abdomen; radiografía de tórax o TC de tórax 
(recomendado en tumores poco diferenciados).

En nuestro caso se llevaron a cabo todas ellas 
excepto el PET dotatate debido a la ausencia de 
disponibilidad del mismo en nuestros centros. En su 
defecto se realizó un Octreoscan alternativa posible 
a la prueba anteriormente mencionada11-13.

El diagnóstico en estadios iniciales es altamente 
inusual, pero si permite una resección quirúrgica 
oncológica, la supervivencia aumenta3,14. Aún así, 
dada la agresividad del tumor se recomienda, en la 
mayoría de los casos, el empleo de quimioterapia 
adyuvante, habitualmente con un esquema inicial de 
Etoposido + Carboplatino10,15.

En las ocasiones excepcionales, en las que se 
diagnostique un carcinoma neuroendocrino localiza-
do de forma incidental, es fundamental la celeridad 
en su tratamiento, dada la capacidad de crecimiento, 
infiltración y metastatización precoz del mismo. 
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