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CASO CLINICO

SARCOMA DE ESTROMA EXTRAGASTROINTESTINAL
RETROPERITONEAL

INTRODUCCION -2

Los tumores del estroma gastrointestinal (GIST)
son neoplasias mesenquimatosas comunes del
estomago e intestino delgado, siendo menos
frecuentes en otras partes del tracto digestivo.

El  poder diferenciarlos del leiomioma,
leiomiosarcoma, schwannoma, liposarcoma
retroperitoneal, tumor desmoide, carcinoide con
morfologia fusocelular y metastasis de melanoma
o carcinoma fusocelular es sumamente necesario,
dado que estas son patologias mas frecuentes y la
mayoria de estos tumores puede ser caracterizada
a través de la informacion clinica y de la
microscopia de rutina.

La ubicacion de los GIST tiene lugar en cualquier
localizacion del tracto gastrointestinal tubular y en
algunas localizaciones extragastrointestinales,
aunque es mayoritariamente gastrica (50-60%),
intestino delgado (20-30%), intestino grueso (10%),
esofago (5%), y (5%) en otras ubicaciones; este
antecedente es un importante factor pronostico
independiente del tamano tumoral, la tasa mitotica
y la edad del paciente. Aunque no se ha
comprobado fehacientemente, los localizados en el
intestino delgado parecen ser los que tienen peor

pronostico.

Generalmente son lesiones protruidas. con
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frecuente ulceracion central y tienen el
antecedente

episodios de hemorragia digestiva. El tamano es

clinico de haber debutado con
notable dado que no pocos de ellos son de mas de
4 cm y algunos se extienden como reloj de arena
exhibiendo franca

alcanzando la subserosa

invasion del resto de los tejidos.

En la histopatologia convencional se describen 2
patrones morfologicos, uno fusocelular y otro
epitelioideo. Las determinaciones
Inmunohistoquimicas c-Kit (CDI117)
positivas, pueden facilitar la distincion dado que es
muy raro que los GIST sean CDI117(-). EI 25-
30% de los GIST malignos y se
acompanan de metastasis y/o la invasion de

con

son

organos o estructuras adyacentes al momento del
diagnostico. El comportamiento del resto de estos
tumores es bastante erratico e impredecible.

El pleomorfismo se aprecia en las variantes
epitelioides y le confiere un mal pronostico, de la
misma forma que la aneuploidia, en consecuencia
ante la presencia de pacientes portadores de un
GIST se enfatiza la cautela diagnostica del
patologo y el seguimiento a largo plazo de éstos,
dado que necesitan ser evaluados constantemente
y por tiempo indefinido, existiendo la confianza
que con los avances de la biologia molecular se
obtenga una mejor apreciacion pronostica.
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CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 69 anos consulta
por presentar cuadro clinico caracterizado por
sensacion de plenitud y cambio en su habito
intestinal de aproximadamente un mes de
evolucion, alternando estrefiimiento con periodos
de evacuaciones laxas. Ademas acusa dolor
abdominal en flanco izquierdo, irradiado al dorso,
no refiere pérdida de peso, el apetito conservado
y tiene un IK del 100%. Al examen
abdomen se palpa una masa ovoide que ocupa el
hipocondrio y flanco

aproximadamente 15x18 cm de longitud,

fisico en

izquierdos de
poco
movil, de consistencia dura, con una prolongacion
hacia el epigastrio.

Los examenes de laboratorio solicitados estaban
dentro de rangos normales incluyendo el Antigeno
Carcino Embrionario CEA de 2.3 ng/ml.

El ultrasonido muestra imagen tumoral de 12.0 x
8.5 cm, sugerente de estar localizado en las paredes
del colon descendente, con disminucion del diametro
e invasion extramural del lado medial, metastasis en
el 16bulo hepatico derecho y crecimiento ganglionar
a nivel retroperitoneal. (imagenes 1-2).
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Imdgen 1
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Imdgen 2

La Tomografia Computarizada Contrastada de
abdomen muestra: Extensa lesion tumoral nodular
heterogénea, en topografia del colon descendente,
con multiples focos mestastasicos en ambos
multiples ganglios

I6bulos del higado vy

paraaorticos. (Imagenes 3y4).

Imdagen 3

Imdagen 4
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En el periodo preoperatorio la impresion
diagnostica considera tumor abdominal, posible
neoplasia de colon. La paciente es sometida a
cirugia con los siguientes hallazgos: liquido
ascitico libre en escasa cantidad, higado con
multiples metastasis pequeias y grandes en ambos
lobulos y adenopatias mayores a 2 cm. en hilio
hepatico. Tumor primario retroperitoneal solido
quistico de 18 x 15 em. que desplaza el estomago
hacia anterior y esta fijo a la pared posterior del
colon transverso proximo al angulo esplénico en
una longitud de 7cm cubierto superficialmente por
epiplon  gastrocolico, se palpan adenopatias
periaorticas menores a un centimetro. El
procedimiento realizado fue una colectomia
parcial (Segmento del transverso, angulo esplénico
y parte del colon descendente).




La evolucion postoperatoria fue satisfactoria
tolerando la via oral adecuadamente vy
restableciéndose el tracto gastrointestinal en forma
precoz, el alta fué al quinto dia con seguimiento
ambulatorio.

ANALISIS |

Los GIST son tumores mesenquimatosos c-Kit (+)
del tracto gastrointestinal existen evidencias de
que la expresion de KIT y las mutaciones que
resultan de su activacion como mecanismo
oncogénico crucial en la mayor parte de los GIST se
deben a que las células intersticiales de Cajal (CIC)
requieren de esta proteina para su desarrollo y actividad
funcional normal. Refuerza lo anterior el hecho de que en
los sindromes de GIST, los familiares poseen mutaciones
de ganancia de funcion de KIT en la linea germinal e
hiperplasia de las células intersticiales de Cajal, lo cual
sirve como un marcador fenotipico nuevo y confiable
para los GIST.

Las mutaciones senaladas anteceden a las
aberraciones citogenéticas y por lo tanto acontecen
muy precozmente en el desarrollo del 90-95% de
los GIST, determinando la proliferacion de los
tumores avanzados. Investigaciones recientes han
determinado que el estado de la mutacion de KIT
es el factor predictivo mas importante en la
respuesta del paciente tratado con Imatinib
(inhibidor especifico de la tirosina kinasa), con un
80% de éxito en tumores con una mutacion del
exon 11 y sélo de 9% en tumores con mutacion no
identificable, con lo cual la terapia de los GIST
presenta un nuevo enfoque de tratamiento,
especialmente cuando los tumores estromales
gastrointestinales son c-Kit (CDI117)(+) de tipo
maligno y/o inoperables.

En consecuencia, es altamente recomendable el
uso de c-Kit (CD117) con el objetivo de confirmar el
diagnostico de GIST, como lo es el que cada nuevo lote
de anticuerpos y sus diluciones, sea estandarizado usando
controles positivos y negativos apropiados para lo cual es
necesario que en el acto operatorio de reseccion del tumor

se incluya también parte de la mucosa intestinal normal
(epitelio) para poder utilizar a los mastocitos que son
células positivas para c-Kit- como control positivo interno
de la inmunorreaccion.
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