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Tumor del estroma gastrointestinal.

A proposito de un caso.

Gastrointestinal stromal tumor. A case report.
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RESUMEN

Mujer de 73 anos con antecedentes de hipertension arterial e
hipertrigliceridemia. Acude a urgencias por dolor abdominal, nauseas
y vomitos de 5 dias de evolucion. Presenta regular estado general,
hipotension, taquicardia y en la exploracion fisica dolor abdominal
generalizado con irritacion peritoneal en mesogastrio. En la analitica
destaca 20600 leucocitos/pL, proteina C reactiva 524 mg/L. Se realiza
TAC abdominal urgente que describe masa en segmento yeyunal
localizado en hipogastrico con engrosamiento y realce parietal,
burbujas de neumoperitoneo y liquido libre, sugestivo de perforacion.

Se decide intervencion quirirgica urgente, se realiza laparotomia
media infraumbilical con presencia de masa de 10 cm dependiente
de trompa izquierda que infiltra un segmento de intestino delgado
inferior al centimetro, procediéndose a salpingooforectomiaizquierda
y reseccion intestinal atipica.
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CITA ESTE TRABAJO

La evolucion clinica en el postoperatorio fue favorable.

El resultado anatomopatologico fue: tumor del estroma
gastrointestinal (GIST) bien delimitado, con tamafo de 10x8x7cm,
CD117+y recuento mitético <5 copias.

Los criterios de consenso clasifican en tres grupos en funcion
del riesgo: muy bajo, bajo, intermedio y riesgo alto. Esta basado en
tamano, indice mitético y localizacion. Hay peor prondstico a mayor
tamafo, mayor recuento mitético y con localizacion intestinal. Se ha
descrito que la ruptura tumoral se considera como micro metastasis
peritoneales.

Se presentd en comité oncologico y dado el tamano tumoral,
indice mitodtico, localizaciony forma de debut se decidi6 quimioterapia
adyuvante con imatinib.

Palabras clave: masa pélvica, tumor del estroma gastrointestinal,
tumor perforado.
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73-year-old woman with a history of high blood pressure and
hypertriglyceridemia. He went to the emergency department for
abdominal pain, nausea and vomiting of 5 days of evolution. It
presents regular general state, hypotension, tachycardia and in the
physical examination generalized abdominal pain with peritoneal
irritation in the mesogastrium. The analysis highlights 20,600
leukocytes / L, C-reactive protein 524mg / L. An urgent abdominal
CAT scan was performed, describing a jejunal segment mass located
in the hypogastric with thickening and parietal enhancement,
pneumoperitoneum bubbles and free fluid, suggestive of perforation.

An urgent surgical intervention was decided, a mid infraumbilical
laparotomy was performed with the presence of a 10-cm mass
dependent on the left tube infiltrating a segment of the small
intestine less than one centimeter, proceeding with a left salpingo-
oophorectomy and atypical intestinal resection.

The clinical evolution in the postoperative period was favorable.

The pathological result was: a well-defined gastrointestinal
stromal tumor (GIST), with a size of 10x8x7cm, CD117 + and mitotic
count <5 copies.

Consensus criteria classify into three groups based on risk: very
low, low, intermediate, and high risk. It is based on size, mitotic index,
and location. There is a worse prognosis with larger size, higher
mitotic count and with intestinal location. Tumor rupture has been
reported to be considered as peritoneal micro metastases.

He was presented to the oncology committee and given the tumor
size, mitotic index, location and form of debut, adjuvant chemotherapy
with imatinib was decided.

Keywords: pelvic mass, gastrointestinal stromal tumor, perforated
tumor.

Los tumores del estroma gastrointestinal (GIST) son las neoplasias
mesenquimales mas frecuentes del tracto digestivo (80%)'? y el
sarcoma mas frecuente a dicho nivel'3, si bien constituyen tan sélo
entre el 0,1 al 3% de todas las neoplasias del tubo digestivo*?, siendo
su incidencia global de 12 a 14 casos por millon de habitantes/afo"”?,
pero en Europa esta baja hasta el 1,5 casos?.

Si bien la sintomatologia suele ser inespecifica®, ésta puede estar
relacionada con la localizacion del mismo’. La perforacion abdominal
como forma de presentacion es extremadamente infrecuente*. En
nuestro caso, ademas, asocia la posible confusion con un origen
ginecolodgico, algo que puede presentarse en caso de masas a nivel
pélvico®®.

Mujer de 73 afios con antecedentes médicos de HTA,
hipertrigliceridemia,  cardiopatia  hipertensiva,  pancreatitis,
poliomielitis y sindrome de intestino irritable; y quirlrgicos de
colecistectomia y apendicectomia.
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Acude a urgencias por dolor abdominal crénico que se ha
intensificado en los Gltimos 5 dias junto a nauseas y vomitos. Refiere
molestias abdominales en epigastrio de 24 meses de evolucion y
pérdida de peso que no sabe cuantificar, junto a un habito intestinal
estrefido.

Valorada en consulta de aparato digestivo en junio de 2018 con
estudio analitico y ecografico sin hallazgos; posterior colonoscopia
en febrero de 2019 que identifica dos pdlipos en colon derecho y
angulo esplénico, que fueron biopsiados con anatomia patologica de
adenoma tubular.

En la exploracion inicial presentaba regular estado general,
hipotension (TAS 90 mmHg y TAD 50 mmHg), taquicardia a 105 lpm
y el abdomen era doloroso de forma generalizada con irritacion
peritoneal en mesogastrio. Se solicitd estudio analitico completo y
estudio de imagen.

La analitica mostraba 20600 leucocitos/pL, proteina C reactiva
524 mg/L. y deterioro de la funcion renal con creatinina 2,5 mg/dL
y filtrado glomerular 25 ml/min. La tomografia axial computerizada
(TAC) abdominal mostraba una masa en estrecha relacion con anejo
izquierdo, que atrapa asa yeyunal produciendo engrosamiento y
realce parietal de segmentos proximales, asi como burbujas de
neumoperitoneo, liquido libre y aumento de la atenuacion de la grasa
adyacente. Hallazgos que plantean como posibilidades diagnosticas
una neoplasia versus plastron

Hallazgos tomografia axial computerizada. Masa en segmento
yeyunal proxima a anejo izquierdo con signos de perforacion
intestinal.

Ante dichos resultados se planteo cirugia urgente, realizandose
laparotomia media infraumbilical que puso de manifiesto la existencia
de una peritonitis biliar evolucionada de los cuatro cuadrantes, una
gran masa adherida a trompa izquierda que infiltra un segmento
de intestino delgado inferior a un centimetro . Ante la
inestabilidad hemodinamica de la paciente se procedid a realizar
una reseccion intestinal atipica, salpingooferectomia izquierda
y lavado de cavidad. El postoperatorio preciso de ingreso en la
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Figura 1B

Hallazgos tomografia axial computerizada. Masa en segmento
yeyunal proxima a anejo izquierdo con signos de perforacion
intestinal.

unidad de cuidados intensivos en situacion de shock séptico con
necesidad de drogas vasoactivas, técnica de depuracion extrarrenal e
intubacion prolongada. Tras 14 dias paso a planta, donde evoluciona
favorablemente siendo alta tras 26 dias de ingreso.

El resultado del estudio fue de GIST intestinal de 10x8x7 cm, bien
delimitado, que infiltra todo el espesor de la pared del intestino
delgado perforandola y la porcion distal de la trompa uterina.

Figura 2

Tumoracion de 10 cms adherida a segmento de intestino
delgado con pared necrosada.
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Ovario sin alteraciones. Zonas desgarradas en la superficie del
tumor, por lo que no es posible asegurar una reseccion RO. Estudio
inmunohistoquimico: C-KIT (+), Ki67: <5%. Recuento mitético inferior
a 5 copias. Estudio genético mediante PCR y secuenciacion directa
detecta una mutacion en el exon 11 del gen KIT.

Se presento en comité multidisciplinary, dado el tamano tumoral,
localizacion y forma de debut, se decidio tratamiento adyuvante con
Imatinib.

DISCUSION

El origen celular de los GIST son los precursores de las células
mesenquimales de Cajal del plexo mientérico debido a una mutacion
genética que induce la activacion de un receptor con actividad tirosina
quinasa (KIT)®7. La edad media de aparicion se sitia en la sexta
década, pero con un amplio rango, siendo ligeramente mas frecuente
en varones®s,

Si bien su etiologia es desconocida, los pacientes con un GIST
generalmente asocian tumores en otra localizacion’, asociado al
antigeno CD117 que forma parte del receptor KIT (c-kit) cuya mutacion
estad presente en el 80% de estos pacientes’®. Generalmente son
adquiridos, pero existen casos asociados a otros sindromes como la
neurofibromatosis tipo I, el sindrome de Carney... &°.

Su localizacion por orden de frecuencia es: estomago (60%),
intestino delgado (30%) y otros localizaciones del tracto digestivo
(recto, colon, esdfago 5-10%)>*°.

La presentacion clinica esta en relacion con su localizacion
y tamano. De este modo, los de pequeio tamano suelen ser
asintomaticos y diagnosticarse de forma incidental’. Sin embargo, al
crecer pueden debutar con sangrado y anemia en los de localizacion
gastrica, incluso llegar a ser palpables’. Sin embargo, la localizacion en
intestino delgado suele ser mas silente con dolor inespecifico (74%),
masa palpable (72%), sangrado u obstruccion/suboclusion intestinal
(44%) y en casos muy excepcionales, como perforacion intestinal
(0,8% al 3%)**7 y en consecuencia su diagndstico se retrasa hasta la
aparicion de una de estas complicaciones* como en nuestra paciente.

El TAC con contraste intravenoso es el método diagnostico por
excelencia, presentandose como una lesion submucosa, que cuando
alcanza gran tamano puede desplazar estructura, incluso presentar
areas de necrosis o hemorragia*'% ademas informara de la extension
del tumor (metastasis hepaticas o peritoneales) y sera atil en su
seguimiento*®'0, Sin embargo, es dificil establecer el diagndstico
preoperatorio de GIST cuando se presenta como una masa pélvica
atipica en mujeres®, situacion en la que nos encontramos en nuestra
paciente y en la que parecia poder existir relacion con anejos, dado
que puede suponer hasta el 4% de las masas pélvicas en la mujerS.
En estos casos cobra especial importancia la resonancia magnética
nuclear, que también esta indicada en caso de contraindicacion
para el TAC y en la valoracion de la resecabilidad de metastasis
hepaticas'+81°,

El tratamiento de la enfermedad local estandar es la cirugia,

exéresis completa RO sin ruptura tumoral, no siendo necesaria la
linfadenectomia dado que son tumores que metastatizan al higado
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o peritoneo y raramente a ganglios linfaticos">*578, Sin embargo,
lesiones menores a 2 cm de localizacion compleja (esdfago, duodeno)
y en pacientes con comorbilidades, cabe la opcion de seguimiento
radiolégico anual, siempre de forma consensuada con el paciente’.

El abordaje laparoscopico debe seguir los principios oncologicos,
por ello estd indicada en tumores radiolégicamente resecables
y que no sean de gran tamano por riesgo de ruptura tumoral y el
consiguiente peor prondstico por la recidiva®>78,

En tumores grandes o en ubicaciones complicadas (recto, union
gastroesofagica) la mejor opcion de tratamiento debe discutirse en
un contexto multidisciplinario®.

Los factores pronésticos mas importantes de estos tumores
son: tasa mitdtica (expresado como nimero de mitosis en un area
de 5 mm2), tamafio tumoral y localizacion del tumor (gastrico mejor
prondstico que intestinal). A ellos se asocia la ruptura tumoral como
un factor de peor pronéstico, independientemente si se produjo previo
o durante la cirugia®®®. Se han establecido diferentes clasificaciones
para valoracion del riesgo, si bien la mas empleada es la propuesta
por la Armed Forces Institute of Pathology (Esquema 1) que engloba los
tres factores pronoésticos descritos'®. Asi, la ruptura tumoral ha sido
asociada a mayor tamafno tumoral, un indice mitotico mas elevado
y generalmente la necesidad de un tratamiento urgente®, aspectos
que se correlacionan con nuestro caso a excepcion de que nuestra
paciente el indice mitotico ha sido bajo. En base a la clasificacion de
riesgo presentada nuestra paciente presentaria un alto riesgo al ser
una localizacion intestinal, con bajo indice mitético pero tamafio en
10 cms, asociando ruptura tumoral (R1) e infiltracion del espesor de
la pared intestinal.

En pacientes con cirugia R1 se puede plantear una reintervencion,
pero ha de valorarse la pérdida de funcionalidad de una cirugia mas
radical y debe compartirse esta decision con el paciente®.

Esquema 1

Adaptacion de la clasificacion de riesgo del GIST segiin la Armed
Forces Institute of Pathology.

En pacientes con enfermedad metastasica o irresecable, asi
como en aquellos en los que no se ha conseguido una reseccion RO
el tratamiento con Imatinib es el tratamiento de eleccion®® con el fin
de mejorar el pronodstico, debe ser mantenido de forma continuada
durante al menos 3 afios, dado que su suspension acarrea una rapida
progresion tumoral®.

En conclusion presentamos un caso clinico de GIST intestinal que
dada su localizacion pélvica en las pruebas de imagen dificultaba el
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diagndstico de presuncion (masa tumoral vs plastrén), junto a una
presentacion muy infrecuente (perforacion intestinal) y en el que no
se pudo asegurar una cirugia RO (shock séptico junto a posible origen
anexial-adherido a trompa izquierda-) siendo preciso posteriormente
tratamiento con Imatinib. Por ello, ante pacientes postmenopausicas
afectas de perforacion intestinal secundaria a masa de localizacion
pélvica y dudoso origen anexial en situacion de inestabilidad
hemodinamica, ante la probabilidad de tratarse de un GIST, deberia
valorarse la colocacion de un sistema de presion negativa que permita
una revision posterior con el fin de ofrecer una reseccion completa,
objetivo primordial en este tipo de tumor.
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