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Tumor del estroma gastrointestinal en hernia paraesofagica:
Reporte de un caso y revision de la literatura
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Introduccion: La asociacion del tumor de estroma gastrointesti-
nal (GIST) y hernia paraesofagica es rara. Ambas entidades son
en su mayoria asintomaticas y de diagnéstico incidental durante
estudios endoscapicos o de rayos X. Caso clinico: Masculino
de 82 afios de edad. Acudio por disfagia, diagnosticando por
TAC y esofagograma hernia paraesofagica. Durante la cirugia
por abordaje laparoscépico para reparacion de dicha hernia se
descubre tumor dependiente de la pared gastrica. El estudio
transoperatorio reportd GIST en fondo gastrico, por lo que se
procede a gastrectomia parcial y cierre de pilares diafragma-
ticos. Tanto por el tamafo del tumor, como por el nimero de
figuras mitéticas, se considero tumor de alto grado. La evolucion
del paciente es buena, continuando con tratamiento imatinib
con buena tolerancia hasta el momento. Conclusiones: El
tratamiento de eleccion tanto para correccion de hernias pa-
raesofagicas como para tumores GIST es el quirdrgico, siendo
el abordaje laparoscopico el elegido por disminuir la morbilidad
postquirdrgica, mejor visualizacion del hiato, facilitar el acceso
al tumor y disminuir la manipulacion tumoral.
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Introduction: Gastrointestinal stromal tumor associated with
paraesophageal hernia, is not common. Both entities are mostly
asymptomatic and discovered accidently during the endoscopic
or X ray evaluation. Case report: We report a case where
both entities were found: an 82 year old man with disphageal
symptoms was diagnosed by Computed Tomography and
Esophagogram with paraesophageal hernia. He was submit-
ted to laparoscopic surgery for hernia repair. During surgery a
gastric wall tumor was detected. Transurgery biopsies reported
GIST tumor. Partial gastrectomy was performed with closure of
diaphragmatic hiatus. Considering the tumor size and the mitotic
count, it was a high risk tumor. The patient outcome has being
as expected, taking imatinib with good tolerance. Conclusions:
The mainstay of treatment for paraesophageal hernia as well
as for GIST remains surgery, laparoscopic approach being
chosen, because of decreased postoperative morbility, superior
visualization of the hiatus, better tumor approach and minimum
tumor manipulation.

Key words: Gastrointestinal stromal tumors (GIST), paresopha-
geal hernia, laparoscopic approach, reflux.

INTRODUCCION

Pocos son los casos reportados actualmente de la asocia-
cion entre hernia paraesofagica con tumores del estroma
gastrointestinal (GIST).! Ademas de la baja incidencia
de este tipo de neoplasias, ambas patologias manejan
porcentajes considerables de casos asintomaticos, por lo
que su diagnéstico se realiza en su mayoria de manera
incidental.??

El manejo minimamente invasivo de las hernias pa-
raesofagicas presenta resultados favorables que apoyan
este abordaje y lo establecen como factible y seguro; sin
embargo, la reseccién laparoscdpica para el manejo de
los GIST genera opiniones divergentes en los criterios bajo
los cuales se debe considerar este abordaje.*®
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Presentamos un caso con la asociacion de estas dos pa-
tologias en un paciente en el cual fue posible la resolucién
por abordaje laparoscopico.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 82 afios de edad, con antecedente
de cirugia abdominal hace 20 afios con reseccidn intestinal
de colon e intestino delgado, desconoce segmentos y ma-
nejo realizado. Acudio por referir disfagia de tres meses de
evolucion con exacerbacién importante la Ultima semana.
TAC con reporte de litiasis ureteral izquierda que origina
ectasia renal, y presencia de hernia hiatal, dilatacion de
asas de intestino delgado con presencia de niveles hidroaé-
reos (Figura 1). Esofagograma con reporte de hernia hiatal
deslizable con estdbmago intratoracico y adelgazamiento
de pliegues mucosos gastricos a nivel del antro (Figuras 2 y
3). Se programé para Reduccion de Hernia Paraesofagica
y Funduplicatura tipo Nissen por abordaje laparoscépico.
Durante la cirugia, al realizar la reduccion de la hernia
paraesofagica, se evidencio tumor sélido de 6 x 4 cm en
el fondo géstrico de apariencia intraluminal o dependiente
de la pared del estémago. Se realiz6 endoscopia transo-
peratoria sin evidencia de tumor intraluminal. El estudio
histopatolégico transoperatorio de la biopsia incisional del
tumor reportd tumor del estroma géastrico de alto riesgo
con necrosis y matriz mixoide focal. Se realizé reseccién
del fondo gastrico junto con la lesiébn con engrapadora
endoscopica lineas de 60 mm, cierre de pilares y debido
a la ausencia quirargica del fondo géstrico fue imposible
realizar la funduplicatura. El paciente tuvo una evolucion

1

Se evidencia presencia de estdmago intratoracico por la hernia pa-
raesofagica.

Figura 1. TAC abdominopélvica con contraste oral.
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satisfactoria siendo egresado al sexto dia postoperatorio.
Actualmente el paciente se encuentra en buen estado
general en tratamiento con imatinib con buena tolerancia.

El estudio histopatoldgico definitivo reporté tumor del
estroma géstrico de alto riesgo de 5.6 x 3.7 cm, con una
tasa mitotica de 8 figuras en 50 campos de 40x, con morfo-
logia fusocelular en 80% y epitelioide en 20%, no invasién
vascular, bordes libres de lesion. Inmunohistoquimicamente
positivo difuso para CD117, CD34, Ki 67 Positivo en un 5%
y negativo para actina y S100 (Figura 4).

DISCUSION

Los GIST, se originan de las células intersticiales de Cajal
(células ganglionares mientéricas), o sus precursores. De
estas células se derivan células de musculo liso y células del
sistema nerviosos autondmico, que regulan el movimien-
to intestinal.»*°> De acuerdo a estos hallazgos, el GIST se
divide en cuatro categorias, dependiendo de su fenotipo
(Cuadro 1).2

El 95% de estos tumores se caracterizan por tener re-
ceptores tirosinquinasa (C-kit) positivos, también llamado
antigeno CD 117 y s6lo del 60 al 70% también presentan
antigeno CD34.¢ De acuerdo a la respuesta de estos recep-
tores el tumor GIST se puede clasificar segun los receptores
que expresan (Cuadro 2).

El 10% de los tumores GIST que son negativos a C-Kit,
presentan mutacion a receptores del factor de crecimiento

Evidencia de fondo géastrico por arriba del diafragma.
Figura 2. Trago de contraste hidrosoluble.
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plaguetario a y b (PDGFRa y PDGFRb). Estos tumores se
presentan principalmente en el estbmago. La mayoria de
los GIST tienen mutacién a C-Kit o a PDGFRa y son mu-
tuamente excluyentes, por lo que sélo los GIST negativos a
C-Kit tendran que ser analizados para PDFRGa.35689°

Laincidencia de los GIST se ha reportado de 10 a 20 casos
por millén con una prevalencia similar en mujeres que en
hombres, teniendo una ligera predominancia en hombres.®
Se presentan generalmente entre la 52y 62 década de la vida
y no se ha establecido una correlacion especifica de aspecto
racial. La enfermedad metastésica es rara (generalmente
peritoneal, linfatica menos del 2%) y se presenta con mayor
frecuencia en pacientes jévenes. Existen algunos reportes de
GIST familiar, con mutacion del protooncogen C-kit.®

El 80% de los tumores se localizan en el tracto gastro-
intestinal, de los cuales entre 40-70% se presentan a nivel
géstrico principalmente en el fundus, 20 a 50% en el in-
testino delgado, principalmente en yeyuno, s6lo el 5% en
colon y 5% en es6fago.*® Se han reportado casos aislados
de localizacién primaria del tumor en mesenterio y epiplén.
También se han reportado casos ectdpicos en los érganos
reproductores, apéndice, vesicula biliar. En 6% de los casos,
dada la diseminacién intraperitoneal del tumor, es dificil
definir la localizacion primaria.®

La presencia de GIST hereditario es rara, aunque se han
descrito mutaciones hereditarias que se presentan como
multiples tumores GIST e hiperpigmentacion cutanea.® Se

L. N

Evidencia de fondo gastrico por arriba del diafragma.
Figura 3. Trago de contraste hidrosoluble.
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ha visto asociado con neurofibromatosis de Von Recklinhau-
sen y con la triada de Carney, que afecta principalmente a
mujeres jovenes, asociado a paraganglioma extra-adrenal
y condromas pulmonares. También se ha reportado casos
aislados de coexistencia de GIST con otras neoplasias.®

Del 10 al 30% de los pacientes son asintomaticos y son
diagnosticados incidentalmente durante endoscopias, estu-
dios radiolégicos o cirugias.® Los sintomas que se presentan
son inespecificos como: dolor abdominal (20-50%), plenitud
géstrica, flatulencia e ileo (10-30%), sangrado gastrointestinal
(50%), anemia, pérdida de peso, fatiga, disfagia, vémito y ab-
domen agudo. A la exploracion fisica si el tamafio del tumor
es grande, se puede identificar como una masa palpable.®®

Los GIST se pueden diseminar por via hematdgena y
linfatica, limitandose a la cavidad abdominal. El 54% me-
tastatizan al higado, siendo estos mdltiples, grandes y en
ambos lébulos. El 22% como lesiones aisladas y 32% coexis-
ten con diseminacion intraperitoneal. El segundo lugar de
metéstasis es peritoneal en 31% de los pacientes.! Se han
descrito en casos avanzados metastasis pulmonar y 6seo.®
Generalmente no hay metéstasis ganglionar, por lo que en el
tratamiento quirdrgico no es necesaria la linfadenectomia.®*

El diagnostico se realiza con estudios de gabinete como
la endoscopia, aunque el diagnostico preciso es sélo histo-
I6gico e inmunohistoquimico. En la endoscopia la lesion se
describe como submucosa, de forma oval, protuberante o
indentada. La mucosa se ve intacta, algunas veces con una
depresion central y rara vez ulcerada.®

El ultrasonido endoscopico es un buen método diagnés-
tico, ya que distingue el GIST de otras lesiones mesenqui-
matosas como leiomioma o leiomiosarcoma, por ser mas
hipoecogénico. Ademas es un buen método para tomar
biopsias de la lesion.®

En la tomografia se observa como lesién sélida, pudiendo
delimitar la extension de la lesion y la invasion a otros rga-
nos. También puede ser una guia para la toma de biopsias.

Reseccion del fondo gastrico con GIST gastrico con bordes libres.
Figura 4. Pieza resecada.
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Tipo celular Caracteristicas histologicas (fenotipo)

Musculo liso
Neuronal

Musculo liso y neural
Indiferenciado

Presentan ambas especificaciones
Sin diferenciacion hacia uno u otro

El PET Scan puede diferenciar tumores activos de ne-
croticos o inactivos, también diferencia tumores benignos
de malignos.®

El pronéstico depende del tamafio de la lesion (me-
nos de 2 cm o mas de 5 cm), de la cuenta mitética (mas
0 menos de 5 mitosis por 50 campos),® celularidad,
pleomorfismo y patron de crecimiento. Con los criterios
anteriores se pueden establecer la malignidad del tumor.
Sin embargo, otros estudios aseveran que la evaluacion de
la malignidad del tumor, depende de la invasion del tumor
y la presencia de metéstasis a distancia. Cualquiera que
sea su clasificacion, el tumor se debe vigilar como poten-
cialmente maligno. El pronéstico de sobrevida depende
de esta misma clasificacion.® Otros autores consideran
que el nimero de figuras mitéticas por campo es dificil de
determinar y han sugerido el indice MIB-1 como indice
patoldgico, teniendo una relacion directa con la sobrevida®
(Cuadro 3).

El tratamiento estandar es la reseccion quirdrgica total
del tumor, requiriendo en algunos casos la reseccion en
blogque con mesenterio, epiplén y 6rganos adheridos al
tumor. Inicialmente se consideraban mérgenes de 2 cm para
lograr bordes libres de patologia; sin embargo, actualmente
se ha demostrado que el riesgo de recurrencia se encuentra
vinculado a otras caracteristicas de la neoplasia y no a la
presencia de margenes adecuados.®

Actualmente existe controversia en el abordaje mini-
mamente invasivo para la reseccion de estos tumores, de
manera definitiva se acepta como método factible y seguro
para tumores de 2-3 cm como méximo. Cuando se ubican
en la pared gastrica ya sea anterior o posterior y de manera
especifica en el fondo, debe considerarse este abordaje, ya
que facilita el acceso al tumor, disminuye la manipulacién
tumoral, que puede causar la diseminacion peritoneal.
Ademas permite la exploracion de la cavidad abdominal,
el tiempo quirurgico, la estancia hospitalaria y el costo de
la cirugia se reduce.®1011

Para tumores no resecables o con metastasis se debe
iniciar inmediatamente tratamiento con imatinib. Este es
un inhibidor potente de quinasa y del factor de crecimiento
plaquetario. El tratamiento neoadyuvante con imatinib,
puede lograr una reduccion del tamafio del tumor, haciendo
factible la cirugia. En pacientes con enfermedad progresiva,
el imatinib puede prolongar el control de la enfermedad,
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Vesiculas pinociticas, microfilamentos citoplasmaticos y la presencia de miocina y actina
Citoplasmas largos semejantes a axones, micro-tubulos y granulos neurosecretores

Tipo celular Inmunohistoquimica

GIST Receptores C-Kit y CD34 positivos
Musculo liso Receptor C-Kit negativo y SMA positivo
Neuronal Receptores C-Kit negativo y S-100 positivo
Otros Receptores CD34 positivos

presentando una supervivencia reportada en 3.5 afios
actualmente.®®

La clasificacion de los defectos a nivel del hiato esofagico
se presenta en el cuadro 4.

Debido al porcentaje elevado de casos asintomaticos
(50%) de pacientes con hernia hiatal, el diagndstico es ge-
neralmente incidental durante estudios de gabinete guiados
a otras patologias.

Ya que la clasificacion de las hernias hiatales se
encuentra determinada por la ubicaciéon de la unién
esofagogastrica, el estdndar de oro diagnéstico es el
esofagograma baritado, éste proporciona informacién
sobre la posicion y localizacion del estémago y de la
union esofagogastrica. La endoscopia es util en los casos
de hernias paraesofagicas ya que la maniobra de retro-
flexién permite una visién directa de las mismas, asi como
la ubicacion de la unién eséfago-gastrica en relacion al
hiato diafragmatico.*

El manejo médico se limita a los sintomas asociados
con las hernias hiatales, ya que su manejo definitivo es
quirdrgico. La cirugia se puede realizar por tres abordajes:
transtoracica, transabdominal y laparoscépica. El objetivo es
el mismo: reduccioén del contenido de la hernia a su locali-
zacion infradiafragmatica, resecar el saco herniario, cerrar
el defecto hiatal y proporcionar un nuevo mecanismo de
valvula a la unién esofagogastrica. El abordaje transtoracico
y el transabdominal tienen resultados semejantes. Existen
menos recidivas en el abordaje transtoracico, pero la mor-
bilidad y las complicaciones pulmonares son mayores que
en el abordaje transabdominal.”

En cuanto al abordaje laparoscépico, esta reportado que
disminuye la morbilidad y permite una mejor visualizacién
del hiato y mediastino, permitiendo una movilizacién
adecuada del es6fago distal. Sin embargo, las recurrencia
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Tipo tumoral Tamafio y figuras mitéticas
Benigno 5 figuras mit6ticas/50C,
tumor menor a 5 cm
Limitrofe 5 figuras mitéticas/50C,
tumor mayor de 5 cm
Maligno Mas de 5 figuras mitéticas/

50C, cualquier tamafio de tumor

MIB-1

Grado 1: 0-9%
de células inmunoreactivas

Grado 2: 10-29%
de células inmunorreactivas

Grado 3: mas de 30% de
células inmunorreactivas

Pronéstico

90% de sobrevida a 5 afios,
después de reseccion tumoral

Sobrevida media 12 meses, con 85 a
90% de recurrencia metastasis o muerte

Sintomas

Sintomas de ERGE

Disfagia

Regurgitacion

Dolor toréacico
Disfagia

Sintomas respiratorios

Sintomas relacionados al 6rgano

Tipo de hernia Incidencia Descripcion
Tipo | 90-95% Hernia hiatal deslizable, a través de hiato,
Hernia hiatal con union gastroesofagica en mediastino
Tipo Il 5% Herniacion de fondo gastrico a través del hiato,
Hernia paraesofagica con union gastroesofagica en situacion normal
Tipo Il Raro Desplazamiento tanto del fondo géastrico como de
Combinada la unién gastroesofagica a través del hiato
Tipo IV Raro Desplazamiento del estbmago y otros 6rganos
Compleja abdominales a través del hiato

son mayores hasta en un 42%, siendo de éstas s6lo 19%
sintomaticas.

Es importante la evaluacion preoperatoria del paciente
para evitar recidivas. El diagnostico de un es6fago corto
es vital para realizar durante la cirugia una «gastroplastia
alargadora» y reducir la recurrencia de la hernia.

Otro aspecto a tomar en cuenta es la realizacion de
funduplicatura, ya que ésta ayuda a anclar el estémago
en el abdomen y reconstruir la barrera antirreflujo, ya que
se ha reportado que 65% de los pacientes postoperados
de hernia diafragmatica, sin funduplicatura, refieren sin-
tomas de reflujo. La gastropexia o gastrostomia es otra
técnica de fijar el estbmago y evitar las recidivas, aunque
no existen reportes al respecto. Anteriormente la repara-
cion del hiato se realizaba Unicamente con sutura. Esto
ocasionaba tensién excesiva en el hiato que predisponia
a la reherniacién. Actualmente se discute si es adecuado
incluir una malla de material protésico para aumentar la
fuerza del tejido en la plastia del hiato. Esto disminuye la
incidencia de la hernia, pero aumenta la incidencia de
disfagia postoperatoria y el riesgo de erosion esofagica
producida por la malla. También existen disyuntivas entre
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el uso de malla protésica o bioldgica, considerando esta
Gltima como més segura.’

CONCLUSIONES

La coexistencia de hernia paraesofagica y GIST es rara.
No existen procesos fisiopatolégicos que los unan,
por lo que su presencia simultdnea se considera mera
coincidencia.

El diagnostico de ambas patologias es en su mayoria
incidental durante estudios radiolégicos y/o endoscépi-
cos. Por lo anterior representa un reto clinico, sospechar
de su coexistencia, diagnosticarlo y tomar la decisién
adecuada para el tratamiento. El tratamiento de ambas
patologias es quirdrgico, pero el diagndstico preciso es
esencial para el abordaje quirargico y el tipo de cirugia
a realizar. En casos especificos es adecuado el abordaje
laparoscopico para la reseccion de tumores estromales
con resultados 6ptimos y sin aumentar morbilidad o
mortalidad en relacion a la cirugia convencional inclu-
yendo casos de urgencia y diagnéstico incidental de la
tumoracion.

Asociacion Mexicana de Cirugia Endoscépica, A.C.
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