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RESUMEN

Introduccidn: el tumor estromal gastrointestinal es un raro tumor pediatrico que
asienta generalmente en estdmago en el 50 % de los casos, seguida de su
localizaciéon en intestino delgado. En el intestino grueso es mas rara, al igual que en
esofago. Puede ir desde una forma benigna a una forma maligna de la enfermedad.
Existe una gran cantidad de factores predisponentes, pero se le concede gran valor a
la predisposicion hereditaria y a las mutaciones, y también se asocia a la
neurofibromatosis tipo 1. Se manifiesta clinicamente con sangrado digestivo oculto,
anemia y vomitos. Se describen molestias digestivas y dolor abdominal.
Presentacion del caso: se presenta a la comunidad médica el caso de un paciente
masculino, de 15 afos de edad, mestizo, con un tumor estromal en la pared gastrica
posterior al nivel de la curvatura mayor, muy cerca del piloro. El tumor fue resecado
quirdrgicamente mediante laparotomia, pero el diagnéstico inicial y toma de biopsia
se realizd por via de cirugia de minimo acceso. El paciente actualmente esta bajo
vigilancia estrecha.

Conclusion: existen pocos casos publicados de tumor estromal gastrointestinal en
Pediatria y se resalta la importancia de la cirugia en el control de la enfermedad.
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ABSTRACT

Introduction: the gastrointestinal stromal tumor is a rare pediatric tumor that is
generally located in the stomach in 50 % of patients, followed by the location in the
small intestines. It is even rarer in the large intestine as well as in the esophagus. It
may range from a benign to a malignant form of the disease. There is a large number
of predisposing factors, but great importance is attached to hereditary predisposition
and mutations and is also associated to type 1 neurofibromatosis. Its clinical
manifestations are occult digestive bleeding, anemia and vomiting. Digestive upsets
and abdominal pain were described.

Case presentation: this is the case of a male, mixed race patient aged 15 years,
who presented with a stromal tumor in the posterior gastric wall at the level of major
curvature, very close to the pylorus. The tumor was surgically resected through
laparotomy, but the initial diagnosis and the biopsy taking was made by way of
minimal access surgery. The patient is under close follow-up.

Conclusions: there are few cases that have been published about gastrointestinal
stromal tumor in pediatrics and the importance of surgery for the control of this
disease is underlined.

Keywords: gastric stromal tumor; Pediatrics.

INTRODUCCION

Existen diferentes tipos de lesiones que se asientan en la pared gastrica, como: el
leiomioma, el leiomioma celular, el leiomiosarcoma y el tumor estromal
gastrointestinal (GIST). Este ultimo representa de 0,1 a 3 % de todas las neoplasias
intestinales, puede abarcar un amplio espectro, desde lesiones benignas hasta
tumores altamente agresivos, muchas veces asintomaticos, y su diagndstico se logra
por hallazgos endoscépicos o por estudios imagenolégicos; otras veces, se descubren
durante una autopsia.t

Se pueden presentar, segun su localizaciéon, en cualquier zona de la pared gastrica, y
pueden presentarse desde formas asintomaticas a casos que se presenten como una

urgencia quirdrgica por perforacién gastrica o sangrado digestivo.>? El diagndstico de
estas lesiones se basa en el estudio microscépico con técnicas de inmunohistoquimica

(IHQ).*3

La endoscopia digestiva con biopsia aporta gran cantidad de datos. Se plantea
también el uso de la ultrasonografia endoscépica para su diagnéstico; pues, estudios
contrastados del tracto gastrointestinal superior, muestran el defecto de lleno en la
pared gastrica, y la tomografia axial computarizada (TAC) permite visualizar el tumor
exofitico que se origina en la pared del estbmago u otras partes del tubo digestivo,
bien delimitado, que puede presentar hemorragia, necrosis o componente quistico. El
tratamiento es la reseccidén quirdrgica completa por via del método laparoscépico o
por via laparotémica.’3 Existe riesgo de recurrencia del tumor después de la cirugia,
por una reseccion quirdrgica deficiente, o por patrones genéticos encargados de la
reaparicion de la enfermedad.?
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PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino, de 15 afos de edad, mestizo, con antecedentes de buena salud
hasta el 7 de julio de 2015, fecha en que comenzo6 con epigastralgia y anorexia ligera.
Fue valorado en su area de salud y el estudio detecté anemia de 5,6 g/L, por lo que
se le impuso tratamiento con sales de hierro via oral y vitamina C. Es remitido al
Instituto de Hematologia e Inmunologia, donde se ingresa a inicio de febrero de 2016
y se le estudia. Se descarta hemopatia maligna, es interconsultado con los médicos
del servicio de Gastroenterologia de nuestro hospital, quienes lo trasladan a su
servicio, y contintan el estudio. Detectan sangre oculta en heces fecales y le indican
ultrasonido de abdomen, que no muestra afectacién en érganos intraabdominales, y
deciden realizar endoscopia digestiva alta, en la cual visualizan erosién de la mucosa
gastrica y engrosamiento intramural en la pared posterior a nivel de la curvatura
mayor de aspecto tumoral, por lo que se toma biopsia de la mucosa gastrica que
mostré gastritis cronica. Se discute en equipo multidisciplinario, y se decide realizar
laparoscopia con toma de biopsia de la lesiéon a finales del mismo mes, y el resultado
de anatomia patolégica resulté ser GIST de bajo grado de malignidad.

Se decide operar el 7 de marzo mediante laparotomia con reseccidon gastrica distal y
del piloro, y se hizo gastroyeyunostomia con el proceder de Billrout Il. La
recuperaciéon posoperatoria fue muy buena, se impuso tratamiento antibiético con
ceftriaxona, amikacina y metronidazol endovenoso. A los 7 dias siguientes a la
operacion, estando con sonda nasogastrica durante las primeras 72 h del
posoperatorio, se inicid la via oral con liquidos (al sexto dia de operado), con muy
buena tolerancia. La resecciéon gastrica distal incluy6 el tumor en curvatura mayor,
que macroscépicamente media 3,5 cm x 3 cm % 3 cm, con consistencia fibroelastica,
superficie rugosa y color pardo. El tumor no invade la mucosa ni la serosa gastrica

(Fig. 1).

Fig. 1. Turmor estromal gastrico.

El tumor fue completamente resecado, y no se encontraron otros en los bordes de
seccion quirdrgica (Fig. 2).
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Fig. 2. Reseccidn gastrica incluyendo el turnar
estromal gastrointestnal.

El resultado de la biopsia con IHQ realizada en el Centro Nacional de Referencia de
Anatomia Patologia del Hospital "Hermanos Amejeiras" fue: GIST, Kl 167 positivo en
el 1 % de los nucleos tumorales, CD 117 y CD 34 positivos +++, alfactina negativa y
S 100 negativa.

La recuperacion posoperatoria fue satisfactoria, y el paciente fue dado de alta a los
15 dias de la cirugia totalmente recuperado. Se decidié no iniciar el tratamiento con
imatinib (Gleevec) por su toxicidad en edad pediatrica, y realizar el seguimiento por
consulta de Gastroenterologia y Oncopediatria, inicialmente con una frecuencia
mensual durante un afo. Después, el seguimiento sera trimestral en el segundo afio,
y semestral el tercer afio. A partir de entonces, sera con frecuencia anual, hasta
completar los cinco afios, con el objetivo de detectar cualquier manifestacion de
recidiva tumoral.

DISCUSION

El GIST es una neoplasia mesenquimal gastrointestinal, que va desde lesiones
benignas hasta sarcomas metastasicos, y se origina en el tracto gastrointestinal,
omento, mesenterio y retroperitoneo, pero tiene predileccion por el estbmago vy el
intestino delgado. El 50-60 % de los casos se asienta en estomago, del 20-30 % en
intestino delgado, el 10 % en colon (recto) y 5 % en es6fago.**

El GIST puede originarse en células intersticial de Cajal, las cuales son similares a
marcapasos intermediarios entre el sistema nervioso auténomo gastrointestinal y las
células del muasculo liso, que regulan la actividad gastrointestinal y el funcionamiento
del sistema nervioso auténomo;?"° pero la enfermedad solo logré distinguirse de otras
entidades, como leiomiomas y leiomiosarcoma, con técnicas de IHQ, ya que estas
combinan elementos neurales y musculares, y tienen un inmunofenotipo similar en la
microscopia electrénica.® Se plantea que el 85 % de los GIST contienen mutaciones
oncogénicas en uno de dos receptores de tirosina cinasa: KIT o PDGFRA (receptor del
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factor de crecimiento derivado de las plaquetas).®” La activacion constitutiva de
cualquiera de estos receptores de la tirosincinasa intervienen en la patogénesis y
produccion final del GIST.8 El principal criterio diagndstico es el estudio IHQ CD 117
(95 % de positividad).?

Es un tumor frecuente entre los 55 y 65 afios de edad, puede ser esporadico, familiar,
o formar parte de un sindrome.! Martin Gonzalez y otros,? en su publicaciéon de cuatro
casos de GIST de diferentes localizaciones (gastrica y rectal), tenian edades
comprendidas entre 42 y 69 afios. Las manifestaciones clinicas pueden variar
dependiendo del sitio de origen del tumor, desde molestias hasta hemorragias
gastrointestinales graves por erosion o infiltracién de la mucosa. Se han descrito
también fatiga y disfagia, asi como metastasis en el higado, omento, ganglios
linfaticos, pulmén y cerebro, pero son poco frecuentes.?® Histolégicamente el GIST,
segun el grado de mitosis y el diametro tumoral mayor o menor de 5 cm y el indice
de mitosis, permite evaluar criterios de malignidad.*-°

El tratamiento varia segun el tamafio del tumor primario. De no poderse extirpar por
riesgo de alta mortalidad, se puede usar terapia con imatinib como neoadyuvante
para reducir el volumen del tumor, pero la toxicidad es elevada,?*® por lo que la
extirpacion quirdrgica es lo indicado y posterior tratamiento. El imatinib por largo
periodo es con el objetivo de inhibir la tirosincinasa. Si los margenes quirdrgicos estan
libres de tumor, el peligro de recaida es minimo a 5 afios. Fletcher y otros! han
publicado un nimero importante de pacientes, que después de la reseccién intestinal
por GIST primario, estuvieron libres de enfermedad a los 5 afios en tumores
resecados menores de 10 cm (54 %). El GIST esporadico se observa en adultos
jovenes, y se asocia con segundas neoplasias en el 13 % de los casos. Estas
segundas neoplasias incluyen el carcinoma gastrointestinal, cancer de prostata, de
mama, renal y leucemias.-®

El GIST se asocia a la neurofibromatosis tipo 1 (NF-1). También se asocia al sindrome
de Carney-Stratakis, y la triada Carney: tumor estromal gastrointestinal epitelioide
gastrico, paraganglioma extrasuprarrenal y condroma pulmonar. Los GIST asociados
a neurofibromatosis tienden a ser multicéntricos, y son positivos al antigeno CD
117.1011

Como tratamiento del GIST pediatrico se emplea el sunitinibe, inhibidores de la
tirosina cinasa de segunda generaciéon, aunque tienen alta toxicidad en edad
pediatrica.?12 Se describen insuficiencia cardiaca congestiva, hipertensiéon, nauseas,
vOomitos, neutropenia y alteracién de la funcion tiroidea (hipotiroidismo subclinico),
por lo que se emplean con cautela en Pediatria.'#1% Existen pocos casos publicados de
GIST en nifios, de ahi la importancia de nuestra publicacion.
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