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GIST multiquistico gigante extragastrointestinal simulando a
ascitis tabicada: las cosas no siempre son lo que parecen

Extra-gastrointestinal giant multicystic GIST simulating “walled-up”
ascites: things are not always what they appear to be

Los tumores estromales gastrointestinales (GIST) son los
tumores mesenquimales més frecuentes del tracto gastroin-
testinal. Pueden aparecer en cualquier parte, desde la boca
hasta el ano, aunque también se han descrito localizaciones
extragastrointestinales como el mesenterio, el omento y el
retroperitoneo’. Los tumores mesentéricos, omentales y
retroperitoneales suponen menos del 5%.

Presentamos el caso de un paciente varén de 69 afos que
consulté por distensién abdominal, disnea y plenitud pos-
prandial. Como antecedente destacaba una laringectomia por
neoplasia de laringe hacia afios, DM y hébito endlico. A la
exploracién fisica presentaba distensién abdominal. Analiti-
camente destacaba Unicamente minima anemia. Frente a la
sospecha de ascitis tumoral o cirrosis hepatica, se solicitd
ecografia abdominal, observando un higado normal sin
lesiones focales y ascitis difusa tabicada.

Se inicié el tratamiento con diuréticos y se decidié la
realizacién de paracentesis, obteniendo pequeiia cantidad de
liquido. El andlisis citolégico determiné que se trataba de
material sin evidencia de malignidad.

Como el paciente no mejoraba, se realizé6 TC abdomino-
pélvico, que evidencié un higado normal, asi como ascitis
tabicada masiva, sin objetivar la causa, sin adenopatias
retroperitoneales ni iliacas (fig. 1). El estudio se completd
con RM abdominal, que mostré gran masa multiquistica de 40
X 35 cm que ocupaba toda la cavidad abdominal. La
tumoracién desplazaba las asas de intestino, con origen
omental.

Se decidié reseccién quirtrgica, y durante la cirugia
apareci6 gran masa de 13 kg dependiente del epiplén mayor,
y llevandose a cabo la extirpacién completa (reseccién RO) (fig.
2). El resultado de la anatomia patolégica fue tumor mesen-
quimal de 40 X 35 cm de didmetro con minima actividad
proliferativa, intensos cambios mixoides y quisticos con baja
densidad celular, con 1-2 mitosis en 50 campos de gran
aumento.

Las células tumorales expresaban positividad para vimen-
tina intensa y difusa para CD34, y focal y débil para proteina S-
100, con positividad intensa de membrana en células sueltas
para c-Kit, CD99 negativo, sinaptofisina negativa, p53 nega-
tivo, actina y desmina negativas. El diagndstico anatomopa-
tolégico final fue GIST multiquistico de potencial maligno
incierto por el tamafio tumoral, c-Kit positivo.

No se realizé tratamiento adyuvante complementario. El
paciente contintda libre de recidiva tras 24 meses de
seguimiento.

Los casos comunicados de EGIST (extra-gastrointestinal
stromal tumor) han incluido tumores omentales, mesentéricos
y retroperitoneales. El origen celular de los GIST en las células

intersticiales de Cajal plantea la cuestién de si los EGIST son
verdaderamente una entidad analoga a los GIST.

Estos tumores son muy poco frecuentes. Los casos
estudiados por Miettinen? (13 omentales y 10 mesentéricos)
mostraban baja actividad mitética. Sakurai® publicé sus
resultados sobre cinco tumores omentales mesenquimales,
todos ellos positivos para CD117 y CD34 y negativos para
marcadores celulares de musculo liso.

En cuanto a los factores prondsticos de los GIST, Fletcher
propuso grupos de riesgo de recidiva, fundamentado en el
ndmero de mitosis y el tamafo del tumor primario, las dos
variables de mayor importancia prondstica. Mas reciente-
mente, Miettinen-Lasota han propuesto un nuevo indice de
riesgo en el que se incluye la localizacién en el tracto
gastrointestinal®. Sin embargo, la actividad mitética, la celula-
ridad y la presencia de necrosis se han asociado con peor
prondstico para los EGIST. Las mutaciones de C-kit no se han
correlacionado con el prondstico en pacientes con EGIST segin
Yamamoto®. Reith encontré que el indice mitético > 2/50 HPF, la
presencia de necrosis y la elevada celularidad pueden ser ttiles
enla prediccién del comportamiento biolégico delos EGIST, que
tienen tendencia a un comportamiento agresivo similar a los
GIST del tracto gastrointestinal distal®. De los EGIST omentales

Figura 1 - TC abdominopelviana: imagen compatible con
ascitis tabicada masiva.
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Figura 2 - Imagenes del paciente: preoperatoria (izquierda) y postoperatoria (derecha).

comunicados por Yamamoto, Sakurai y Miettinen (en total, 28
casos), la media de didmetro de los tumores fue 15,35 cm. De los
3 pacientes comunicados por Yamamoto, ninguno tenia
evidencia de enfermedad durante el seguimiento a los 6, 62 y
48 meses. En la serie de 9 pacientes de Miettinen, 2 murieron
durante el seguimiento (por adenocarcinoma de colon y por
causa desconocida) y los demas estaban vivos y sin evidencia de
enfermedad durante mas de 2,4 afios de seguimiento.

De los 32 pacientes con EGIST comunicados por Reith, 14
estaban vivos sin evidencia de enfermedad durante al menos
7,5 meses de seguimiento; 9 pacientes murieron por su
enfermedad.

En cuanto al tratamiento, la reseccién quirtrgica debe ser
considerada como la primera opcién. El objetivo es la
reseccién RO, ya que tienen una supervivencia superior que
aquellos en que no se consigue’. Anteriormente, y segun las
conclusiones del Consenso de Lugano, la actitud tras la cirugia
radical era el seguimiento, ya que no existian datos que
apoyaran el uso de imatinib mesilato®. Sin embargo, recientes
publicaciones demuestran que pacientes con riesgo medio y
alto se benefician del tratamiento con imatinib tras la cirugia
radical en términos de supervivencia y de supervivencia libre
de enfermedad. Las guias mas recientes de tratamiento de
Estados Unidos (NCCN) y Europa (ESMO) recomiendan
imatinib como adyuvante durante al menos 1 afio después
de la reseccién completa en tumores de medio y alto riesgo.
Sin embargo, la duracién éptima del tratamiento adyuvante
todavia no esta bien definida®*°.

En conclusién, dado el pequefio nimero de EGIST publi-
cados, no hay datos suficientes para concluir sobre el
prondstico y la supervivencia de estos pacientes, aunque la
celularidad, el indice de mitosis y la necrosis parecen ser los
factores pronésticos mas importantes; hoy en dia, el trata-
miento quirtrgico radical es la mejor opcién terapéutica.
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