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buscando marcadores neuroendocrinos. Este procedimiento
no se realiza de rutina en carcinomas de mama invasivos.
Tercero, la paciente podria beneficiarse del tratamiento con
andlogos de la somatostatina, aunque los estudios clinicos
auin deben demostrar la efectividad del uso de esas terapias en
pacientes con cancer de mama.
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Tumor del estroma extragastrointestinal primario

hepatico gigante

\!) CrossMark

Giant primary extra gastrointestinal stromal tumor of the liver

Los tumores del tracto gastrointestinal (GIST) son un grupo de
neoplasias mesenquimales que afectan al tracto gastrointes-
tinal, definidas por la expresién de la onco-proteina c-kit
CD117%. La aparicién fuera del tracto gastrointestinal es
infrecuente.

Presentamos un caso de tumor estromal extra-gastroin-
testinal (EGIST) primario hepdtico en paciente adulto con
estudio de extensién negativo para otro tumor primario, que
fue intervenido, evolucionando favorablemente y actual-
mente libre de enfermedad.
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Figura 1 - RMN: secuencia potenciada en T2, en plano axial,
mostrando una gran masa de bordes bien delimitados,
exofitica, dependiente de segmentos hepaticos V-VI, con
efecto compresivo sobre estructuras extrahepaticas sin
aparente infiltracién de las mismas y con area central
extensamente necrosada o degeneracion quistica.

Se trata de un varén de 41 afios sin antecedentes personales
de interés. Inicia estudio por molestias abdominales y pérdida
de peso de meses de evolucién. A la exploracién se aprecia
masa en hipocondrio y flanco derechos que llega hasta espina
iliaca anterosuperior derecha. Hemograma normal con bio-
quimica: colesterol= 222 mg/dl (HDL= 69 mg/dl), bilirrubina
total = 1,65 g/dl a expensas de la indirecta (1,38 mg/dl) y
GGT =102 U/1. Resto de enzimas hepaticas, coagulacién y
marcadores tumorales (a-fetoproteina, CEA, CA-125, CA 15.3y
CA 19.9) normales.

La TAC y la RMN muestran una lesiéon de
20 x 19,5 x 13,6 cm de longitud con captacién significativa
de contraste, areas centrales necréticas y localizaciéon exofi-
tica (segmentos hepaticos V y VI), sin infiltracién de érganos
vecinos. Se realiza diagnéstico diferencial con tumoracion
hipervascular (adenoma, metastasis hipervascular, sarcoma)
(fig. 1). Se realizan gastroscopia y colonoscopia dentro de la
normalidad. La PET-TAC sin captacién a nivel extrahepdtico.

Es intervenido aprecidndose un tumor encapsulado hiper-
vascularizado con afectacién terminal de rama suprahepatica
derecha, llevindose a cabo segmentectomia hepatica V-VI,
con sangrado intraoperatorio de 600cc debido a dicha
vascularizacién, precisando maniobra de Pringle Unica de
23 min.

El postoperatorio transcurrié con insuficiencia hepatica
grado A y precisé transfusién de 2 concentrados de hematies.
Alta hospitalaria el 8° dia postoperatorio sin otras incidencias.

El diagnéstico histolégico definitivo fue de tumor GIST
grado histolégico 1, de células fusiformes que infiltra y
destruye parénquima hepdtico dejando escasos nidos de
hepatocitos en el seno del crecimiento tumoral (pT4). Tasa
mitética de 5 mitosis por 50 campos de gran aumento e indice
proliferativo (Ki-67) del 10%, con bordes quirdrgicos libres. Se
realizé diagnéstico diferencial con leiomiosarcoma y sarcoma
sinovial, con positividad para DOG-1, CD117 y Bcl-2, siendo
negativas desmina, S100 y CD34. Se hizo andlisis mutacional,

obteniendo delecién del exén 9 del gen c-kit, confirmando el
diagnoéstico de GIST (fig. 2).

Tras la cirugia el paciente inicié tratamiento adyuvante con
imatinib a dosis mayores de lo habitual debido a la presencia
de factores de riesgo (tamafio, mutacién exén 9, Ki-67), con la
PET-TAC de control sin evidencia de lesiones hipermetab6é-
licas sugestivas de recidiva. Actualmente permanece asinto-
matico en remisién completa tras 18 meses de seguimiento.

En la actualidad, se denomina GIST a los tumores
mesenquimales CD117 positivos fusiformes o epitelioides,
primarios de tracto gastrointestinal, mesenterio y retroperi-
toneo. Fue descrito por primera vez en 1983 por Mazur y Clark
para designar a tumores no epiteliales del tubo digestivo,
carentes de rasgos ultraestructurales de musculo liso y
caracteristicas inmunohistoquimicas de célula de Schwann®.
Es el sarcoma maés frecuente del tracto gastrointestinal.
Supone el 2% de los tumores gastrointestinales, pero el 80%
de los sarcomas de este origen. El estémago es la localizaciéon
mas frecuente. Su incidencia es de 10 a 20 casos por millén de
habitantes/afio’ ™. La incidencia maxima es en la cuarta y
sexta décadas, siendo la distribucién por géneros similar;
aunque algunos estudios sugieren predominio masculino®°. El
GIST comparte similitudes inmunofenotipicas con las células
intersticiales de Cajal. Caracteristicas como la expresién de la
glicoproteina CD117, CD34, la cadena pesada de la miosina de
musculo liso y la nestina®, son comunes, si bien existe
controversia con respecto a origen a partir de células madre
pluripotenciales.

El diagnéstico diferencial se realiza con lesiones similares
morfolégicamente o CD34 positivas (tumores fibrohistioci-
tarios, de vaina nerviosa periférica, sarcoma de Kaposi...)
y tumores que expresen c-kit (melanoma, liposarcoma
desdiferenciado, carcinoma indiferenciado células peque-
fias pulmonar)*®.

Son criterios de malignidad la presencia de metéstasis y/o
invasién de 6rganos vecinos. En cuanto a la biologia molecular,
actualmente se valora la importancia pronéstica de mutacio-
nes c-kit en exén 11, 9, 13 y 17°” y otros factores como
expresion de VEGF, pérdida de expresion de CD44, alteraciones
de p16 y marcadores genéticos (sobreexpresién genética VIL2,
COL8A1, CCNB2, HMG2, TSG101, etc.)’.

Con respecto a la agresividad tumoral todos los autores
estan de acuerdo en la influencia del tamafio tumoral y del
indice mitético, estableciéndose grupos pronéstico®’. Tam-
bién se utiliza la determinacién de la proliferacién celular con
tincién Ki-67 (indice del 10% o mas se asocia a mal pronéstico).

Los GIST que emergen fuera del tracto gastrointestinal son
muy infrecuentes, tipicamente en un 6rgano aislado. Se han
descrito casos en pancreas, higado, epiplon, préstata, vesicu-
las seminales, pleura, etc., si bien son escasos. Se clasifican
como EGIST.

La localizacién primaria hepdtica es excepcional y no
existen protocolos para valorar el riesgo de malignidad en
dicha localizacién. En nuestro caso, la gastroscopia y la
colonoscopia fueron normales, la TAC y la PET-TAC no
evidenciaron enfermedad extrahepatica y no ha habido
evidencia de recurrencia tras 18 meses de seguimiento, por
lo que se concluye que se trata de un EGIST primario hepatico,
cuyo tamario lo situaria en un riesgo «alto» si se tratase de otra
localizacién®™°.
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Figura 2 - A) Imagen macroscépica de la pieza, con una masa firme blanquecina de bordes bien definidos, de superficie de
corte carnosa con focos de degeneracién quistica, de 19 cm de diametro. B) Imagen microscépica (hematoxilina-eosina
%x100) de las células fusiformes dispuestas fascicularmente, con citoplasma eosinéfilo y nicleo alargado, rodeando una
trabécula de hepatocitos. C) Expresion citoplasmatica fuerte y difusa de c-kit (CD117), caracteristica en este tipo de tumores.

D) Tincién positiva para la expresién de Bcl-2.
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Sindrome de Lemmel: ictericia obstructiva

CrossMark
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secundaria a diverticulo duodenal

Lemmel’s syndrome: Obstructive jaundice secondary

to a duodenal diverticulum

El sindrome de Lemmel es una entidad infrecuente que fue
descrita por primera vez en 1934' y se define como ictericia
obstructiva por diverticulo duodenal periampular en ausencia
de coledocolitiasis o neoplasia. Hasta la fecha hay pocos casos
publicados y su etiopatogenia no esta totalmente establecida.

Presentamos el caso de un varén de 54 afios con ante-
cedentes de hipertensiéon arterial y dislipemia que se
encontraba en estudio por el servicio de digestivo al presentar
varios episodios autolimitados de dolor abdominal en hipo-
condrio derecho y epigastrio, fiebre e ictericia con leucocitosis
y patrdn colestésico y citolitico en las analiticas realizadas. En
la ecografia se observaba una dilatacién del tercio proximal del
colédoco de hasta 1cm sin poder visualizar los 2 tercios
distales. Se realiz6 una colangiorresonancia magnética
nuclear (colangio-RMN) donde se visualizé6 ademéas de la
dilatacién de la via biliar, un gran diverticulo duodenal con
nivel hidroaéreo en su interior que desplazaba y comprimia la
via biliar principal sin evidenciar iméagenes sugestivas de
colelitiasis ni coledocolitiasis (figs. 1y 2). Dado que la CPRE no
garantizaba el tratamiento definitivo se derivé a nuestro
servicio para cirugia. En la intervencién se hallé un diverticulo

de 4cm en la cara posteromedial de la segunda porcién
duodenal yuxtapapilar, que comprimia la via biliar distal y
contenia restos alimenticios. Tras realizar colecistectomia
reglada se liberd el colédoco hasta su desembocadura y el
diverticulo duodenal del tejido pancreatico circundante. Una
vez localizada la papila mediante sonda de Fogarty a través del
conducto cistico se seccioné el diverticulo a nivel de su cuelloy
se seccioné el colédoco por encima de la zona comprimida por
el diverticulo comprobando salida de bilis limpia y se ligd la via
biliar a nivel distal reconstruyéndose mediante coledocoye-
yunostomia en Y de Roux. En el postoperatorio el paciente
presentd un absceso subfrénico que se drend quirdrgicamente
y una fistula biliar que se resolvié con manejo conservador. El
estudio anatomopatolégico no revel6 alteraciones patoldgicas
en las paredes del diverticulo. Actualmente, 24 meses tras la
cirugia se encuentra asintomatico y no ha presentado nuevos
episodios de dolor abdominal ni ictericia obstructiva.

La incidencia de diverticulos duodenales estd en
torno al 17% y aumenta con la edad”’. La mayoria son
extraluminales y adquiridos. Se localizan con més frecuencia
en la segunda porcién duodenal, cercanos a la ampolla de

Figura 1 - Colangio-RMN donde se aprecia diverticulo (flecha) medial al duodeno (D) en cortes axiales.
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