
buscando marcadores neuroendocrinos. Este procedimiento

no se realiza de rutina en carcinomas de mama invasivos.

Tercero, la paciente podrı́a beneficiarse del tratamiento con

análogos de la somatostatina, aunque los estudios clı́nicos

aú n deben demostrar la efectividad del uso de esas terapias en

pacientes con cáncer de mama.
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Tumor del estroma extragastrointestinal primario

hepático gigante

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 expresión de la onco-proteı́na c-kit

CD1171. La aparición fuera del tracto gastrointestinal es

infrecuente.

Presentamos un caso de tumor estromal extra-gastroin-

testinal (EGIST) primario hepático en paciente adulto con

estudio de extensión negativo para otro tumor primario, que

fue intervenido, evolucionando favorablemente y actual-

mente libre de enfermedad.
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Se trata de un varón de 41 años sin antecedentes personales

de interés. Inicia estudio por molestias abdominales y pérdida

de peso de meses de evolución. A la exploración se aprecia

masa en hipocondrio y flanco derechos que llega hasta espina

ilı́aca anterosuperior derecha. Hemograma normal con bio-

quı́mica: 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/l. Resto de enzimas hepáticas, coagulación y

marcadores tumorales (a-fetoproteı́na, CEA, CA-125, CA 15.3 y

CA 19.9) normales.

La TAC y la RMN muestran una lesión de

20 � 19,5 � 13,6 cm de longitud con captación significativa

de contraste, áreas centrales necróticas y localización exofı́-

tica (segmentos hepáticos V y VI), sin infiltración de órganos

vecinos. Se realiza diagnóstico diferencial con tumoración

hipervascular (adenoma, metástasis hipervascular, sarcoma)

(fig. 1). Se realizan gastroscopia y colonoscopia dentro de la

normalidad. La PET-TAC sin captación a nivel extrahepático.

Es intervenido apreciándose un tumor encapsulado hiper-

vascularizado con afectación terminal de rama suprahepática

derecha, llevándose a cabo segmentectomı́a hepática V-VI,

con sangrado intraoperatorio de 600 cc debido a dicha

vascularización, precisando maniobra de Pringle ú nica de

23 min.

El postoperatorio transcurrió con insuficiencia hepática

grado A y precisó transfusión de 2 concentrados de hematı́es.

Alta hospitalaria el 88 dı́a postoperatorio sin otras incidencias.

El diagnóstico histológico definitivo fue de tumor GIST

grado histológico 1, de células fusiformes que infiltra y

destruye parénquima hepático dejando escasos nidos de

hepatocitos en el seno del crecimiento tumoral (pT4). Tasa

mitótica de 5 mitosis por 50 campos de gran aumento e ı́ndice

proliferativo (Ki-67) del 10%, con bordes quirú rgicos libres. Se

realizó diagnóstico diferencial con leiomiosarcoma y sarcoma

sinovial, con positividad para DOG-1, CD117 y Bcl-2, siendo

negativas desmina, S100 y CD34. Se hizo análisis mutacional,

obteniendo deleción del exón 9 del gen c-kit, confirmando el

diagnóstico de GIST (fig. 2).

Tras la cirugı́a el paciente inició tratamiento adyuvante con

imatinib a dosis mayores de lo habitual debido a la presencia

de factores de riesgo (tamaño, mutación exón 9, Ki-67), con la

PET-TAC de control sin evidencia de lesiones hipermetabó-

licas sugestivas de recidiva. Actualmente permanece asinto-

mático en remisión 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 mú sculo liso y

caracterı́sticas inmunohistoquı́micas de célula de Schwann1.

Es el sarcoma más frecuente del tracto gastrointestinal.

Supone el 2% de los tumores gastrointestinales, pero el 80%

de los sarcomas de este origen. El estómago es la localización

más frecuente. Su incidencia es de 10 a 20 casos por millón de

habitantes/año2–4. La incidencia máxima es en la cuarta y

sexta décadas, siendo la distribución por géneros similar;

aunque algunos estudios sugieren predominio masculino2,3. El

GIST comparte similitudes inmunofenotı́picas con las células

intersticiales de Cajal. Caracterı́sticas como la expresión de la

glicoproteı́na CD117, CD34, la cadena pesada de la miosina de

mú sculo liso y la nestina5, son comunes, si bien existe

controversia con respecto a origen a partir de células madre

pluripotenciales.

El diagnóstico diferencial se realiza con lesiones similares

morfológicamente 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-

ñas pulmonar)4,5.

Son criterios de malignidad la presencia de metástasis y/o

invasión de órganos vecinos. En cuanto a la biologı́a molecular,

actualmente se valora la importancia pronóstica de mutacio-

nes c-kit en exón 11, 9, 13 y 175–7 y otros factores como

expresión de VEGF, pérdida de expresión de CD44, alteraciones

de p16 y marcadores genéticos (sobreexpresión genética VIL2,

COL8A1, CCNB2, HMG2, TSG101, etc.)7.

Con respecto a la agresividad tumoral todos los autores

están de acuerdo en la influencia del tamaño tumoral y del

ı́ndice mitótico, estableciéndose grupos pronóstico8,9. Tam-

bién se utiliza la determinación de la proliferación celular con

tinción Ki-67 (ı́ndice del 10% o más se asocia a mal pronóstico).

Los GIST que emergen fuera del tracto gastrointestinal son

muy infrecuentes, tı́picamente en un órgano aislado. Se han

descrito casos en páncreas, hı́gado, epiplon, próstata, vesı́cu-

las seminales, pleura, etc., si bien son escasos. Se clasifican

como EGIST.

La localización primaria hepática es excepcional y no

existen protocolos para valorar el riesgo de malignidad en

dicha localización. En nuestro caso, la gastroscopia y la

colonoscopia fueron normales, la TAC y la PET-TAC no

evidenciaron enfermedad extrahepática y no ha habido

evidencia de recurrencia tras 18 meses de seguimiento, por

lo que se concluye que se trata de un EGIST primario hepático,

cuyo tamaño lo situarı́a en un riesgo «alto» si se tratase de otra

localización9,10.

Figura 1 – RMN: secuencia potenciada en T2, en plano axial,

mostrando una gran masa de bordes bien delimitados,

exofı́tica, dependiente de segmentos hepáticos V-VI, con

efecto compresivo sobre estructuras extrahepáticas sin

aparente infiltración de las mismas y con área central

extensamente necrosada o degeneración quı́stica.
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Figura 2 – A) Imagen macroscópica de la pieza, con una masa firme blanquecina de bordes bien definidos, de superficie de

corte carnosa con focos de degeneración quı́stica, de 19 cm de diámetro. B) Imagen microscópica (hematoxilina-eosina

T100) de las células fusiformes dispuestas fascicularmente, con citoplasma eosinófilo y núcleo alargado, rodeando una

trabécula de hepatocitos. C) Expresión citoplasmática fuerte y difusa de c-kit (CD117), caracterı́stica en este tipo de tumores.

D) Tinción positiva para la expresión de Bcl-2.
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Sı́ndrome de Lemmel: ictericia obstructiva

secundaria a divertı́culo duodenal

Lemmel’s syndrome: Obstructive jaundice secondary
to a duodenal diverticulum

El sı́ndrome de Lemmel es una entidad infrecuente que fue

descrita por primera vez en 19341 y se define como ictericia

obstructiva por divertı́culo duodenal periampular en ausencia

de coledocolitiasis o neoplasia. Hasta la fecha hay pocos casos

publicados y su etiopatogenia no está totalmente establecida.

Presentamos el caso de un varón de 54 años con ante-

cedentes de hipertensión 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 patrón colestásico y citolı́tico en las analı́ticas realizadas. En

la ecografı́a se observaba una dilatación del tercio proximal del

colédoco de hasta 1 cm sin poder visualizar los 2 tercios

distales. Se realizó una colangiorresonancia magnética

nuclear (colangio-RMN) donde se visualizó además de la

dilatación de la vı́a biliar, un gran divertı́culo duodenal con

nivel hidroaéreo en su interior que desplazaba y comprimı́a la

vı́a biliar principal sin evidenciar imágenes sugestivas de

colelitiasis ni coledocolitiasis (figs. 1 y 2). Dado que la CPRE no

garantizaba el tratamiento definitivo se derivó a nuestro

servicio para cirugı́a. En la intervención se halló un divertı́culo

de 4 cm en la cara posteromedial de la segunda porción

duodenal yuxtapapilar, que comprimı́a la vı́a biliar distal y

contenı́a restos alimenticios. Tras realizar colecistectomı́a

reglada se liberó el colédoco hasta su desembocadura y el

divertı́culo duodenal del tejido pancreático circundante. Una

vez localizada la papila mediante sonda de Fogarty a través del

conducto cı́stico se seccionó el divertı́culo a nivel de su cuello y

se seccionó el colédoco por encima de la zona comprimida por

el divertı́culo comprobando salida de bilis limpia y se ligó la vı́a

biliar a nivel distal reconstruyéndose mediante coledocoye-

yunostomı́a en Y de Roux. En el postoperatorio el paciente

presentó un absceso subfrénico que se drenó quirú rgicamente

y una fı́stula biliar que se resolvió con manejo conservador. El

estudio anatomopatológico no reveló alteraciones patológicas

en las paredes del divertı́culo. Actualmente, 24 meses tras la

cirugı́a se encuentra asintomático y no ha presentado nuevos

episodios de dolor abdominal ni ictericia obstructiva.

La incidencia de divertı́culos duodenales está en

torno al 17% y aumenta con la edad2. La mayorı́a son

extraluminales y adquiridos. Se localizan con más frecuencia

en la segunda porción duodenal, cercanos a la ampolla de

D D

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