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RESUMEN

El sarcoma granulocitico (SG) o cloroma es un tumor malig-
no de localizacion extramedular constituido por células in-
maduras de serie mieloide, y que acontece generalmente
como manifestacion secundaria de una leucemia aguda mie-
loide. Raramente los cloromas son diagnosticados en ausen-
cia de enfermedad de sangre periférica o0 en médula ésea, y
de ahi que con frecuencia sean mal interpretados y confun-
didos con otros tumores. El desarrollo posterior en el tiempo
de una leucemia aguda es la norma.

Su localizacion en el intestino delgado se ha descrito en muy
pocas ocasiones. Presentamos el caso de un SG de intestino
delgado en un paciente no leucémico en el momento del
diagnéstico. Se hace ademas una breve revision de la biblio-
grafia.

GRANULOCYTIC SARCOMA (CHLOROMA) OF SMALL
BOWEL: AN UNFREQUENT CAUSE OF INTESTINAL
OBSTRUCTION

Granulocytic sarcoma or chloroma is a malignant extra me-
dullar tumor, based on inmature myeloid cells. It usually
emerges as a secondary manifestation of acute myeloid leu-
kemia. Chloromas are scarcely diagnosed in patiens without
hematological malignances, either peripheral or medullar,
and are thus frequently misdiagnosed for other tumors. In
these patients, further development of acute leukemia seems
to stand as a rule.

Small bowel location of these tumors has hardly been repor-
ted. A case of granulocytic sarcoma in a non-leukemic at
time of diagnosis patient is reported therein. Medical litera-
ture is briefly reviewed.
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INTRODUCCION

El sarcoma granulocitico (SG) o cloroma es un tumor ma-
ligno de localizacién extramedular constituido por células
inmaduras de serie mieloide. Existen varias formas de
presentacion clinica. La mds frecuente aparece en pacien-
tes con leucemia mieloide aguda conocida (LMA), en los
que el SG se desarrolla durante la fase activa de la enfer-
medad o como primer signo de recaida. Un segundo gru-
po lo constituyen los pacientes que sufren un trastorno
mieloproliferativo o un sindrome mielodisplasico, en los
que el SG representa la primera manifestacién de trans-
formacion blastica. Muy infrecuentemente el SG se desa-
rrolla en pacientes sanos en los que no se evidencian fe-
némenos hematoldgicos de base. Es en esta situacion
cuando con frecuencia la enfermedad se confunde con un
linfoma no hodgkiniano o con otros tumores, tales como
el sarcoma de Ewing o la histiocitosis de células de
Langerhans, por lo que el diagndstico requiere un alto in-
dice de sospecha.

Los pacientes con SG no leucémicos desarrollan con pos-
terioridad, y tras un intervalo variable de tiempo, una leu-
cemia aguda; de ahi la enorme importancia en su rdpida y
temprana identificacién como marcador de alarma preleu-
cémica.

Los SG se han descrito en casi todas las localizaciones,
aunque afectan con mayor frecuencia a huesos, periostio,
tejidos blandos, nddulos linfoides y piel, siendo excepcio-
nal su aparicién en la esfera gastrointestinal.

Presentamos el caso de un cloroma ileal que se manifesté
como un cuadro de crisis suboclusivas de repeticidon en un
paciente no leucémico.

OBSERVACION CLINICA

Se expone el caso de un paciente de 27 afios de edad con antecedentes
de asma bronquial y que consulté en el servicio de urgencias por presen-
tar, desde hacia un mes, crisis intermitentes de dolor abdominal de ca-
racter colico y de localizacién difusa, que se acompafiaban de nduseas,
vomitos y distension abdominal que mejoraba tras la evacuacion. La ex-
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Fig. 1. Trdnsito intestinal en el que se observa una imagen de compre-
sion extrinseca de las asas del ileon medio con separacion y desplaza-
miento de éstas.

Fig. 2. Tomografia computarizada que muestra la presencia de una
masa solida intraluminal dependiente del ileon, existiendo engrosa-
miento mesentérico local y pequeiias adenopatias retroperitoneales.

Fig. 3. Masa tumoral dependiente del ileon (imagen intraoperatoria).

ploracion fisica, la radiologia simple y los datos analiticos no aportaron
ningun dato de interés.

Se le realiz6 una ecograffa abdominal que evidenci6 liquido libre de es-
casa cuantia en el saco de Douglas e hipogastrio, asi como una masa s6-
lida, redondeada, de unos 5 cm de didmetro, que ocupaba el interior de
un asa ileal, existiendo engrosamiento mural de la misma, asi como
compresion y dilatacién de las asas vecinas. Se le practicé con posterio-
ridad un trdnsito intestinal que mostré una imagen de compresion ex-
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Fig. 4. Seccion histologica de la pared intestinal con engrosamiento ve-
llositario a expensas de una proliferacion difusa por células de mediano
tamariio y niicleo hendido, entre las que se observan mielocitos eosindfi-
los. (Hematoxilina, x10).

trinseca de las asas del ileon medio con separacién y desplazamiento de
las mismas por probable masa intramural ileal (fig. 1). La tomografia
computarizada confirmo la presencia de una masa sélida de 8 cm de dia-
metro dependiente del ileon proximal, existiendo engrosamiento mesen-
térico local y pequefias adenopatias retroperitoneales (fig. 2). La ileoco-
lonoscopia fue normal cuando se exploraron los dltimos 25 cm de ileon
distal.

De forma electiva, se procedié a laparotomia exploradora, que eviden-
ci6 liquido libre abundante y una masa de aspecto tumoral (fig. 3) que
englobaba asas yeyunoileales y que se extendia hasta la raiz del mesen-
terio, donde existian adenopatias junto a otras localizadas en el epiplén
mayor y en la cadena parailiaca derecha. Se procedi6 a la seccién intes-
tinal de las asas comprometidas y diseccion del mesenterio, se completd
la exéresis tumoral y se practic6 con posterioridad anastomosis termino-
terminal yeyunoileal. El postoperatorio transcurri6 sin incidencias.

La descripcién macroscépica de la pieza quirdrgica correspondia a un seg-
mento intestinal de 85 cm de longitud, que presentaba una formacién fun-
giforme blanquecina de 7 cm de eje maximo, que ocupaba toda la luz
intestinal y se continuaba con un ensanchamiento mesentérico en esa zona.
Microscépicamente las secciones histoldgicas realizadas mostraron un in-
filtrado difuso de células de mediano tamafio de ntcleo hendido, entremez-
cladas con abundantes mielocitos eosindfilos, que infiltraban el mesenterio
y la pared intestinal (fig. 4). Las técnicas inmunohistoquimicas pusieron de
manifiesto positividad para la mieloperoxidasa policlonal, CD68, anti-
geno leucocitario comuin (CD45) y CD43, asi como negatividad para
CD20,CD3 y UCHLI. El diagnéstico final fue de SG.

El estudio se complet6 con puncién de la médula ésea, cuyo resultado
fue normal, y el paciente fue valorado por el Servicio de Hematologia
del hospital de referencia, donde inicialmente no se consider¢ el trata-
miento quimioterdpico ante la ausencia de expresién leucémica. Cinco
meses después, el paciente desarrollé hidronefrosis bilateral por atrapa-
miento tumoral retroperitoneal y expresion leucémica periférica (M5).
Se le someti6 a tratamiento citostdtico con el que se logré la remisién
completa. En la actualidad, 32 meses después del diagndstico inicial de
SG, el paciente permanece asintomético.

DISCUSION

El SG es un tumor local maligno, muy infrecuente, cons-
tituido por células inmaduras de naturaleza mieloide.
Dock y Wafthin reconocieron su origen mieloide al des-
cribir la asociacién entre SG y LMA en 19041,

Burns fue el primer autor que describié este tumor, en
18112. Unos afios mds tarde, King los denominé cloromas?
debido a su coloracién verde, color que obedecia a la pre-
sencia de mieloperoxidasa en las células tumorales. Dado
que no todos los tumores presentaban esta coloracién y que
se asemejaban mucho a los sarcomas, Rappaport acufi6 el
término de «sarcoma granulocitico»*.
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TABLA 1. Resumen clinico de pacientes con sarcoma granulocitico de intestino delgado

Hemopatia | N.ode| gy 4/5ex0

Autor p Sintomas Localizacién Tratamiento Evolucién
preex1stenle casos

Brugo, 1977 No 1 38/V Obstruccion intestinal, Ileon y estémago Cirugiay QT LMA y fallecimiento
epigastralgia | alos 4 meses

Beck, 1984 No 1 30/V. Dolor abdominal Ileon terminal y ciego Cirugia, RT  LDE tras 4 afios
y vémitos y QT

Miliauskas, 1985 No 1 42/M Obstruccion intestinal Intestino delgado QT LMA alos 6 meses;

y mesenterio fallecimiento a las
. 2 semanas

Meis, 1986 No 2 16/M 31/V Dolor abdominal. Intestino delgado. Ileon  QT. QT LDE tras 6 afios
Obstruccion intestinal y mesenterio LMA alos 8 meses;
y hematoquecia remision tras 8 afos

Russel, 1988 No 1 49/V Pérdida de peso, dolor Intestino delgado Cirugia, QT LMA alos 8 meses;
abdominal y y mesenterio y TMO vivo tras 25 meses
obstruccion intestinal autélogo

Lugassy, 1988 LMCen crisis 1 57/V. Obstruccion intestinal, Ileon Cirugia Muerte a los 4 meses

blastica peritonitis
Friedrich, 1989 No 3 57/IV Obstruccidn intestinal
No 34/V Obstruccidn intestinal
LMA 64/M Obstruccion intestinal,
diarrea y fiebre
Corpechot, 1998 No 1 40/V Obstruccién intestinal
Zhou, 2001 No 1 32/V Dolor abdominal,
diarrea, pérdida de
peso y vomitos
Caso actual 2003 No 1 27/V Dolor abdominal,

suboclusion intestinal

Yeyuno y retroperitoneo  Cirugia y RT LMA alos 2 meses,
fallecimiento a los

6 meses

. Cirugia Sepsis poscirugia
Ileon y mesenterio, Cirugia Sepsis poscirugia
yeyuno

Yeyuno Cirugiay QT LMA alos 21 meses,
TMO y muerte en
10 meses

Intestino delgado Cirugiay QT TMO alos 10 meses;
LMA alos 4 meses;

muerte 1 afio después
LMA alos 5 meses;
LDE tras 32 meses

Intestino delgado y
retroperitoneo

Cirugia

LMA: leucemia mieloide aguda; LMC: leucemia mieloide crénica; LDE: libre de enfermedad; QT: quimioterapia; RT: radioterapia; V: varén; M: mujer. TMO: trasplante

de médula 6sea. (Modificada de Corpechot et al’.)

Aunque los SG pueden desarrollarse en cualquier regién
del organismo, los lugares mds frecuentemente afectados
son los huesos (25%), los ganglios linfaticos, la piel (21%)
y los tejidos blandos (10%)°. La mayoria de los casos se
presentan como tumores de localizacién tnica, aunque se
han descrito tumores multifocales en varias ocasiones®.

La localizacién gastrointestinal del SG es muy infrecuen-
te (representa un 6,5% en una de las series mas amplias®).
Hasta la fecha se han publicado al menos 12 casos de SG
con afectacion del intestino delgado, 9 de los cuales no
presentaban trastornos hematolégicos en el momento del
diagndstico. Corpechot et al’ realizaron en 1998 una revi-
sién de los casos publicados de SG que afectaban al intes-
tino delgado (yeyuno y especialmente {leon), con exten-
sién en algunos de ellos al mesenterio o a los ganglios
linfaticos retroperitoneales (tabla I). La mayoria de los
pacientes, con edades comprendidas entre la tercera y la
quinta décadas, comenzaron con una clinica de obstruc-
cion intestinal o dolor abdominal intermitente, habiéndo-
se descrito excepcionalmente su presentacién como per-
foracién intestinal®® o como hemorragia digestiva en el
contexto de una leucemia mieloide crénica'®.

En el caso aqui presentado, el tumor estaba localizado en
el fleon proximal y, al igual que en los pocos casos des-
critos en la bibliografia, el sintoma principal fue el dolor
abdominal recurrente secundario a las crisis suboclusi-
vas. La tumoracién, que ocupaba toda la luz ileal, infil-
traba su pared hasta extenderse hacia la raiz del me-
senterio y existian pequefias adenopatias locales. No se
objetivaron datos de hemorragia tumoral ni de perfora-
cién intestinal.
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La apariciéon endoscépica en el intestino delgado se ha
documentado en un solo caso mediante enteroscopia’,
describiéndose como masas polipoides que remedan a los
linfomas. Desde el punto de vista radiolégico, se compor-
tan como estenosis anfractuosas con dilatacién de los tra-
mos proximales.

El SG también se ha descrito en otras localizaciones in-
testinales. Existen al menos 11 casos documentados de
SG que afectaron al estémago!!, la mayoria de ellos des-
critos en pacientes con LMA o leucemia mieloide créni-
ca, y que se manifestaron fundamentalmente por epigas-
tralgia y hemorragia digestiva alta, con apariencias
endoscOpicas variables (ulceraciones, masas ulceradas,
masas polipoideas sésiles o nédulos ulcerados).
Recientemente, Zhou et al han descrito un caso de perfo-
racion intestinal secundaria a tdlcera géstrica que corres-
pondia a un SG'2 En el colon sélo se han descrito 4 ca-
sos, todos en pacientes con trastornos hematolégicos de
base. La sintomatologia no difiere de la del carcinoma co-
lorrectal (dolor abdominal, rectorragia o diarrea!*>!4), y se
ha descrito un caso de perforacién cecal tras la adminis-
tracion de factor estimulante de colonias de macréfagos
(CM-CFS)"5. El aspecto endoscépico es inespecifico;
puede simular un adenocarcinoma, enfermedad inflama-
toria o colitis infecciosa.

El estudio anatomopatolégico representa siempre un gran
problema, dado que con frecuencia estos tumores se con-
funden con los linfomas o con los carcinomas indiferen-
ciados, especialmente si el paciente no presenta eventos
hematolégicos medulares o periféricos leucémicos.
Estudios como los de Neiman et al® demuestran la varia-
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bilidad y la dificultad en el reconocimiento histolégico,
que ahora se ha simplificado tras el desarrollo de las ulti-
mas técnicas de inmunohistoquimica y microscopia elec-
trénica’®. En el SG, las células tumorales son positivas
para CD45 (antigeno leucocitario comiin), CD43 y para
los marcadores mieloides como mieloperoxidasa y lisozi-
ma, y esta reactividad conjunta los distingue del linfoma,
que es positivo para CD45 y CD43 (este dltimo sélo es
positivo en linfomas T) y negativo para los marcadores
mieloides citados!”!8.

En el SG también se han descrito cambios citogenéticos,
como la translocacién (8;21), asociada o no a la trisomia
81319 'y la inversién del cromosoma 16%, los cuales podri-
an contribuir a su diagndstico.

Raramente los cloromas sintomdticos ocurren en ausencia
de enfermedad de sangre periférica o en médula 6sea, de
modo que en los pacientes con SG no leucémicos se desa-
rrolla con posterioridad, y casi invariablemente, una leu-
cemia aguda®®?!. El intervalo desde el diagnéstico del SG
hasta el desarrollo de leucemia es variable, tal como des-
criben Neiman et al®, con una mediana de 10 meses (in-
tervalo entre 1 y 49 meses). Esta es la razén por la que la
mayoria de los autores recomiendan tratar a estos pacien-
tes como si de una LMA se tratase?>?, ya que son preci-
samente los pacientes tratados los que obtienen supervi-
vencias mds prolongadas. Ademds, la administracién
temprana de quimioterapia se asocia a una menor proba-
bilidad de desarrollo posterior de LMA?*?. En la serie
descrita por Corpechot et al’, casi todos los pacientes re-
cibieron tratamiento quirdrgico con quimioterapia y/o ra-
dioterapia coadyuvante y la mayoria de ellos desarrolld
LMA, con respuestas variables al tratamiento citostatico
(desde el fallecimiento hasta supervivencias o remisiones
completas, alguna superior a los 8 afios).

En conclusioén, el diagnéstico del SG puede entrafar mu-
chas dificultades, especialmente en los pacientes en los
que no existe evidencia de enfermedad hematoldgica de
base. La anadida dificultad en su reconocimiento histol6-
gico se ha simplificado en los tltimos afios, tras el desa-
rrollo de las nuevas técnicas de inmunohistoquimica. A
pesar de que se trata de una entidad con un prondstico
muy grave, el tratamiento medicoquirdrgico comporta be-
neficios para los pacientes en lo que a supervivencia se
refiere, ya se trate de pacientes leucémicos o no leucémi-
cos. Es importante, pues, conocer esta entidad y tenerla
presente en el quehacer médico diario, tanto en los pa-
cientes con enfermedades hematoldgicas de base como en
los casos de tumoraciones malignas indiferenciadas o lin-
fomas de localizacién extramedular.
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