CIR ESP. 2015;93(Espec Congr):622

CIRUGIA
Cirugia Espanola -

www.elsevier.es/cirugia

P-375 - GIST MULTIPLE Y NEUROFIBROMA PLEXIFORME DE CIEGO ASOCIADOS A
NEUROFIBROMATOSIS TIPO I

Moreno Muzas, Celia; Minguillon Serrano, Antonio; Corominas Cishek, Alexandra; Utrillas Martinez, Ana C;
Lopez Peris, Pedro; del Val Gil, José M*¢

Hospital General Obispo Polanco, Teruel.

Resumen

Objetivos: Ante GIST multiples hay que descartar enfermedades como neurofibromatosis tipo I
(NFT). El objetivo es aportar un nuevo caso de esta rara patologia, GIST multiple asociado a NFI, y
revision bibliografica sobre estas formas multiples no metastasicas.

Caso clinico: Varén de 75 anos con NFI sometido a hemicolectomia derecha por lipoma submucoso
en angulo hepatico coexistente con pdlipo en ileon terminal, y el hallazgo incidental de tumoracion
submucosa en ciego y numerosos e incontables nddulos parietales blandos, no pediculados,
distribuidos en pared géastrica y todo el intestino delgado, de diferentes tamafos, la mayoria
diminutos, salvo 2 que se enuclean para estudio histoldgico. En la pieza de colon se describen 3
tumoraciones distintas, lipoma submucoso (4,5 cm) en colon, pélipo hiperplasico (3,4 cm) ileal y
neurofibroma plexiforme (NFP) cecal. El nddulo de pared gastrica (1,5 cm) y el yeyunal (2 cm)
corresponden a GIST de bajo grado (1 mitosis/50 campos gran aumento), proliferaciéon de células
fusiformes. Ambos c-Kit y CD34 positivos. Ki-67 < 5%. S100 y actina negativos. Neurofibroma: CD34
y S100 positivos, c-Kit, bcl2 y actina negativos, Ki-67 < 2%. Se clasifica de bajo riesgo por presentar
un tamafio < 5 cm y < 5 mitosis. No se realiza la extirpacion completa ya que implica enucleaciones
multiples, gastrectomia y reseccion masiva intestinal. De la revision bibliografica nacional y en
PubMed se concluye la baja frecuencia de casos publicados, no encontrando ninguno donde el
numero de tumores sea tan numeroso y en mas de un érgano como en el caso presentado, no siendo
necesariamente su nimero un indicador de mayor agresividad. Los GIST multiples pueden
presentarse en 3 contextos diferentes: lesiones espontaneas, sindrome familiar autosémico
dominante, y asociados a sindromes especificos como NFI, Carney. Estas variantes deben ser
conocidas por las connotaciones prondsticas y terapéuticas que conllevan. Fuera de estos ambitos,
se interpreta que todo GIST multiple es el resultado de siembras tumorales metastasicas y, por
tanto, enfermedad avanzada. La biologia de los GIST en la NFI es diferente a la poblacion general,
su asociacién es poco frecuente y de naturaleza desconocida, afecta al 7% de estos pacientes.
Descritos como multiples y milimétricos, de localizacion preferente yeyunoileal. Los NFP,
patognomonicos de NFI, su localizacién menos frecuente es ciego.

Discusion: La malignidad se establece en funcién del tamafio y numero de mitosis por 50 campos
de gran aumento. La confirmaciéon Inmunohistoquimica es imprescindible para el diagndstico,
expresion c-Kit (CD117) y CD34. Ki-67 para valorar el indice proliferativo y descartar otras lesiones
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mesenquimales. La mayoria silentes, a menudo hallazgos durante una laparotomia por otro motivo.
Pequeiios y multiples, tipicamente localizados en delgado, baja actividad mitética, no asociados a
enfermedad agresiva. Por lo general siguen un curso benigno, lo que sugiere un buen prondstico a
largo plazo. En estas raras formas el prondstico y el tratamiento difieren de las formas
convencionales. El tratamiento incluye la reseccién segmentaria intestinal siempre que sea posible.
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