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Resumen

Introduccion: El tumor maligno neuroectodérmico gastrointestinal (GNET) es un sarcoma muy
poco frecuente y con un complejo diagndstico diferencial.

Caso clinico: Presentamos el caso de una paciente de 34 afios sin antecedentes de interés. Acude a
urgencias por cuadro de obstruccion intestinal. En la TC se observa masa en flanco izquierdo de 10
x 4,5 x 4,5 cm con necrosis central que depende de yeyuno y que provoca cuadro obstructivo. Se
decide cirugia urgente objetivandose tumoracion a nivel de primer asa yeyunal con multiples
adenopatias en el meso. Se realiza seccion yeyunal de un metro desde el angulo de Treitz, y
anastomosis compleja L-L. manual a dicho nivel, solo facilitada por la dilatacion de la propia
obstruccién. La AP de la pieza viene informada como GNET. Asocia conglomerado adenopatico
metastasico de 5,7 X 5,5 x 4,8 cm. T2bN1. La paciente evolucion6 favorablemente, siendo dada de
alta al 92 dia. Desde Oncologia se ha derivado a la Unidad de Referencia de Sarcomas.

Discusion: El GNET es un sarcoma de etiologia desconocida, suele afectar al intestino delgado
(70% yeyuno e ileon) y con menor frecuencia al estomago o al colon. El estudio mas reciente
publicado en 2018, habla de una mediana de edad de 33 afios, con predisposicion por los varones. La
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sintomatologia mas frecuente es el dolor abdominal y la obstruccién. El diagndstico diferencial
incluye: GIST, melanoma, sarcoma sinovial; pero el principal es el sarcoma de células claras, ya que
ambos presentan histologia y traslocaciones moleculares similares y pueden localizarse a nivel
gastrointestinal. Entre los hallazgos histoldgicos destaca la afectacién de submucosa y muscular
propia pudiendo afectar a mucosa y serosa. Se caracteriza por ser una neoplasia sélida con laminas
difusas o nidos de células epitelioides u ovaladas con nucleo rodeado de citoplasma eosinofilo.
Ocasionalmente presentan nucléolo prominente e inclusiones citoplasmaticas intranucleares con una
actividad mitoética variable entre 0 y 20 mitosis/10CGA (en nuestro caso grado 3: > 30 mitosis/10
CGA). Muestra positividad a la proteina S-100, SOX10, vimentina, y sinaptofisina. Los marcadores
melanociticos, HMB45, melan A, tyrosinasa y MiTF-M son habitualmente negativos, asi como los
marcadores asociados al GIST. El andlisis de reordenamiento de la regién cromosémica EWSR1 en
las células tumorales mediante FISH muestra en la mayoria de los casos presencia de
reordenamiento (> 25% en nuestra paciente). Todos estos hallazgos histolégicos,
inmunohistoquimicos y de genética molecular nos daran el diagnéstico definitivo. En nuestro caso, la
positividad a proteina S-100, SOX10, vimentina, y sinaptofisina; asi como la ausencia de marcadores
melanociticos orientd hacia el diagnostico definitivo de GNET. La mayoria de los casos de GNET
presentan metastasis al diagnostico en ganglios linfaticos o higado. El tratamiento es la cirugia con
reseccion con margenes de seguridad. En cuanto al tratamiento adyuvante no hay ningun estudio
sobre quimioterapia o radioterapia postoperatoria. La evolucion suele ser mala con recurrencia local
o0 a distancia temprana y con una supervivencia media de 10 meses. El GNET es una neoplasia a
tener en cuenta en tumoraciones gastrointestinales con un prondstico infausto, y cuyo diagndstico
precisa de la ayuda de un estudio anatomopatoldgico completo.
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