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Resumen

Introduccion: La hipdtesis mas aceptada del origen del GIST extraintestinal es la presencia de
células intersticiales de Cajal en diversos drganos y tejidos conectivos de la cavidad abdominal. No
existen datos de su incidencia real, no presentan variacion geografica, debutan en pacientes mas
jovenes y de predominio femenino. Suelen ser solitarios, la presencia de muchos GIST suele
considerarse como enfermedad metastdsica pero esto sigue siendo controvertido.

Caso clinico: Paciente de 36 afios estudiada en Ginecologia por astenia y aumento del perimetro
abdominal.. En las pruebas complementarias presenta leve anemia (hb 10,1 g/dL) y una tumoracién
suprauterina de 15 cm, por lo que se realiza un TAC toracoabdominal que informan como
tumoracion de 19 x 13 x 8,5 cm heterogénea, que desplaza asas intestinales hacia el marco
supramesocolico. Region de ascitis encapsulada que contiene pequenos nédulos que podrian
corresponder a implantes peritoneales. Se presenta en Comité Multidisciplinar de Tumores y se
decide escision quirurgica programada (debulking). Pero la paciente acude a urgencias 8 dias tras el
alta hospitalaria por sincope. Presenta estabilidad hemodindmica, en la analitica la hemoglobina ha
descendido a 6,7 y se realiza un nuevo TAC abdominal (aumento de la masa abdominopélvica, de la
ascitis y signos de sangrado activo en hipocondrio derecho sin poder identificar el vaso tributario. La
paciente comienza con signos de shock hipovolémico por lo que se decide la intervencién quirurgica
urgente, como hallazgos: un hemoperitoneo de 4 litros, la tumoracién adyacente pero independiente
a la curvatura mayor gastrica con signos de sangrado activo a ese nivel, por rotura espontéanea en su
cara anterior e implantes en ctipula diafragmatica derecha, hiatal izquierda, estémago y cupula
uterina. Se procede a la exéresis de la tumoracién en bloque con parte de estémago, la
peritonectomia de la cipula anterior derecha y parcial de la izquierda, cipula vesicouterina,
omentectomia bursectomia y apendicectomia. En el estudio anatomopatoldgico la masa es filiada
como un GIST extraintestinal, de tipo epitelioide de alto grado, multifocal, indice mitdtico 12/5 mm®.
Positividad inmunohistoquimica a CKIT, DOG1 y vimentina, mutacién del exén 18 del PDGFR-alfa. Se
inicié tratamiento con imatinib sin signos de enfermedad tumoral macroscépicamente activa en el
ultimo PET-TAC.
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Discusion: Su diagnéstico es inmunohistoquimico con positividad a CD-34, CKIT y vimentina. La
positividad de DOG-1 es mas especifica y permite filiar al 30% de tumores GIST que son CKIT
negativos. Son resistentes a la quimioterapia y a la radioterapia por lo que el tratamiento optimo es
la escisidn quirdrgica, si esta no ha sido completa o en recurrencias posteriores se recomienda la
terapia con imatinib mesilato y sunitinib como segunda linea. No existen ensayos clinicos
aleatorizados para recomendar la neoadyuvancia con Imatinib, sin embargo, en el prospectivo de
Eisenberg se evidencié una disminucion del tamano tumoral que favorecio la cirugia posterior. Los
factores asociados al mal prondstico son el tamaiio, la presencia de necrosis, un elevado indice
mitético y de ki67%. Aunque las caracteristicas histoldgicas e inmunofenotipicas de los GISTs
extraintestinales no difieren de otros GIST, su grado de malignidad es mayor.
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