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PALABRAS CLAVE Resumen  Los tumores del estroma gastrointestinal (GIST) del tabique rectovaginal son enti-

GIST: dades muy poco frecuentes, que cuando aparecen plantean grandes dificultades por su escasa
) e . . . . . .

sospecha diagndstica. En la mayoria de los casos, se suelen confundir con leiomiomas o leiomio-

Tabique rectovaginal; ; X s N e
sarcomas, por su consistencia y tamano similar, por lo que desempena un papel clave el analisis

ﬁrl:a\\/g;b histoldgico e inmunohistoquimico a la hora de planificar el abordaje terapéutico de estas pacientes.
Presentamos el caso de una paciente de 75 afos con un tumor GISTen el tabique rectovaginal, a
la que se realizd reseccion total de la lesion y posterior tratamiento con Glivec ® (mesilato de
imatinib).
© 2009 SEGO. Publicado por Elsevier Espafa, S.L. Todos los derechos reservados.
KEYWORDS Gastrointestinal stromal tumor of the rectovaginal septum: a diagnostic challenge
EIST’ . X Abstract Gastrointestinal stromal tumors (GIST) of the rectovaginal septum are highly
ectovaginal septum; . o . . .
Gleevec®; infrequent eptlFles that pose ? challenge due. to the lack of diagnostic susp1c19n.‘ Thgse.tumor.s
[ are often misdiagnosed as leiomyomas or leiomyosarcomas because of the similarity in their

structure and size. Histological analysis and immunochemistry play a key role in the choice of
therapeutic strategy in these patients. We report the case of a 75-year-old woman with a GIST
tumor in the rectovaginal septum. Tumor enucleation was performed and subsequent treatment
with imatinib mesylate (Gleevec®) was established.
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Introduccion
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Cajal del tubo digestivo, que constituyen las neoplasias
mesenquimales mas frecuentes del tubo digestivo. Aproxi-
madamente el 30% de los GIST son malignos, pero no existen
criterios histologicos claros de malignidad' . Representan
entre el 0,1 y el 3% de las neoplasias del tubo digestivo, y
aproximadamente el 5% de todos los sarcomas de tejidos
blandos. La incidencia es ligeramente superior en varones
con un pico de edad al diagnéstico entre los 50 y los 70
afios>>. En el 70% de los casos, la localizacién es gastrica®*,
20-30% en intestino delgado, y menos del 10% se localizan en
eséfago, colon y recto®>.

Historicamente, estos tumores fueron considerados origi-
narios del tejido muscular liso del tubo digestivo, por lo que
con frecuencia eran diagnosticados de leiomiomas o leiomio-
sarcomas. Los estudios llevados a cabo con microscopia
electrénica e inmunohistoquimica, revelaron que tan soélo
una minoria de este tipo de tumores se originaba en las fibras
del musculo liso de las visceras del tubo digestivo, y que
muchas de estas células neoplasicas recordaban estructuras
derivadas de tejidos neurales®>.

Los tumores GIST con localizaciéon fuera del tracto gas-
trointestinal son muy excepcionales, por lo que ante la
aparicion de una masa en el tabique rectovaginal, la primera
posibilidad diagnostica suele corresponder con miomas y
rectoceles, y no con esta entidad®.

A continuacion, presentamos el caso de una paciente con
tumor GIST del tabique rectovaginal, las pruebas diagnosti-
cas realizadas y el tratamiento propuesto.

Caso clinico

Mujer de 75 afos, sin antecedentes personales de interés, que
fue remitida a nuestro servicio desde la unidad de endoscopia
digestiva por hallazgo en colonoscopia (fig. 1) de protrusion a
nivel rectal de una masa extrinseca de unos 4 cm de posible
origen ginecologico. La paciente habia consultado a su médico
de cabecera semanas antes por sensacion de peso en genitales
y estrefiimiento de varios meses de evolucion.

Figura 1

Colonoscopia: protusion a nivel rectal de una masa
extrinseca de posible origen ginecoldgico.

Figura 2 Reseccion total de la masa que se encontraba firme-
mente adherida al recto.

En la exploracion fisica se visualizaba un abombamiento
de la cara posterior de vagina a expensas de una tumoracion
de unos 5 cm; que se palpaba bien delimitada, multilobulada,
de consistencia heterogénea, que improntaba tanto en la
vagina como en el recto, localizada a 2-3 cm del introito
vaginal, y que parecia depender del tabique rectovaginal.

La ecografia transvaginal mostraba unos genitales inter-
nos atroficos normales, y a nivel del tabique rectovaginal, la
tumoracion descrita, de unos 5cm diametro mayor, bien
delimitada, de aspecto solido, con abundante vasculariza-
cion, que parecia depender de la musculatura del recto.

Se realiz6 una resonancia magnética (RM) abdomino-pél-
vica, que sugirio la dependencia de la tumoracion de la pared
rectal. Los marcadores tumorales (CEA, AFPy CA 19.9) fueron
negativos.

Se realizo6 una biopsia transvaginal de la lesion con resul-
tado de tumor del tracto gastrointestinal (c-Kit +) de riesgo
intermedio de malignidad.

Con la colaboracion del servicio de cirugia general se llevo a
cabo la reseccion de la masa con reconstruccion perineal y de
esfinter anal externo en el mismo tiempo quirurgico (figs. 2y 3).

Resultado final de la intervencion con reconstruccion
del esfinter anal externo.

Figura 3
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Figura 4 Sustrato histoldgico compatible con tumor del
estroma gastrointestinal de alto riesgo de malignidad. Hematox-
ilina-eosina.

El estudio de la pieza quirargica (figs. 4, 5y 6) informé de
sustrato histolégico compatible con tumor del estroma gas-
trointestinal de alto riesgo de malignidad (16 mitosis por 50
campos de gran aumento), con patrén fascicular; células
fusiformes con nicleos ovoides, con ligera anaplasia y pleo-
morfismo, y con citoplasma fibrilar débilmente basofilo. El
tamano del tumor y los margenes no pudieron evaluarse por
recibirse multifragmentado, por lo que ante una posible ciru-
gia incompleta, se indico tratamiento adyuvante con mesilato
de imatinib (Glivec®), 400 mg/dia via oral. Tras un afio con
esta pauta la paciente se encuentra actualmente libre de
enfermedad y se ha dado por finalizado el tratamiento.

Discusion

Los GIST, considerados hasta hace pocos afos neoplasias
derivadas del musculo liso del tubo digestivo, eran clasifica-

Figura 5 A mayor aumento, se visualiza el patron fascicular
caracteristico, células fusiformes con nucleos ovoides con ligera
anaplasia y pleomorfismo, y con citoplasma fibrilar débilmente
basofilo.

Figura 6 Positividad para c-kit.

dos frecuentemente como leiomiomas o leiomiosarcomas,
con el consiguiente fracaso en su abordaje terapéutico y
empeoramiento de su pronéstico®>. El hecho de que se
presente como una masa en una ubicacion tan infrecuente
como el tabique rectovaginal, conlleva a que la dificultad
diagnoéstica sea aun mayor. En nuestro caso, la primera
sospecha diagndstica apuntaba a que se tratara de un mioma.

Los sintomas mas comiUnmente asociados a tumores GIST
del tabique recto-vaginal son sangrado rectal, sensacion de
bulto en genitales®° estrefiimiento y disquecia®. En estadios,
iniciales la mayoria son asintomaticos (10-30%)*°.

La tomografia computarizada (TC) con contraste es el
método de imagen de eleccion en pacientes con presentacion
como masa abdominal. En los casos de GISTrectal conocido una
RM aporta méas informacion que la TC?>. En algunos casos,
constituyen un hallazgo casual en una colonoscopia’ y, a veces,
es incluso necesaria la realizacion de una tomografia por
emision de positrones-TC para llegar al diagnostico®.

Ademas de la dificultad diagndstica por la escasa sospecha
clinica de este tipo de tumores, hay que afadir el hecho de
que la biopsia no abarca, en muchas ocasiones, todas las
capas del tumor, por lo que es dificil precisar la naturaleza
maligna de la lesion, y en la mayoria de los casos es necesario
el estudio anatomopatologico de la pieza completa tras la
reseccion quirdrgica®. En nuestro caso, la lesion se etiquet6
en un primer momento de riesgo intermedio de malignidad,
pero el estudio de la pieza completa evidencié6 un mayor
numero de mitosis por campo, con lo que finalmente se
concluyé que se trataba de un tumor GIST de alto riesgo
de malignidad.

El estudio anatomopatologico de la lesion suele mostrar
un moderado componente celular, compuesto por fasciculos
de células fusiformes con nlcleos ovoides con ligera anapla-
sia y pleomorfismo, y con citoplasma fibrilar débilmente
basofilo®.

El diagnostico se confirma por técnicas de inmunohisto-
quimica, por la expresion de un receptor celular con activi-
dad tirosin-cinasa (CD-117, producto del gen c-kit)>%. El
tamaio tumoral y el indice mitotico son los rasgos morfolo-
gicos mas utiles y permiten clasificar las lesiones como de
riesgo muy bajo, bajo, intermedio y alto®.
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El tratamiento de primera linea de estos tumores es la
reseccion quirirgica completa. En los casos con localizacién
en el tabique rectovaginal, como en el que exponemos,
existe mas unanimidad si cabe para recomendar la exéresis
quirargica de entrada, siempre que el tumor sea reseca-
ble?*¢1° | os grandes margenes de reseccion y la linfade-
nectomia no parecen ser necesarios, ya que las metastasis a
los ganglios linfaticos son raras. Las recidivas son frecuentes,
tanto locales como metastasicas, y las localizaciones princi-
pales son higado, pulmoén y hueso?.

Glivec® (mesilato de imatinib), conocido por su empleo
para el tratamiento de un tipo de leucemia mieloide cronica,
es el primer farmaco eficaz para tratar la enfermedad irre-
secable o metastasica®>®'", con la que se obtiene un 80% de
respuesta parcial o estabilizacion del crecimiento del tumor;
las remisiones completas de la enfermedad son muy infre-
cuentes>'",

Su accién terapéutica radica en la inhibicion selectiva de
la actividad tirosin-cinasa de la célula'. La dosis recomen-
dada para el inicio del tratamiento es de 400 mg diarios, con
posibilidad de administrarla a dias alternos si existe eviden-
cia de efecto terapéutico con menores dosis. La duracion del
tratamiento es controvertida'>. En nuestro caso se decidi6
interrumpir su administracion tras comprobar mediante RM,
colonoscopia y examen ginecologico que no habia evidencia
de enfermedad tras un afo de tratamiento.

De los estudios publicados al respecto, existe evidencia de
una tasa de respuesta completa en un 41-65% de los pacien-
tes, con un porcentaje adicional de 32-64% de pacientes que
logran frenar la progresion de la enfermedad.

La toxicidad gastrica y hepatica, asi como la pancitopenia,
son los efectos adversos mas frecuentes de este farmaco®. En
nuestro caso, la paciente no refirié ningn efecto secundario
durante su administracion.

Actualmente, existe ademas un segundo farmaco apro-
bado para el tratamiento de los tumores GIST resistentes al
mesilato de imatinib: es el malato de sunitinib (Sutent®).

La media de supervivencia en general para los tumores
GIST es de 24 meses (con un rango que oscila entre 1y 175
meses), con una supervivencia del 35-50% a los 5 anos en las
series mas grandes*®, si bien esta depende de factores
pronoésticos como el tamafo del tumor (peor prondstico si
es > 5 cm), sexo (peor en varones), resecciones incompletas,
metastasis a distancia, etc.. No existe, sin embargo, rela-
cion con la edad del paciente.

Existe también un alto indice de recurrencia, con cifras
alrededor de un 10% de pacientes libres de enfermedad
después de un largo periodo de seguimiento®.

Nuestro caso pone de manifiesto la dificultad que con-
lleva el diagnostico de este tipo de tumores por su infre-
cuente aparicion en esta localizacion, asi como la
importancia de un correcto diagnostico histologico para

disefar una estrategia terapéutica adecuada con la
consiguiente mejora del pronéstico.
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