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Manifestaciones clinicas, endoscépicas e histopatoldgicas de
los pacientes pediatricos con tumor de GIST, atendidos en la
UMAE Hospital General “Dr. Gaudencio Gonzalez Garza” Centro
Médico Nacional La Raza

Clinical, endoscopic and histopathological manifestations of pediatric patients with a GIST
tumor, treated at the UMAE Hospital General “Dr. Gaudencio Gonzalez Garza” Centro
Médico Nacional La Raza

Clara N. Torres-Rodriguez*, Jorge A. Fonseca-Ndjera, Jesus Monroy-Ubaldo

Servicio de Endoscopia Pedidtrica, Hospital General “Dr. Gaudencio Gonzdlez Garza’, Centro Médico Nacional La Raza, Ciudad de México, México

Resumen

Introduccioén: Los tumores GIST, son lesiones de la pared intestinal con presentacidn clinica variable donde la endoscopia
es indispensable en el diagndstico detectando lesiones y tumores. Objetivo: El objetivo del estudio es describir las mani-
festaciones clinicas, endoscdpicas e histopatoldgicas de los pacientes diagnosticados con tumor GIST en nuestro servicio.
Material y métodos: Se realizé un estudio descriptivo, transversal y retrospectivo con pacientes pediatricos atendidos en
nuestro servicio con tumor GIST. Las variables incluidas fueron edad, género, tamafio de tumor, manifestaciones clinicas,
hallazgos endoscdpicos e histoldgicos, inmunohistoquimica y riesgo de malignidad. Se utilizé estadistica descriptiva con
medidas de tendencia central y dispersion. Resultados: En los dltimos 15 afios se diagnosticaron 5 pacientes con GIST, 4
género masculino, edad promedio al diagndstico 11 afios. Tiempo de evolucion promedio de 2 afios, con datos clinicos
iniciales inespecificos. Se encontré el tumor en estémago en el 60%, con tamafio entre 4.5-11 cm. En 4 casos se sospecho
el diagndstico por endoscopia encontrando tumoraciones con mucosa normal o cambios leves. Con inmunohistoquimica, el
CD117 se detecto en 3 pacientes. Dos de estos catalogaron con riesgo intermedio para malignidad y dos riesgo alto. El
100% recibié manejo con reseccion tumoral e imatinib, solo 1 con recaida. Conclusiones: Esta es la serie de casos pedid-
tricos mds grande presentada en México, con lo que se aprecian datos distintos a los conocidos al momento. EI prondstico
de los GIST aunque es variable, se ha presentado favorable en nuestra serie recibiendo manejo quirdrgico y farmacolégico
con Imatinib.
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Introduccion el 3% de las neoplasias del sistema digestivo y el 1%
. . de los tumores malignos de este mismo tracto, con in-
Los tumores del estroma gastrointestinal (GIST), lla-  gidencia baja en pediatria y siendo escasos los estu-

mados por sus siglas en inglés como GIST, representan  dios en México'.
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Estos tumores tienen un rango de supervivencia del
73% al afo de diagnostico y 16% a los 10 afios debido
a su deteccion tardia por su clinica tan variable e ines-
pecifica como dolor abdominal y hemorragia de tubo
digestivo®. Estos sintomas suelen estar combinados
con pérdida del apetito, cambios en habitos de alimen-
tacion, plenitud temprana, distensién abdominal, disfa-
gia, palidez, fatiga, ndusea, vomito, estrefiimiento,
malestar abdominal, diarrea, obstruccion intestinal, o
masa abdominal, aunque un gran porcentaje es diag-
nosticado de forma incidental ya que cursa
asintomatico®.

La endoscopia (esofagogastroduodenoscopia, cap-
sula endoscopica y enteroscopia) son indispensables
en la ruta diagndstica, pudiendo encontrarse una pro-
tuberancia submucosa como se muestra en la Figura 1
de tamano variable, cubierta generalmente de mucosa
normal, sin embargo puede asociarse a ulceracién o
hemorragia de la misma, y se corrobora la extension
con ayuda de tomografia computarizada o ultrasonido
endoscdpico como se observa en la Figura 24,

Los GIST son uno de los diversos tipos de lesiones
de la pared gastrointestinal causados por la expresion
de la proteina del receptor KIT (tirosina-cinasa) detec-
tada con el antigeno CD117 (c-KIT), aunque en nifos
esta mutacion solo se reporta en menos del 15%, sien-
do la pérdida de funcion del complejo succinato des-
hidrogenasa (SDH) el que se detecta con mas
frecuencia con CD34 de inmunohistoquimica'®.

Los criterios de malignidad indudables son la pre-
sencia de metastasis y/o la invasién a 6rganos vecinos.
Otros datos como la densidad celular, atipia, ulceracion
mucosa, e infiltracion muscular, son complementarios.
En el afio 2001 se llegd a un consenso donde se es-
tablecieron 4 grupos prondsticos de acuerdo a tamafo
tumoral e indice mitético®.

Objetivo

Nuestro objetivo es conocer las manifestaciones cli-
nicas, endoscopicas e histopatoldgicas de los pacien-
tes pediatricos con tumor de GIST, atendidos en el
Hospital General “Dr. Gaudencio Gonzalez Garza”
Centro Médico Nacional La Raza.

Material y métodos

Se realizé6 un estudio observacional, descriptivo,
transversal y retrospectivo. Se presentd para su apro-
bacién al Comité Local de Etica e Investigacién en
Salud, clasificando como categoria | ya que no implicd

Figura 1. Endoscopia de tumor GIST en estdbmago donde
se observa tumoracion submucosa cubierta por mucosa
con leve hiperemia.

Figura 2. Ultrasonido endoscépico de tumor GIST donde
se observa su extension en el estroma de la pared
intestinal.

riesgo para el paciente debido a que la investigacion
se realiz6 a través de la revision de expedientes clini-
cos. Se incluyeron todos los pacientes menores de 16
afhos con diagnostico confirmado de tumor GIST que
contaron con expediente clinico completo y se les rea-
liz6 un procedimiento endoscépico en el servicio de
Endoscopia Pediatrica en el Hospital General “Dr.
Gaudencio Gonzalez Garza” del Centro Médico
Nacional La Raza durante los ultimos 15 afos. Se ex-
cluyeron pacientes mayores de 16 afios al momento
del diagndstico y se eliminaron los que no contaban
con estudio endoscopico y/o histopatoldgico. Se acu-
di¢ al area de Archivo Clinico para realizar la busqueda
de expedientes de donde se registrd la recoleccién de
datos, y se capturaron las variables sociodemograficas
de la poblacion. Las variables incluidas fueron edad,
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pediatricos con tumor de GIST

Figura 3. Histologia de tumor GIST donde se observa la
neoplasia de tipo epiteloide con areas fusocelulares.

género, tamafio de tumor, manifestaciones clinicas,
hallazgos endoscépicos, ndmero de mitosis, tipo de
celularidad (Figura 3), inmunohistoquimica y riesgo de
malignidad. Se incluyeron todos los pacientes que
cumplieron con los criterios de seleccion. Se aplicé
estadistica descriptiva para analizar los datos con me-
didas de tendencia central y dispersion. Los resultados
se presentaron en gréficas y tablas.

Resultados

En los ultimos 15 afos de la consulta externa del
servicio de Endoscopia Pediatrica del Hospital General
“Dr. Gaudencio Gonzdlez Garza” Centro Médico
Nacional La Raza, se captaron 5 pacientes con diag-
nostico de tumor GIST, de los cuales 4 fueron del sexo
masculino (80%) y uno del sexo femenino (20%). La
edad promedio al momento del diagndstico fue de 11
afios 6 meses.

Cursaron un tiempo de evolucion previo al diagndsti-
co en promedio de 2 afios ya que el 100% iniciaron con
datos inespecificos como vomito, fiebre, hiporexia, as-
tenia, adinamia, pérdida de peso, y cefalea. Uno de los
casos fue detectado por sincope secundario a choque
hipovolémico al presentar ruptura de una tumoracién
abdominal la cual s6lo ocasionaba estrefiimiento como
sintoma previo. Ninguno de los casos se detectd por
masa abdominal como dato pivote, ni se realizd sospe-
cha de tumor de GIST de primera instancia. En el 60%
de los casos se localiz6 el tumor en cavidad gastrica,
el otro 40% en intestino delgado. Estas tumoraciones
oscilaron en tamafio de 4.5 a 11 c¢m, siendo sélo uno
de ellos multiple con 5 lesiones tumorales.

Figura 4. Histologia de implante de tumor GIST encontrado
en epiplén.

Cuatro casos contaron con endoscopia previo al
diagnostico e inmunohistoquimica, de estos se encon-
tr6 la mucosa desde normal hasta con cambios como
erosiva, ulcerada y con hiperemia. Histologicamente el
CD 117 se detect6 positivo en 3 de los casos (75%),
seguido por S100 y DOG1 en 2 pacientes y CD34 sélo
en uno. De acuerdo al tamafo del tumor y nimero de
mitosis se determinaron dos pacientes con riesgo in-
termedio para malignidad y otros dos con riesgo alto,
quedando clasificados como malignos el 60%, interme-
dio 20% y benigno 20%. Las caracteristicas clinicas,
endoscopicas e histoldgicas se resumen en la Tabla 1.

Al momento del diagndstico un paciente contaba con
implante a epiplén mostrado en la Figura 4 y uno con
metdstasis hepaticas. EI 100% recibié como manejo la
reseccion tumoral e imatinib, de estos sélo 1 caso
hasta el momento ha presentado recaida, y uno de
ellos decidid abandonar el tratamiento sin conocerse
hasta el momento su evolucion.

Discusidn

El tumor GIST es una entidad poco frecuente en la
poblacion pediatrica, s6lo se ha reportado como inci-
dencia 0.4 por millén de casos en Reino Unido®. En
México son escasos los reportes que existen al respec-
to, con series de casos maximo de tres pacientes y las
opciones para su deteccion temprana son menores. En
general se publica mayor frecuencia en mujeres de
edad prepuberal, lo cual contrasta inicialmente con lo
encontrado en este estudio donde solo uno de los 5
casos, es femenino; en cuanto a lo que respecta sobre
la edad referida en la bibliografia, esta si coincide con
nuestra deteccion promedio en la adolescencia®”.



Tabla 1. Caracteristicas de pacientes con GIST STD: Sangrado de tubo digestivo

Paciente | Dato clinico

Localizacion

Tamaiio N° mitosis | Celularidad | Tamaiio
x 50
campos de
alto poder

1 Cefalea, vomito, Fondo 5cm Erosiva 5 Epitelioide 5x4 cm + - +
fiebre, hiporexia

2 Dolor abdominal, Piloro 12 cm Normal 5-7 Mixto 45cm + + - -
STD bajo (Epitelioide
anemizante, sincope y Fusiforme)
por choque
hipovolémico

3 Astenia, adinamia,  Antro 5 tumores Ulcerada 2 Epitelioide 11 cm + - - +
disnea, STD bajo de 0.5 cm sangrante
anemizante

4 Anemia refractario  Yeyuno 5cm Hiperémica, 10 Mixto 5x45cm - - + +
a tratamiento congestiva (Epitelioide
hematoldgico y Fusiforme)

5 Dolor abdominal, lleon — — 2 — 3cm NA NA NA NA

STD bajo, pérdida de
peso, fiebre, vomito

Como dato clinico mas frecuente, el sangrado de
tubo digestivo se menciona en la literatura hasta en el
33 % de los nifios®, en nuestro estudio 2 pacientes
presentaron sangrado de tubo digestivo bajo que fue
anemizante, 1 paciente sangrado de tubo digestivo
bajo no anemizante y un paciente se caracterizé por
presentar anemia refractaria al tratamiento.

La localizacion mas frecuente encontrada en revisio-
nes bibliogréficas es la géstrica en el 60% seguida por
yeyuno e ileon*, lo que coincide con lo detectado, sin
embargo se refiere que la regién antral es el principal
sitio y esta soolo se encontrd en 1 de los 5 casos como
se mostro en la Tabla 1.

Endoscdpicamente se presentan en general protu-
berancias cubiertas con mucosa normal, sélo 1 de
nuestros pacientes cursé con esta similitud, el resto
tuvieron cambios que si bien son poco especificos, si
indicaban alteracién en la mucosa®.

La literatura demuestra que el 88% de los casos
pediatricos son positivos al marcador CD34 (SDH), a
diferencia de lo detectado en nuestro estudio donde
solo el 25% lo presentd, siendo de mayor frecuencia
el CD117 (c-KIT) mostrado en la Figura 5, como se
reporta es caracteristico de los GIST en adultos®®.

Es importante resaltar que los tumores GIST se des-
criben a nivel mundial como tumoraciones benignas en
70-80% de los casos, sin embargo so6lo uno de los 5

Figura 5. Inmunohistoquimica positiva para CD 117 en
tumor GIST.

presentados en esta serie clasific6 con benignidad,
siendo la mayoria (60%) malignos'.

Esta es la serie de casos mas grande presentada
en México, gracias a nuestro estudio se genera co-
nocimiento local respecto a esta patologia tan poco
conocida, con lo que se aprecian datos distintos a
los reportados hasta el momento y se puede llegar a
un diagndstico mas temprano en situaciones de
sospecha.
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Por otro lado aunque el prondstico de los GIST es
variable, se ha presentado favorable en nuestra serie
cumpliendo con el manejo quirdrgico y farmacolégico
con Imatinib; con lo que se pueden abrir nuevas lineas
de investigacion para futuros interesados en cuanto a
las distintas variables que modifican esta condicién o
simplemente extender el estudio intentando abarcar
una mayor muestra.
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