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RESUMEN

Alrededor del 13-20% de los pacientes con tumores del estroma
gastrointestinal (GIST) se han descrito un tumor sincrénico o
metacronico, afectando la mayoria de veces al tracto gastrointestinal.
Describimos el caso de un hombre de 81 anos derivado a nuestra
consulta con clinica de rectorragia y proctalgia, diagnosticado
mediante colonoscopia y biopsia informado de adenocarcinoma
sigmoide y GIST rectal. El tratamiento que llevamos a cabo combiné
reseccion anterior baja junto a reseccion de la lesion rectal por via
endoanal. La importancia de este caso reside en la infrecuencia de
los GIST de localizacion rectal (7-11%) cuya asociacion sincronica a
adenocarcinoma colorrectal, los hace alin mas inusuales.
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ABSTRACT

About 13-20% of patients with gastrointestinal stromal tumors
(GIST) present a synchronic or metachronic secondary tumor, typically
in the gastrointestinal tract. We present a case of an 81 year-old man
with rectorrhagia and proctalgia diagnosed by colonoscopy and
biopsy, with sigmoid adenocarcinoma synchronic to a rectal GIST.
Treatment combined low anterior resection with endoanal resection
of the rectal lession. The importance of this case lays in the low
frequency of rectal GIST (7-11%) and the even lower frequency of
synchronic association with a colorectal adenocarcinoma.

Keywords: Rectal neoplasms, gastrointestinal stromal tumors,
endoanal resection.

INTRODUCCION

Los tumores del tracto gastrointestinal (GIST) se originan en las
células intersticiales de Cajal, siendo el estomago el mas afectado
(70%), seguido del intestino delgado (10-20%). A nivel rectal, su
aparicion es infrecuente, con una incidencia del 7-10% del total.
Presentan unos marcadores especificos, como son el CD117 (c-KIT)
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expresado en mas del 95%, y el CD34 en el 70%. Tienen una distribucion
similar por sexos, aunque algo mas frecuente en varones.

La coexistencia de tumores GIST con otros de diferentes estirpes
histologicas es bien conocido, pudiendo desarrollarse este segundo
tumor de forma sincronica o metacronica. Presentamos el caso de un
paciente con un tumor GIST rectal sincronico a un adenocarcinoma
de colon. La baja probabilidad de afectacion simultanea junto a las
particularidades del abordaje transanal llevado a cabo en la lesion
rectal, recalcan el interés de nuestro caso.

CASO CLINICO

Paciente de 81afios con antecedentes de RTU por cancer de vejiga
derivado a consulta de Coloproctologia por rectorragia, proctalgia y
estrefimiento de un mes de evolucion, sin dolor abdominal ni pérdida
de peso. Al tacto rectal evidenciamos una gran tumoracion en cara
anterior del recto, lisa y con mucosa intacta. Se solicita colonoscopia
que informa de neoformacion de gran tamafio (>4 cm) a 30 cm del
margen anal que no estenosa la luz, y lesion en recto a 5 cm del
margen de aspecto polipoideo, excrecente, que se comprueba con
ecoendoscopia que esta en intimo contacto con la prostata pero no
parece infiltrarla.

Anatomia Patologica: lesion en sigma informada como
adenocarcinoma moderadamente diferenciado y lesion rectal
como GIST de bajo grado histologico de células fusiformes con
ki67 del 15% y 4/50 mitosis por CGA. Se completa el estudio con TC
toracoabdominal que no evidencia hallazgos que sugieran metastasis
ni adenopatias a distancia (Figuras 1y 2) y RMN pélvica que describe
lesion en pared anterior de la ampolla rectal a 5 cm del margen anal,
submucosa (53x60x38 mm), por debajo sin presentar apariencia tipica
de carcinoma rectal (Figuras 3 v &), sincronicamente se reconoce
una lesion polipoidea sélida visible en pared del recto proximal a
55-60 mm de la lesion descrita previamente de 21 mm confinada a las
paredes sin infiltracion mesorrectal.

Figura1

Corte axial TC donde se visualiza tumoracion en colon.

Se interviene de forma programada identificando ambas lesiones
descritas en las pruebas de imagen. Se realiza reseccion anterior
baja mas reseccion endoanal de la lesion rectal mediante TAMIS, con
apertura de la mucosa rectal anterior y enucleacion de la lesion. En
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Figura 2

Corte axial TC: tumoracion que ocupa casi la totalidad de la luz
rectal.

Figura3

Imagen de RM de adenocarcinoma de colon.

Figura 4

Imagen RM donde se visualiza tumoracion rectal.
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el noveno dia postoperatorio el paciente requiere reintervencion
urgente por dehiscencia de anastomosis, tras lo cual se confecciono
colostomia terminal.

Informe de anatomia patoldgica (Tabla 1): en la pieza primera
se describe un adenocarcinoma de bajo grado de 1,9x1,4x1,4 cm con
margenes de reseccion libre sin invasion linfovascular ni perineural,
clasificado como TINO; en la pieza segunda identificamos tumor del
estroma gastrointestinal (GIST) de bajo grado situado en la submucosa
de 6x4,5x4,2 cm con indice mitotico de 4,5 por 5 mm cuadrados/
50 campos de gran aumento, Ki67 del 15%, margenes quirlrgicos
focalmente en contacto con la neoplasia clasificado como pT3.

Tabla 1. Resultados de AP de ambas piezas quirdrgicas.

Anatomia .. . Ki indice
Patologica Localizacion  Estadio 67 D Marcadores
Pieza 1 Sigma F(T/,”;)
. CD117+
Pieza 2 Recto pT3 15% = 4,5/50CGA CD34+

[fn] pT3: Subtipo de células fusiformes.

Tras el informe definitivo anatomopatologico, presentamos el
caso en Comité Multidisciplinar. Se desestima adyuvancia con imatinib
debido a edad del paciente y riesgo intermedio del tumor. En cuando
al adenocarcinoma de sigma no requiere tratamiento adyuvante por
la clasificacion TNM. En el seguimiento realizado al paciente hasta el
dia de hoy no muestra signos de recidiva locorregional ni metastasis
a distancia. Actualmente a la espera de reconstruccion del transito y
reparacion de eventracion.

DISCUSION

Es bien conocido que el tumor de recto mas frecuente es
el adenocarcinoma, no obstante en esta localizacion también
podemos encontrar tumores de otras estirpes histologicas de menor
incidencia como las neoplasias neuroendocrinas, sarcomas, linfomas
y carcinomas de células escamosas, siendo su incidencia dificil de
estimar (<6%)'. Estos raros tumores rectales tienen caracteristicas,
prondsticos y tratamientos diferentes.

Dentro del grupo de sarcomas encontramos los tumores del
estroma gastrointestinal (GIST)'. Son tumores submucosos que se
originan en las células intersticiales de Cajal (Tabla 2). Tienen unos
marcadores especificos, como son el CD117 (c-KIT) en mas del 95%
y el CD34 en el 70%, con una incidencia anual de 1,5/100.000. Las
localizaciones habituales son estomago e intestino delgado, mientras
que solo en el 7- 10% del total se encuentra en el recto. La clinica viene

dada principalmente por la localizacion y tamaiio del tumor. Aunque
la mayoria son asintomaticos en estadios iniciales, el tenesmo y la
rectorragia son los sintomas mas frecuentes cuando el recto esta
afecto?. El diagndstico se realiza por TC, RM y ecografia endorrectal,
siendo la resonancia la preferida en esta localizacion. Se visualiza
como una masa excéntrica con margenes tumorales bien definidos®.
El tratamiento estandar del GIST localizado es la reseccion quirirgica
con margenes libres. Dependiendo del tamafo se opta por el tipo de
cirugia, indicandose la reseccion local en los de pequeiio tamano,
mientras que los de gran tamafo es necesario realizar reseccion
anterior o amputacion abdominoperineal (AAP). En nuestro caso por
el tamano del tumor (>5 cm) estaria indicada la AAP, sin embargo,
optamos por un abordaje transanal por la edad y la comorbilidad del
paciente, junto al rechazo del mismo a la realizacion de colostomia.
A esto se afade que el resultado de la biopsia nos definia una lesion
rectal de bajo grado. El resultado de la pieza nos verifica la extirpacion
completa de la lesion con margenes, la confirmacion de histologia de
bajo grado, por lo que nos demuestra que en casos seleccionados la
reseccion por via endoanal en grupos con experiencia puede ser una
buena opcion quirdrgica, evitando la comorbilidad asociada a la AAP.

No precisan de linfadenectomias si los ganglios son clinicamente
negativos, ya que las metastasis ganglionares son poco frecuentes*S.
El diagnostico diferencial con otros tumores mesenquimales se
realiza en base a la negatividad para la desmina y actina, positiva en
en los leiomiomas y de la proteina S100 positiva en los schwannomas.

Los factores que marcan el prondstico son: tamano del tumor,
nimero de mitosis y localizacion. Los de origen rectal presentan
peor prondstico que los gastricos. Son tumores que poseen una
pseudocapsula, siendo friables, obligando a manipular con cuidado
para evitar su rotura, puesto que empeoraria el pronodstico. La
recidiva es frecuente, tanto local como metastasica, siendo la
localizacion hepatica la principal, seguida de pulmén y sistema
6seo®. Los GIST son tumores resistentes a la quimioterapia, pero
sensible al imatinib?, un inhibidor de los receptores tirosinkinasa, lo
cual ha demostrado un importante beneficio en tumores avanzados
o con recidiva, estando indicado como adyuvante en pacientes con
riesgo de recurrencia (>5cm, >5 mitosis/50 campos) o con rotura.
En neoadyuvancia se utiliza para disminuir el tamano del tumor y
aumentar la resecabilidad mientras que en tumores metastasicos
irresecables, se usa como tratamiento de por vida.

En la mayoria de los casos, los GIST se presentan como lesiones
Gnicas, aunque entre el 13-30% de pacientes desarrollan un segundo
tumor®. Se trata de algo inusual que ha sido tratado ampliamente
en la literatura. Aunque la mayoria son descripciones de casos
Gnicos o series cortas, no esta bien definido si pudiera tratarse de la
implicacion de los mismos agentes carcindgenos en ambos tumores
o si se trata de una mera coincidencia. También se ha descrito la
asociacion de GIST con otros tumores en el contexto de diferentes
sindromes como son la Neurofibromatosis tipo I, Sindrome de Carney

Tabla 2. Caracteristicas tipicas de los GIST.

Células de origen Marcadores Factores de riesgo Fac!:orgs Superylvengla alos Tratalplento ST
pronosticos cinco afios habitual adyuvante
Células Tamaio ..
intersticiales de o117 No conocidos N2 mitosis 70% Rese‘caon con imatinib
CD34 margenes

Cajal
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o GIST familiar. En caso de un segundo tumor de estirpe diferente
a GIST se localiza con mas frecuencia a nivel colorrectal seguido
del estomago y prostata y puede presentarse de forma sincronica o
metacronica. Su histologia mas frecuente es la de adenocarcinoma,
seguido de linfoma y carcinoide®.

En conclusion, la presentacion de un GIST junto a otro tumor
maligno gastrointestinal es mas comin de lo que se ha considerado.
Su desarrollo debe involucrar los mismos agentes carcinogenos,
los cuales inducen en varias lineas celulares una transformacion
neoplasica aunque actualmente no esta bien definido''". Todo ello
puede generar dudas y controversias en su manejo clinico, por lo que
se recomienda que sean tratados por un equipo multidisciplinar.
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