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L INTRODUCCION.

A. DEFINICION.

El origen y diferenciacién de las neoplasias estromales del tubo digestivo (NETD), ha
sido fuente de especulacién y controversia. Tradicionaimente las NETD habian sido
clasificadas como neoplasias exclusivas de musculo liso, en la actualidad se incluyen
todas las neoplasias derivadas del mesénquima primitivo (estroma). Tales tumores se
originan mis frecuentemente de la muscularis mucosa o muscularis propia, del misculo
liso y de la vaina nerviosa periférica de la pared intestinal, aunque también se incluyen
las neoplasias estromales no diferenciables’”. Cuando el tumor se origina en la
muscularis, puede expanderse hacia la luz del intestino, hacia Ia serosa o hacia ambas
regiones (tumeores en reloj de arena)’. Las neoplasias estromales pueden presentar en
cualquier segmento del tubo digestivo (TD) y en retroperitoneo, aunque se encueniran
mas comunmente en estémago’.

B. CLASIFICACION.

Las neoplasias estromales se consideran primarias o secundarias del tubo digestivo
segun el sitio de origen. Las NETD primarias son aquellos que se originan en la pared del
tubo digestivo (muscularis mucosa, muscularis propia, musculo liso, tejido conjuntivo y
estructuras nerviosas). Las NETD secundarias son aquellas que se originan en estructuras
distantes o vecinas al tubo digestivo (epipldn, retroperitoneo, nervios, y musculos de la
pared abdominal) los que al crecer invaden, infiltran o metastatisan la pared intestinal'”,
En lo subsecuente los datos mencionados seran exclusivos para ncoplasias estromales
primarias del tubo digestivo. La clasificaciéon de las neoplasias estromales segiin su
origen y su malignidad’ se muestra en la Tabla 1.

Tabla 1, Clasificacién de las neoplasias estromales’. C. INCIDENCIA.
: - — — Las NETD no tienen
Tejido de Origen Benigno . Mbaligne preferencia por género,
. . L . raza 0 situacion
Miisculo liso Leiomioma  Leiomiosarcoma geo gréﬁca"“.
Miisculo estriado  Rabdomioma Rabdomiosarcoma La incidencia de las NETD
Tejido colagenoso  Fibroma Fibrosarcoma benignas y malignas es
Teiido adi Li Li maxima entre los 40 y 60
Gico acipaso poma fposarcoma aflos de edad”. El 60% se
Cartilago Condroma Condrosarcoma presenta entre los 40 y 60
Hueso Osteoma Sarcoma Osteogénico |  8fl0s, el 20% en menores de
L L. 40 afios, y el 20% restante
Sinovia Sinovioma

en mayores de 60 afios™’.
Notocorda Cordoma Cordoma No  obstante, pueden
presentarse a  cualquier

R infanei infanei edad; el caso més joven
Linféticos Linfangioma  Linfangiosarcoma informado fie en un nifio

Vasos sanguineos  Hemangioma Hemangiosarcoma




afncano de 2 afios de edad’, y el paciente de mayor edad fue en un hombre de 89 afios de
edad’.

Actualmente las NETD benignas rcprcsenlan 16% del total de los tumores del TD™, El
64% de las NETD son neoplasias benignas’. Los sitios mas comunes en los que se
presentan las NETD benignas son: estdmago 61-65%, intestino delgado (incluyendo
apéndice y diverticulo de Meckel) 19%, eséfago 8%, recto 7% duodeno 5%,
retroperitoneo (incluyendo omento y mesenterio) 4.5% y colon 3%"". De los tumores
gastricos el 60% ocurren en el piloro, 25% en el cuerpo y 15% en el cardias'’. Tienen
predileccion por la curvatura menor en una relacion de 3:2, y 2 de cada 3 se encuentran
en la superficie posterior mas que en la anterior'”. Cualquier tipo de neoplasia estromal
benigna puede ocurrir en el TD pero los leiomiomas, lipomas y hemangiomas representan
mas del 90% del total de NETD benignas®; de éstas tltimas neoplasias, el leiomioma es
por mucho el mas coman®,

El 36% de las NETD son malignas® (50% son de bajo grado de malignidad y el otro 50%
de alte grade de malignidad); sin embargo, constituyen menos del 1% de todos los
tumores malignos del TD', El 92% son lejomiosarcomas y afectan principalmente
estémago (38-65%) e intestino delgado (24%)'**°; no obstante, ésto sélo representa el
0.25% de todos los tumores primarios malignos de estos 6rganos. En el intestino delgado,
los leiomiosarcomas son las neoplasias malignas méas frecuente después del
adenocarcinoma'**5°

D. ETIOLOGIA.

Hasta la fecha no existe informacidn precisa en cuanto a la etiologia de las NETD. Se han
sugerido algunas hipdtesis que implican factores genéticos o respuesta a procesos
inflamatorios que irritan la capa muscular o ta muscularis mucosa del drgano involucrado
y resultan en neoplaslas Sin embargo, no existen bases sélidas para apoyar alguna de
estas teorias™®, El analisis ultraestructural no ha sido capaz de mostrar evidencias claras
en cuanto a un origen muscular o neural'®'2. El analisis con western blot del estracto
proteinico del tumor ha identificado la presencia de actina C de musculo liso, sugiriendo
un origen de musculo liso entérico. Estos resultados parecen apoyar parcialmente un
origen de musculo liso parenquimatoso para los tumores del TD que son prote{na S-100
negativa y desmentina negativos”

E. SINTOMATOLOGIA.

La mitad de los pacientes no presentan smtoma alguno y son detectados incidentalmente
durante el escrutinio para otra enfermedad’™>®; el ]00% de los tumores de musculo liso
que son encontrados de esta forma, son bemgnos En la otra mitad de pacientes, los
signos y sintomas clinicos son muy variables en gravedad y duracién; no existen
sintomas tipicos o patognomémcos En general la sintomatologia dependera del tamafio
y la localizacién del tumor™. La hemorra6g1a gastrointestinal manifiesta por hematemesis
o melena es el sintoma mas frecuente™®, En los pacientes que presentan sintomas, los
sitios mas afectados son: estomago 27%, duodeno 7%, yeyuno 3%, ileon 10%,
diverticulo de Meckel 3%, colon 6%, recto 17% y retroperitoneo 27%”. De los casos que
producen sintomas, el 70% corresponden a NEDT malignas y el 30% a benignas®>5°,



Sintomas segiin la localizacién de la NETD.

Esdfago. Jlos tumores de esdfago son comunes. El 80% de las veces son lo
suficientemente grandes para causar sintomas™’'. Los sintomas principales {80%) son
disfagia y dofor.

Estémago. En este sitio, las NETD son asintomaticas en un 31%”. La hemorragia se
presenta en el 50% y se manifiesta por hematemesis, melena, o anemia secundaria™~.
Otros sintomas menos frecuentes (30%) son sintomas de pseudo-dicera manifestados por
dolor gastrico, ardor, nauseas, vomito, anorexia y obstruccion pilorica. Sélo en el 20% se
presenta una masa abdominal palpable, aunque a veces puede ser el (nico dato clinico
positivo. Otro 10% de los pacientes presentan sintomas vagos como debilidad, fatiga, mal
estado general, cefalea y mareo'”, La excepcién, es el leiomiosarcoma, que suele tener un
curso fulminante, con caquexia, postracién y marcada pérdida de peso (4 a 7 Kg)'".
Duodeno. 1.a hemorragia es el signo mas importante. La obstruccién es poco frecuente
debido a que a este nivel son més comunes las lesiones subserosas (3:1). A pesar de que
el sitio mas afectado (50%) es la segunda porcién del duedeno, no es comin que se
presente ictericia por obstruccion del dmpula de Vater. Algunas veces puede presentarse
diarrea o constipacion por compresion del colon transverso o ascendente. Puede causar
compresion parcial de la vena cava inferior o de la areria mesentérica superior,
ocasionando la muerte secundaria a trombosis o embolismo pulmonar'”. Otros hallazgos
son masa palpable (25%) y no infrecuentemente perforacion intestinal'”.

Yeyuno e Heon. El 44% de los casos son asintométicos’. La hemorragia es el signo mas
frecuente, y puede ser leve o grave; ademds puede haber obstruccién por intususcepcién
(8-30%)"”, torcién o angulacion'®® Otros sintomas dependientes del tamafio son
constipacién, diarrea, dolor abdominal local o generalizado, nduseas y vémito. Algunas
veces un solo lipoma en intestino delgado puede ser lo suficientemente grande para
causar obstruccion, intususcepcion o hemorragia®,

El hallazgo de una masa palpable y mévil, se presenta en 50%. La perforacion es rara,
pero puede presentarse por necrosis tumoral'’, La sintomatologia es similar cuando se
localiza en el diverticuto de Meckel, aunque se puede presentar intususcepcion. Cuando
se localiza en el dpendice, los sintomas remedan una apendicitis aguda; en este dltimo
sitio se localizan la mitad de las NETD mayores de 9.6 cm'~,

Colon. E} 57% son asintomaticos’. Los tumores de! lado izquierdo se caracterizan por
producir oclusién, mientras que los del lado derecho rara vez lo hacen®. El 50% de los
tumores de esta regién se localizan en el ciego, por o que los signos de oclusién son
excepcionales; muchos de ellos son asintométicos” y algunos presentan una masa
palpable mévil (40%)'”. En comparacion con otros niveles del TD, la mucosa del colon
tiende a ulcerarse menos, por lo que la hemoerragia no es un signo muy frecuente'”.
Rectosigmoides. El 29% son asintomaticos’. Casi todos se encuentran al alcance del dedo
en la exploracién endorectal. Suelen tener entre 5 y 6 cm de didmetro, y la mucosa rectal
usuaimente se encuentra intacta. La hemorragia es rara, mientras que son frecuentes los
signos de obstruccidn parcial con adelgazamiento de las heces, constipacion, tenesmo,
defecacién dificil y algunas veces acompafiada de dolor, diarrea con gran cantidad de
moco y sensacion de masa. Suelen coexistir mas de un sintoma a la vez"’. Cuando el
tumor es pedunculado puede protuir durante la defecacion, e incluso ser expuisado
automéaticamente sin complicaciones aparentes'.



F. DIAGNOSTICO. .
No hay estudios de laboratorio especificos para estas neoplasias, sin importar el nivel al
que se presenten.

Los estudios radiolégicos itiles en el estudio de Jas NETD son:
¢ Placa simple de abdomen (PSA).
¢+ Estudios baritados: trago de bario, serie eséfago-gastro-duodenal
(SEGD), transito intestinal, colon por enema (CxE).
¢ Ultrasonograma (US).
+ Tomografia axial computada (TC) simple y con contraste {(oral y
endovenoso),
+ Resonancia magnética (RM).
+ Angiografia por sustraccion digital (ASD).
Los estudios baritados identifican todas las lesiones de esofago, el 64% de las lesiones
ghstricas y 25% de las lesiones en intestino delgado’. La TC es il en el estadiaje de
tumor géstrico, particulamente Jas metastasis a higado®.

Ctro método diagnéstico de gran atitidad en el estudio de las NETD es la endoscopia. La
endoscopia del TD superior identifica el 60% de las lesiones gastricas, el 50% de las
lesiones esofagicas y 33% de las lesiones en intestino delgado proximal®. Algunos autores
consideran que la colonoscopia es mas til que el CxE para detectar lesiones
colorectales’.

Las técnicas actuales para obtener tejido para el diagnéstico comprenden': biopsia por
aspiracién (endoscopia) y estudio histopatolégico de la pieza quirargica.

El diagnéstico definitivo se basa en el estudio histopatolégico, consistente en:

» Andlisis macroscépico del tejido.

+ Anilisis microscépico con microscopio de luz y/o electronico

¢+ Estudios de inmunohistoquimica.
Andlisis macroscdpico. Los tumores del TD, tanto benignos como malignos, son de
consistencia firme, ocasionalmente indurados, bien delimitados, redondeados o
lobulados, usualmente sésiles pero se pueden presentar pedunculados. E} tamaflo varia de
menos de 5 mm a més de 30 cm de didmetro, y pueden llegar a pesar tanto como 6.5
Kg'’. Los tumores maltiples son poco frecuentes. Al corte algunos tumores tienen color
gris-rosa brillante, dependiendo de su grado de vascularizacién. Pueden presentar
cambios inflamatorios como fibrosis, necrosis, cavitacién, ulceracién, hemorragia,
formacién de abscesos, calcificacion o quistes'¢,
Los leiomiomas pueden protuir hacia el lumen del TD, formar una masa dentro de la
pared intestinal o crecer hacia afuera en la cavidad peritoneal. Algunas veces el tumor
protruye hacia el lumen y hacia la cavidad peritoneal. La mayoria de los tumores miden
dela3cm’ ’6‘8, pero pueden ser mucho mayores.
Los /ipomas del TD suelen ser submucosos®. Miden de 1 a 3 cm de didmetro, pero
pueden presentarse de mayor tamaiio. Los lipomas submucosos son frecuentemente
polipoides. Algunas veces son numerosos™.
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Hemangiomas, al igual que en otros sitios, son mas hamartomas que neoplasias®. Son mas
comunes en intestino delgado. Los hamartomas cavernosos suelen invadir todas las capas
de la pared intestinal, engrosando y endureciendo Ja pared hasta por 10 cm o mas®. Otros
hemangiomas se confinan a la submucosa formando una masa polipoide. Algunas veces
hay mas de uno. Los hemangiomas del intestino frecuentemente son parte de alguno de
los sindromes de angiomatosis diseminada®. Rara vez se observan angiomas plexiformes
en el intestino®.

Fibromas.Son tumores de firme consistencia, redondeados, Gnicos, rara vez se presentan
mibltiples. Al corte son de consistencia firme, solidos, aunque algunos pueden presentar
degeneracidn quistica central. Son de color blanquesino y suelen ser menores de 5 cm de
didmetro®.

Leiomiosarcomas. Estas neoplasias de intestino usualmente forman grandes masas,
usualmente mayores de 5 cm de diametro. Suclen invadir las estructuras vecinas y dar
metdstasts a ganglios linfiticos y a higado. Al gunas veces ¢l centro del tumor se necrosa
formando una Glcera profunda en el interior del sarcoma. La hemorragia puede ser
grave!S6

Andlisis microscdpico. Casi todos los tumores benignos de esdéfago y colon son de origen
estromal (93-100%); la mayoria son pequefios leiomiomas detectados en | de cada 1000
autopsias’, y si se toma especial cuidado, se pueden encontrar hasta en 1 de cada 20
autopsias. En general, los tumores malignos en estos organos suefen ser de origen
epitelial’’. Rara vez se observa una capsula. Pueden ser submucosos o subserosos™. La
histologia de estos tumores es parecida a la de otros tumores de musculo liso en otras
partes del cuerpo, con pocas pero interesantes variantes. Las células de musculo liso, con
sus miofibrilias y tejido conectivo circundante, estin acomodados en haces entrelazados.
La forma en huso de las células tumorales, que semejan en mayor ¢ menor grado a las
células de musculo liso normales, depende aparentemente de la rapidez de crecimiento y
la regularidad de Ja divisién mitética. Debido al fenémeno de degeneracion, presentan un
aspecto bizarro, de ahi que sean llamadas células monstruo. La presencia de estas células
puede ser indicador de crecimiento atipico o degenerativo. Caracteristicamente, ¢] nticleo
de estas células tiende a alinearse en empalizada’”, lo que aunado a la tendencia de los
leiomiomas gastrointestinales a presentar zonas de necrosis simulando tejido tipo B de los
neurilemomas, ha flevado a muchos investigadores a confundir los tumores de misculo
liso con tumores de la vaina nerviosa™. Una manera de diferenciar estas 2 clases de
tumores es la ausencia de c4psula en los leiomiomas, 1a cual esta siempre presente en los
neurilemomas. La ausencia de miofibrillas no es qtil para excluir el diagnéstico de
leiomiomas'; sin embargo, la demostracién de miofibrillas si apoya el diagnéstico'. El
tamafio y la forma de las células no es criterio de malignidad, pero el nimero de mitosis
si es un indicador infalible de crecimiento tumoral, considerando como criterio de
malignidad ¢l encontrar 2 0 més mitosis por campo de alta resolucién’. Se considera alto
grado de malignidad el encontrar en 10 campos consecutivos de alto poder 10 o mis
mitosis, y basio grado de malignidad cuanto el rango es menor (1-5 mitosis/10 campos de
alto poder)>*,

Los Jeiomiomas entrelazan fibras de leiomiocitos bien diferenciados en forma de huso
junto con tejido mas o menos fibroso™®. No tienen figuras mitéticas®. Los grandes
leiomiomas suelen ulcerarse y el centro del tumor es necrético dando lugar a diceras
profundas como ocurre en estomago™®.




Los hemangioma no son verdaderas neoplasias, smo hamartomas. Consisten en una
madeja de vasos anormales con escaso tejido conjuntivo®.

Los lipomas se presentan como masas bien definidas, redondas u ovoides, con contornos
regulares o Jobulados, de color amarillo al corte. La mayoria de estos tumores se originan
dentro de la submucosa y sélo 5-10% son subserosos”.

Los fibromas son una proliferacion submucosa de tejido fibroso maduro con grados
variables de vascularidad, infiltracion grasa y modlf' cacién mixomatosa. Suelen tener
minima reaccién inflamatoria; rara vez se ulceran®.

Los feiomiosarcomas son bien diferenciados, cominmente presentan bandas entrelazadas
de células tumorales en forma de huso, genemlmente 5presentan entre 6 y 10 mitosis por
campo, con pleomorfi ismo nuclear y 4reas de necrosis””. El tumor crece lentamente y da
metastasis tardiamente™®

Estudlos de Inmunohi.ﬂoqw’mica. Incluyen actina muscular, HHF35 (anticuerpo
especifico para actina muscular), proteina $-100, desmina y vimentina®’. Los hallazgos
de NETD en los estudios de inmunohistoquimica no tienen uniformidad. Los resultados
dependen de la estirpe histoldgica, p. ej. todos los leiomiomas tipicamente son desmina,
actina muscular y HHF 35 positivos, y negativos para proteina 5-100. Los
leiomioblastomas son positivos para desmina en 30%, para actina muscular en 40% y
para proteina S-100 en 15%. Los leiomiosarcomas todos son negativos para desmina y
positivos para vimentina; el 55% son positivos para actina muscular y 65% son positivos
para proteina S-100%71%2,

G. TRATAMIENTOQ.

La clrugia es ¢l tnico método radical de tratarmento"’ La historia del manejo médico-
quinirgico data desde 1872 cuando Morgagni’ descnb16 por vez primera un tumor de
misculo liso localizado en estémago. En 1890, Kuntze' realizé la primera cirugia para
extraer un tumor gastrico de esta naturaleza, pero el paciente fallecié. En 1895, Erlach'
resecd exitosamente un leiomioma gastrico de 5.4 Kg en una mujer de 36 afios. Desde
entonces, la cirugia ha sido el método disponible ¢ ldéneo N: la radioterapia, ni los
implantes de material radioactivo han tenido el éxito deseado'”. La mortalidad qulrurglca
varia de acuerdo con la experencia del cirujano y de la presencia o ausencia de
complicaciones. Usualmente se realiza reseccion parcial o total del tumor, dependiendo
de la extensién y €l compromiso de estructuras vitales adyacentes. La presencia de
metastasis no contraindica la cirugia, con la cual se intenta resecar la mayor cantidad
posible de tumor primario. Rara vez los tumores son técnicamente inoperables™

H. PRONOSTICO.

Depende mucho del sitio anatdmico afectado por el tumor, asi como de su estirpe
histoldgica. En general los tumnores de estémago, yeyuno, ileon y colon estan restringidos
mayor tiempo por la barrera del peritoneo, por lo tanto pueden ser extirpados por
completo y usualmente en forma exitosa. Las peculiaridades anatémicas de duodeno,
recto y retropetitoneo hacen dificil la extirpacién completa del tumor y algunas veces es
imposible. Por esta razdn las recurrencias en estos sitios dcs;)ués de un intento quinirgico
son mas frecuentes y ¢l prondstico mucho menos favorable"



En general, el prongstico de las NETD es mas favorable cuando afectan estomage que
cuando afectan intestino delgado®’’. Con excepcién de los tumores pedunculados, la
posibilidad de recurrencia no esta gobernada por la extirpe histoldgica benigna 0
maligna, pese a que estd demostrado que pueden quedar nddulos ocultos residuales
después de una excisién quirirgica amplia’. Si eventualmente se presenta recurrencia
tumoral (16%), ésta suele presentarse en el sitio de la cirugia', y en tumores mayores de
4 cm de diametro’ y con alto indice de mitosis’. En general, se acepta que la excision
quirirgica de un tumor benigno es curativa, a menos que el tumor se localice en el recto,
en donde la incidencia de recurrencia es ligeramente mayor™. Los leiomiosarcomas son
usualmente de bajo grado de malignidad, y si son tratados adecuadamente, aiin en
presencia de metastasis (usualmente hepdticas y ganglionares)'*™, el paciente puede
estar libre de tumor por muchos afios'. Las metastasis en tumores benignos y malignos se
presentan en el 30%' y 50%" respectivamente, mas comunmente en higado y rara vez en
pulmon, retroperitoneo, ganglios linfaticos o hueso™".

Las NETD malignas recurren e} 25% de las veces, y usualmente son de recto’. Si el tipo
histolégico indica pobre diferenciacién, con muchas mitosis y formas bizarras, la
esperanza de vida ain con cirugia radical, es menor a un afio. Afortunadamente estos
casos son excepeionales’. Es de suponer que el pronéstico es mucho mejor entre menos
maligna sea ta extirpe histolégica, cuando se realiza un diagnostico relativamente
temprano y cuando se puede realizar una cirugia con excision total del tumor'?.

La citometria de flujo y 1a morfometria se han propuesto como técnicas para predecir el
pronéstico de las NETD®. Ninguna de las medidas morfométricas (perimetro nuclear,
area nuclear, forma nuclear, mayor didmetro del nicleo, didmetro promedio, didmetro
equivalente e indice de DNA) han mostrado valor pronéstico predictivo. Unicamente la
citometria de flujo mostré valor prondstico predictivo tomando como vanables
aneuploidia de GsM y G¢/G,, fraccion en G;M, y mayor flujo promedio del numero de
canales, fraccidn en fase S y coeficiente de variacién de Go/G,, al igual que el tamafio
tumoral y el indice de actividad mitésica®®.

1. SOBREVIDA.

La sobrevida depende del grado de diferenciacion y de la variedad de NETD; p. ej. 1a
sobrevida de los liposarcomas de bajo grado de malignidad ¢s del 80% a 8 aiios, no asi
los de alto grado de malignidad que presentan un breve periodo libre de enfermedad
menor a 18 meses'. Los leiomiosarcomas de alto grade de malignidad tienen una
sobrevida de 5 a 90 meses (media 25 meses). Los pacientes con leiomiosarcomas de bajo
grado de malignidad también mueren de tumor, pero a un intervalo mucho més largo (42
a 221 meses, mediana 98 mcses)’ .



J. VARIEDADES MAS FRECUENTES DE NETD.

1. LEIOMIOMA

Aproximadamente 1% de todos los tumores del TD se originan del masculo liso
leiomioma, 1a estirpe histolégica mas prevalente, tiene manifestaciones clinicas variables
dependiendo del segmento afectado. Al igual que en otros tumores intramurales, el {/S, la
endoscopia y 7C proporcionan valiosa informacién. El US se ve limitado por la presencia
de gas en las asas intestinales, pero puede demostrar la aparente naturaleza solida y
solitaria de estos tumores de pared intestinal®®. La 7C' demuestra el tamailo, localizacién,
y especialmente la vascularidad de estos tumores de musculo, pero no puede determinar
su naturaleza benigna o maligna. La endoscopia, de manera precisa, localiza el tumor
dentro de Ia pared, y se ha convertido en un medio excelente de exploracién para este tipo
de tumores. Debido a las diferentes técnicas de diagndstico por imagen dependiendo del
segmento gastrointestinal involucrado, las diferentes localizaciones serdn discutidas por
sus caracteristicas generales y patrén radiolégico™®2.

14,26~28. El

1.1. Esbéfago.

A. Caracteristicas Generales.

Los tumores de musculo liso del eséfago han sido ampliamente estudiados™>. La edad
promedio de presentacién es de 55 afios, con leve predominio del género masculino
(58.7%). Los leiomiomas son los tumores benignos mis frecuentes del eséfago; son 6
veces més comunes que los isiomiosarcomas y se encuentran en 0.09% a 0.14% de las
autopsias, y en aproximadamente 0.3% de estudios baritados®®'. Los sintomas clinicos
se resumen en la Tabla 2,

Los leiomiomas son casi
siempre intramurales y rara
vez se ulceran. Las lesiones
multiples son poco usuales, se
encuentran sélo en el 4% de

Tabla 2. Sintomas més frecuentes de tos leiomiomas de
acuerdo al sitio afectado®. Los datos se expresan como
porcentajes.

- Sintoma™ - Esofago Estémage ID C/R | los casos. Las calcificaciones
' ' ) son raras. La asociacién con

E"]‘” , 35.8 30.2 668 333 | Giverticulos es fortuita, pero
““e‘z:i:g‘a 29 44.0 387 500 | los leiomiomas en el tercio
O ane inferior del esofago suelen
Pérdida de peso 20 asociarse con hernia hiatal o
Disfagia 50.2 reflujo  gastroesofagico. El
Masa palpable 8.4 221 333 | tercio medio es el mas
Debilidad 21.1 23.7 74 {;gczoe/n)tementqd d:;fectac!o
., 6%), seguido del tercio
Ob_mcmfn 10 324 inferior (42.7%) y del tercio
Asintomatico 211 22.7 superior (9.6%). Puede
iD : intestino delgado, C/R : colon y recto. encontrarse tumores en forma

difusa en 4% de las veces’' ™.



Los sintomas pueden aparecer en meses 0 hasta 17 afios después de haberse encontrado
un leiomioma, Los sintomas respiratorios y hemorragia son poco comunes (5.4 y 2.9%,
respectivamente). Raramente se ha informado ostecartropatia hipertréfica como
manifestacion clinica. Los leiomiomas son asintomaticos en 1 de cada 5 casos. El
tratamiento preferido para ellos es la cirugia. La enucleacion extramucosa es posible en
los pequeflos leiomiomas. Algunos autores han propuesto sélo vigilancia radioldgica para
este tipo de tumores’™*. La recurrencia después de la reseccion quirdrgica es
excepcional.

B. Imagen,

La radiografia de torax muestra opacidad en el mediastino posterior en 47.5% de los
casos y calcificacién en 3.8%. La apariencia radiolégica de los leiomiomas ha sido bien
descrita por Schatzki y Howest™*. El patrén radiolégico y el didmetro de la lesion
observados en el estudio baritado se resumen en [a Tabla 3.

Usualmente, los leiomiomas son
menores de 10 cm, y tienden a
ser intramurales. La ulceracion
es poco comiun (1.4%) La

Tabla 3. Hallazgos en el estudio baritado de 557 casos
de lefomiomas gastrointestinales™®,

-Eséfago- Estémage " ID -C/R | obstruccién proximal es
: . %) © (%) . (%) (%) | excepcional, s6lo se presenta en
‘Digmetro e e .2l 1.4% de los casos. Los estudios
<5cm 41.9 376 714 50 radiolégicos siguen siendo utiles
>-10cm 403 416 209 167 | ¢ ¢} diagnéstico de tumores de
> M0em 178 208 77 333 | misculo liso esofigico, ya que,
o590 " es iz | awaue [l endoscopla casi
Iogaluminal 8.4 58 274 333 | Siempre demuesim cl tumor o su
Subseroso 9.8 212 426 167 | Cconmsecuencia intraluminal, las
Intra y 2.8 3.7 12.2 . biopsias - usualmente son
extraluminal negativas®®. Desde el punto de
Ulceracion 1.4 247 5 16,7 vista radioldgico, ¢l diagnostico
Negativo 0.2 7 iL3 - diferencial suele ser dificil;

algunas veces es imposible
distinguir un leiomioma de otros
tumores benignos, en particular adenomas y schwannomas. Las lesiones miomatosas
gigantes son raras y pueden ser confundidas con acalasia. Indudablemente, la endoscopia
es un medio muy 1til de diagnéstico y seguimiento en pacientes que no requieren cirugia.
Pocos han sido los estudios tomograficos publicados en relaciéon a leiomiomas de
esofago. La 7C puede demostrar el tamafio del tumor y la integridad del resto del
mediastino, pero no tiene la sensibilidad del ultrasonido endoscépico para precisar la
localizacitén det tumor dentro de las capas de la pared del esc’)faﬁo. La angiografia es
negativa en 1 de 6 casos y en el resto muestra un tumor avascular’®™,

ID : intestino delgado, C/R : colon y recto.



1.2. Estémago.

A. Caracteristicas generales.

En el estémago, los leiomiomas son 4 veces mas frecuentes que los leiomiosarcomas.
Mientras que los leiomiosarcomas representan sélo el 0.51% de todos los tumores
malignos de estémago, los leiomiomas son, por mucho, los tumores gastricos benignos
mis frecuentes. Dichos leiomiomas representan el 2.5% de todos los tumores géstricos, y
el 70% de los tumores estromales de estémago. Si se realizara una bisqueda
intencionada, hasta el 50% de la poblacion podria tener 1 0 mas pequefios leiomiomas en
estémago™. La edad promedio de presentacién es de 47 afios, con predominio en
hombres {67.1%). Las caracteristicas histopatolégicas incluyen calcificaciones en racimo,
y rara vez perforaciones u obstruccion total de la luz; cuando ésto illtimo ocurre suele ser
en ¢l antro. Las lesiones maltiples son excepeionales. La mayoria de los leiomiomas son
pequedios, de 1 cm o menos de didmetro™, pero algunos pueden tener hasta 4 cm o mds.
El leiomioma es bien delimitado y estd compuesto de células de misculo liso bien
diferenciadas, algunas veces con poca co!é%ena. Frecuentemente el nicleo de las células
tumorales se alinean formando empalizadas™. Los hallazgos clinicos se mencionan en la
Tabla 2. Una quinta parte de todos los leiomiomas gastricos son asintomdticos. Los
leiomiomas géstricos generalmente no dan manifestaciones clinicas, a menos que sean
mayores de 3 em o estén ulcerados. La hemorragia es el sintoma mas frecuente: et dolor
es poco comin. Al igual que los leiomiomas esofigicos, debido a su naturaleza
submucosa, la biopsia por endoscopia suele ser negativa. La cirugia (reseccién tumoral o
gastrectomia parcial) estd casi siempre indicada debido al riesgo de hemorragia cuando
las lesiones miden més de 6 cm?®.

B. Imagen.

En la PS4, se muestra opacidad tumoral en el 11% de las lesiones miomatosas cuando los

tumores son mayores de 10 cm de didmetro. Las calcificaciones son raras (3%). Se puede

observar intususcepcidén de una masa intraluminal u obstruccion alta®®.

Estudios baritados. Rara vez son negativos (7%). Muchos de los leiomiomas son

intramurales y ulcerados. La ulceracién puede desaparecer con tratamiento médico. En

1927 Moore™ describi6 los siguientes hallazgos en relacién a leiomiomas submucosos:

a. Defecto de llenado central o marginal, usualmente redondo y de bordes lisos,
ocasionalmente se muestra un criter en ¢l domo y algunas veces estd presente un
pediculo,

b. No hay contraccién o espasmo del estdmago.

c. La penstalsis usualmente no se interrumpe y las paredes gastricas permanecen
flexibles.

d. Los pliegues no se obliteran como en el cancer ni convergen como en la tlcera,

e. Las lesiones multiples son indicativas de benignidad.

En el caso de leiomiomas subserosos el mismo autor describié: traccién o compresién

con deformidad resultante de la viscera. Este hallazgo no debe ser malinterpretado como

ulcera o cancer. E] tener un estudio baritado negativo no excluye la posibilidad de
tumor®’®.

US endoscépico. Es miés util que la sola endoscopia para el diagnostico de leiomioma, ya

que muestra el origen de ia lesion dentro de la pared gastrica (mucosa, muscularis



propia). Sin embargo, no es gosible diferenciar entre leiomiomas y leiomiosarcomas
pequefios mediante esta técnica®®.

La ¥C demuestra el tamafio exacto del tumor y el origen géstrico de una lesién que puede
ser no adecuadamente analizada por endoscopia o estudios baritados. Los hallazgos de
7C a favor de un tumor benigno incluye lesion solitaria sin adenopatia y/o metastasis
hepéticas™.

ASD. Hasta 10% de los leiomiomas son angiograficamente normailes, 5% son
hipovasculares y ¢l resto {85%) son hipervasculares, con “tincién capilar” en periodo de
hemorragia®. El retorno venoso muestra una gran vena de drenaje en ¢l 40%. Por medio
de ASD se puede llegar al diagndstico presuntivo de tumor de tejido conectivo, Sin
embargo, por este método no es posible diferenciar entre leiomioma y tumor neurogénico
benigno o leiomiosarcoma, debido a que estos tumores suelen ser hipervasculares. En
base a lo anterior se considera a la ASD no un método inicial de diagndstico, sino un
método paliativo (embolizacion) en caso de hemorragia en casos especificos™.

1.3. Intestino Deigado,

A. Caracteristicas generales.

Los leiomiomas y leiomiosarcomas de intestino delgado (ID) ocurren con similar
frecuencia: 54% y 46%, respectivemente. Los leiomiomas representan el 15.5% de todos
los tumores benignos de ID. La edad promedio de presentacién es de 52 afios. Existe un
leve predominioc en hombres (53%). El sitio predilecto es yeyuno aunque puede
involucrar apéndice y diverticulo de Meckel. Los tumores méas comunes del diverticulo
de Meckel son leiomiomas. La distribucién de los leiomiomas de ID es la siguiente®:
duodeno 20.5%, yeyuno 42.2%, ileon 36.3%, apéndice 0.2%, diverticulo de Meckel
0.8%. Las lesiones miomatosas miltiples de ID ocurren en 1.8%. Los leiomiomas
intestinales subserosos ocasionalmente pueden presentarse en pacientes con leiomatosis
peritoneal diseminada. Como se muestra en la Tabla 2, los leiomiomas intestinales son
rara vez asintomiticos. Las manifestaciones clinicas mds comunes son hemorragia y
dolor; rara vez se puede palpar una masa.

B. Imagen.

Las calcificaciones son raras. Los hallazgos radioldgicos observados en los estudios
baritados se describen en la Tabla 3. Estos estudios son frecuentemente negativos. Las
caracteristicas radiologicas de leiomiomas y leiomiosarcomas suelen ser similares
dependiendo de la regién afectada®. En el bulbo, la deformidad o defecto de llenado es el
hallazgo principal; en €l yeyuno ¢ ileon puede identificarse obstruccion, pero pocas veces
se logra identificar el tumor, ya que sucle ser subseroso (4:1).

El {/S muestra una lesién sélida bien delimitada.

La TC puede mostrar una lesién solida solitaria, hipervascular, con realce homogéneo
después del contraste, suginendo lesién benigna de tejido conectivo.

En caso de hemorragia, la gammagrafia con Tc* puede ser de utilidad.

La ASD es normal en 5% de los casos, mostrando hipervascularidad en el 97.3%, necrosis
en el 16.1% y lesidon de contornos bien definidos en el 83.8%. La arteria nutricia se
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observa aumentada de tamafio en 97.3%, y la vena de drenaje es visible en 81%. No hay
diferencias angiograficas entre leiomiomas y leiomiosarcomas®.

1.4, Colon y Recto.

A. Caracteristicas Generales,

Al igual que en recto, la localizacién de los tumores de musculo liso en el colon es
extremadamente rara, siendo los leiomiosarcomas ligeramente mis frecuentes que los
leiomiomas (55% vs 45%, respectivamente). Los leiomiomas colomrectales representan
1.5% a 3% de todos los tumores leiomiomatosos del TD, mientras que los
letomiosarcomas colorrectales representan 1.8% a 3.4% de todos los leiomiosarcomas. La
edad promedio de presentacion es de 53 afios, con predominio en hombres (53%). No hay
datos clinicos especificos, 11.3% son asintomaticos, 39.2% tienen historia de hemorragia,
y en 45% la lesion es menor de 5 ¢cm de didmetro.

B. Imagen.
En el colon por enema, los leiomiomas suelen observarse intramurales, mientras que los

leiomiosarcomas tienden a ser intraluminales o subserosos, y frecuentemente presentan
ulceras radiolégicamente visibles. En ocasiones se puede demostrar obstruccion parcial®®,

2.LIPOMA

Aunque en términos generales infrecuentes, los lipomas son las NETD benignas més
frecuentes después del leiomioma®, La mayoria son asintomaticos y son descubiertos
incidentalmente, pero ocasionalmente pueden causar sintomatologia variada aunque no
especifica. Algunas veces pueden llegar a remedar una neoplasia maligna. El diagnéstico
radioldgico preciso mediante estudios baritados es dificil; se puede definir la naturaleza
benigna de la lesién pero no la etiologia. La 7C permite hacer el diagnéstico preciso al
demostrar la densidad grasa de estos tumores (-60 UH a ~120 unidades Hounsfield). En el
andlisis histopatoldgico, los lipomas se presentan como masas bien definidas, redondas u
ovoides, con contornos regulares o lobulados, de color amarillo al corte, La mayoria de
estos tumores se originan dentro de la submucosa y s6lo 5-10% son subserosos*™*!. Los
lipomas en forma de reloj de arena, con comJ)onente intraluminal y subserosa, son menos
comunes™. Los lipomas miltiples son raros***?. La existencia de una cpsula de colégena
permite su excisién quinirgica por enucleacion; esta caracteristica distingue los lipomas
de la lipomatosis. La ulceracion de la superficie es frecuentemente secundaria a la pobre
vascularidad. En ocasiones ¢l estudio histolégico es complejo dando lugar al diagnéstico
de tumores mixtos con mas de un tipo de tejido como: fibrolipomas, lipofibromixoma,
lipomixoma o angiolipoma. Es posible encontrar quistes dentro del tumor, pero no tienen
predisposicion maligna. Se ha informado asociacién entre la presencia de lipomas y
algunas cntidades patoldgicas, p. €j. enfermedad pancredtica y diabetes mellitus, aunque
esto parece ser mas bien una asociacion espirea®®.



2.1 Eséfago.

A. Caracteristicas Generales
Esta neoplasia represenia solo el 1.5% de todos los lipomas de! TD y 15% de todos los
tumores benignos de eséfago™. En general, los hombres se ven més afectados que las
mujeres. El diagnostico generalmente se hace antes de los 50 afios de edad. El sitio
predilecto es el tercio superior de eséfago. Los lipomas esofigicos varian en tamailo; los
tumores pedunculados pueden alcalzar hasta 10-15 cm de diAmetro. Hasta la fecha no se
han informado lipomas esofigicos miultiples. Las caracteristicas clinicas de estas
neoplasias se muestran en }a Tabla 4.
El cuadro clinico
es muy discreto.
Los lipomas de
Eséfago Estémago ID CR | esofago pueden ser
L : . : o silentes por largo
Total de lipomas del TD (%) 1.5 11.6 358 511 tiempo hasta que

Tablz 4. Caracteristicas generales de los lipomas del TD*.

Frecuencia (%) comparada alcal?.an didmetro
con otres tumores benignos 15 3-5 13- 4 considerable como
(scgiin localizacion) 15 para ocasionar
Edad promedio (afios) >50 . 60 60 oo | molestias. Disfagia

es ¢l sintoma mas
Sexo M>F M=F M=F IM<2F comin. Menos
Diametro (cm) ? 5 4 3 frecuentemente se
Lesiones maltiples (%) ? 3.1 <1 14 puede  observar

hemormragia de
L consideracion,
D ; intestino delgado, C/R : colon y recto. secundaria a

ulceracion tumoral.
Excepcionalmente se presenta regurgitacion de un lipoma pedunculado, lo cual puede
causar obstruccién del tracto respiratorio. Sélo en los individuos con sintomas
considerables que afectan las condiciones generales, y en pacientes con hemorragia
masiva se requiere cirugia. Debido a que el sitio mas afectado es el tercio superior, se
prefiere realizar esofagectomia cervical y reseccion. Los pequefios tumores se manejan
con reseccion endoscépica con excelente pronéstico®.

B. Imagen.

El trago de bario generalmente demuestra tumor pedunculado protruyendo hacia la luz,
ocasionalmente sus bordes pueden ser multilobulades. Si el tumor es grande puede haber
dilatacién esofégica por arriba del sitio de obstrucioén. Los grandes lipomas a veces son
dificiles de distinguir de los sarcomas {(especialmente si la superficie es irregular y
ulcerada), cuerpo extrafio o acalasia (5i el eséfago estd dilatado). El diagnéstico
diferencial presuntivo mas comin es con leiomioma o pélipo. La endoscopia no siempre
es éxitosa ya que esios tumores estdn cubiertos por mucosa mormal y suelen pasar
desapercibidos. La TC hace diagnostico al demostrar lesién, usualmentc bien definida con
unidades Hounsfield negativas correspondientes a densidad grasa®.



2.2 Estémago.

A. Caracteristicas Generales

La segunda NETD benigna més comtn en el estémago es el lipoma®. Los lipomas de
estémago representan el 11.6% de todos los lipomas del TD descubiertos en cualquier
€poca de la vida. Representan 3 a 5% de todos los tumores gastricos benignos, La edad
promedio al momento del diagnéstico es 60 afios. Ambos sexos son afectados por igual.
El antro es el sitio predilecto de los lipomas gastricos. El tamafio promedio de estos
tumores ¢s de 5 cm de didmetro, y usualmente son solitarios. Los lipomas gastricos
miiltiples son excepcionales (Tabla 4). Los datos clinicos tardan en presentarse, ya que
dependen del tamailo y del sitio afectado en la cavidad gastrica (cardias, antro) (Tabla 5).

De ahi que la mayoria sean
Tabla 5. Sintomas clinicos de Jos lipomas segin su  descubiertos  incidentalmente  en
localizacién®. procedimientos quiriirgicos, estudios
radiolégicos o autopsia. Las

St,ntomava E“g;‘;‘“ Lg)) - g;‘;‘ complicaciones mds comunes, son
Dolor 4277 5; 5 5‘_'1 hemorragi_a e intus ucgpcifm.
Néuseas/vémitos ~ 338 453 165 | Endoscpicamente, los  lipomas
Hemorragia 60.3 24 406 | gastricos, al igual que en otros sitios,
Diarrea yfu 8 58 55.1 son cubiertos por mucosa normal.
obstruccién Desde el punto de vista terapéutico,
Masa palpable 3 213 248 | Ia cirugia estd indicada solo en los
Pérdida de peso 13.2 5 13 casos  sintomaticos  (reseccién
ID : intestino delado, C/R  colon y recto, simple, antrectomia 0 gastrectomia

’ parcial para los grandes tumores).

B. Imagen.
El diagnéstico de lipoma fue rara vez hecho con precisién antes del advenimiento de 1a

TC (lesién tumoral con unidades Hounsfield negativas). En los estudios baritados
frecuentemente era interpretado como tumor benigno. Sin embargo, algunos pardmetros
pueden apoyar el diagndstico en los estudios baritados: una masa proyectada en la region
géstrica en 12 PSA o un anillo correspondiente al contraste entre e tejido graso del tumor
y el tejido conectivo peritumoral. No hay signos especificos de lipoma en los estudios
contrastados del TD superior. Los lipomas intramurales sésiles se observan como un
defecto de ilenado redondo, de bordes lisos, bien definidos, regulares y con pliegues de
maucosa normal. El tumor puede cambiar de forma con la compresion externa y en ¢aso
de ulceracién se observa el signo de tiro al blanco. Radiolégicamente grandes
ulceraciones pueden sugerir una etiologia neoplisica. Los lipomas se pueden prolapsar
dentro del bulbo duodenal causando intususcepcion; cuando ésto ocurre, estos hallazgos
se¢ observan claramente con el bulbo distendido, La completa intususcepcion del tercio
inferior del estémago en el duodeno resuita en opacificacién de solo la porcion superior
del estdmago y un enorme defecto de llenado en el antro. En caso de Intususcepcion
lateral completa, la regién antral es laminada y la porcién superior del bulbo esta
amputada por desplazamiento del tumor. Los estudios de bario son normales en el caso de
los infrecuentes lipomas subserosos. El diagnéstico radioldgico es usualmente de tumor
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benigno (tumor estromal benigno o pélipo). La ASD muestra masas hipovasculares con
adelgazamiento de los vasos pero no se observan caracteristicas de malignidad.

2.3, Intestino Delfgado.

A. Caracteristicas Generales

Los lipomas representan del 13 al 15% de todos los tumores benignos de 1 son
menos frecuentes que los leiomiomas en este segmento del TD. En 1963*%*, 10s lipomas
de ID representaban el 20% del total de lipomas en el tracto gastrointestinal; para
1967'%% esta cifra se incrementé a 25%, y alcanzé el 35.8% en 1990* (Tabla 4). No hay
predominio de sexo; la edad promedio al momento del diagnéstico es 60 afios. Los sitios
de predileccion son’: duodeno 23.4%, yeyuno 10.7%, ileon 49.6%, y valvula ileocecal
16.3%. Hay pocos casos publicados de lipoma en diverticulo de Meckel®. El tamafio
promedio de los lipomas de ID es 4 cm, pero pueden alcalzar hasta 30 cm de didmetro.
Casi todos son solitarios; cuando son multiples pueden afectar el mismo o diferente
segmento del ID (Tabla 4)*°. Las principales manifestaciones clinicas se resumen en la
Tabla 5. Cuando se localizan en la valvula ileocecal pueden remedar un cuadro clinico de
apendicitis aguda. Una masa palpable generalmente corresponde a intususcepcion mas
que al tumor por si s6lo. Los tumores duodenales pedunculados pueden ser tratados con
endoscopia. Otros casos requieren enterotomia con reseccién completa®.

D40,43;

B. Imagen.

Los estudios con bario demuestran tumor intramusal pedunculado o sésil que cambia de
forma y situaci6n en respuesta a los movimientos peristélticos o a Ia palpacién, pero sélo
rara vez se observa la apariencia translicida caracteristica particular de los lipomas. La
7C es el método iddneo para el diagndstico, mediante ella se puede observar una masa
hipodensa, con unidades Housfield negativas. En presencia de hemorragia, la ASD
demuestra la lesién pero no puede precisar Ja naturaleza tumoral.

2.4. Colon y Recto.

A. Caracteristicas Generales

Los lipomas son los tumores benignos colorectales mas frecuentes después de los
adenomas y representan 4% de todos los tumores benignos de colon. El colon es el sitio
con mayor porcentaje de lipomas gastrointestinales (51.1% de todos los casos) (Tabla 4).
Muchos de los lipomas col6nicos se descubren entre fos 50 y 70 afios de edad y se ha
notado un leve predominio en mujeres. Las frecuencia de aparicion en el colon y recto
son: ciego 29.22%, colon derecho 20.9%, colon transverso 15.8%, colon izquierdo
29.7%, recto 4.4%. Los lipomas colénicos suelen ser solitarios pero se han encontrado
miltiples (13-14%) cn el mismo o en diferente segmento®’. El tamafio promedio es de 3
cm. Los signos clinicos pueden no estar relacionados con el lipoma, el cual puede ser solo
un hallazgo incidental (Tabla 5). Una masa palpable gencralmente corresponde a
intususcepcién, que es la principal complicacién de estos tumores. Menos cominmente
los lipomas se expulsan expontineamente o se prolapsan a través del recto. La
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colonoscopia puede confirmar la naturaleza benigna de la lesidn y puede ser un
procedimiento terapéut:co si la lesion es pequefia. El tratamiento quirirgico depende de la
gravedad de los sintomas™.

B. Imagen.

El diagnéstico radiolégico basado en la apariencia transparente del lipoma en la 54, es
practicamente imposible por la sobreposicion del gas de las asas intestinales. El Cxfz
suele mostrar un tumor radiolicido, sésil o pedunculado, con caracteristicas benignas,
algunas veces acompaiiado de intususcepcion parcial o completa. El enema de agua fue
utilizado mucho en épocas pasadas debido a que el lipoma tiene menor densidad que el
agua; sin embargo, su utilidad se limita porgue no todos los lipomas son radiolicidos,
especialmente los lipomas mixtos (gj.fibrolipomas). La imagen radiolégica por 7C es
patognoménica, ya que demuestra su naturaleza grasa. La 7C estd indicada para
demostrar el componente subseroso y analizar la densidad de! tumor.

3, TUMORES DE TEJIDO FIBROSO BENIGNOS

Son una entidad rara, se presentan esenciaimente en el eséfago e ID. En particular las
lesiones extraesoféglcas son confundidas con lemmlomas La reseccién es curativa
debido a la ausencia de recurrencia de estos tumores'®. El diagnstico preoperatorio mas
comum es de leiomioma o, si s¢ trata de lesiones pequeiias, neurofibroma™.

3.1 Eséfago.

A. Caracteristicas Generales

Los polipos fibrovasculares, frecuentemente llamados fibromas, angiofibromas o
fibrolipoma (dependiendo de la presencia de ciertos tejidos) representan 21% de todos los
tumores benignos del eséfago. Son tos mas comunes después del leiomioma. El sitio de
predileccién dentro del eséfago es variable. Varian en tamafio de 1 a 20 cm; la mayoria
mide <5 cm. Las formas gigantes se encuentran en el tercto proxlmal en donde estos
tumores alcalzan grandes dimensiones antes de que causen sintomas™. Histolégicamente,
los fibromas son una proliferacién submucosa de tejido fibroso maduro con grados
variables de vascularidad, infiltracién grasa y modificacion mixomatosa. La inflamacidn
es minima y la ulceracion es rara. No es comun encontrar miltiples fibromas, pero se
asocian a infiltracién leucémica eosinofilica (correspondiendo a granuloma eosinéfilo).
La degeneracién maligna es excepcional. Hay predominio en hombres (72%). Los
sintomas incluyen obstruccién, disfagia y vémito. Debido aque no se ulceran, el
sangrado es raro. Hay casos publicados donde se menciona la expulsién de grandes
tumores. Al examen endoscopico tienen apariencia benigna y son pediculados*
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B. Imagen.

Los estudios baritados muestran un defecto de llenado de localizacion central, més o
menos redondo, masa intraluminal, relativamente grande de bordes lisos, y bien
definidos. Los contornos del eséfapo son lisos y regulares. La base del tumor no siempre
es visible. El diagnostico diferencial incluye papiloma pediculado, leiomioma pediculado
intraluminal, hamartoma, angioma pediculado, hematoma pediculado, carcinosarcoma,
carcinoma polipoideo y angiosarcoma", L.a reseccion endoscopica esta indicada cuando
es técnicamente posible (en el caso de una lesion alta); si no es posible, la toracotomia es
Ja opcion para algunos casos®®.

3.2 Estémago.

A, Caracteristicas Generales.

Los fibromas y los fibromixomas son tumores benignos de estémago muy rares. El
fibromixoma gastrico ocurre escencialmente en el antro, suele ulcerarse, es submucoso y
puede llegar a medir hasta 8 cm de didmetro. Los fibromas géstricos también son
submucosos, pero pueden afectar cualquier parte del estomago y svelen ulcerarse.

B. Imagen.

Al igual que los fibromas de es6fago, en los estudios baritados se muestran un defecto de
llenado de grande de bordes lisos y bien definidos. La masa es redonda, intraluminal de
contornos lisos y regulares. El diagnéstico diferencial deberd realizarse principalmente
con leiomioma®. En 7€ se identifica masa intramural o subserosa, de densidad de tejido
blando, solida, de bordes regulares muy bien definidos®’.

3.3 Intestino Delgado.

A, Caracteristicas Generales

De todos los tumores benignos, 3.4 a 7.8% son de origen fibroso®, ya sea sésiles o
pediculados, intramurales o intraluminales. Las lesiones intramurales pueden causar
obstruccion, lo que puede hacer llegar muy pronto al diagnéstico. La ulceracién es
infrecuente pero pueden llegar a sangrar, Las lesiones pequefas son asintomdticas. El
diagnostico diferencial debe hacerse principalmente con el leiomioma. La forma
transicional entre estos 2 tumores es posible y suele llamarse leiomiofibroma. De hecho
los fibromas puros son muy raros.

B, Imagen,

Los grandes tumores se pueden estudiar por medio de US sin que exista gran interferencia
del gas intestinal. Se observan como masas s6lidas, homogéneas, bien definidas. En TC
se logra definir con mayor precision las caracteristicas tumorales, asi como la relacién
con los érganos adyacentes. En la ASD son tumores avasculares o hipovasculares,
Nuevamente, el diagnéstico diferencial debe hacerse con leiomioma™.
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3.4 Colon y Recto.

El tumor colorectal fibroso benigno es extraordinariamente raro. De los casos publicados,
el colen izquierdo parece ser ms afectado que el derecho. En una revisién de 45 casos de
fibromas de colon, sélo 3 fueron derechos. Estos tumores pueden diseminarse dentro de
la luz o a través de la subserosa*®.

4. LEIOMIOSARCOMA

Son tumeres malignos que se originan de la capa muscular del TD, particularmente de la
muscularis externa. Se ha postulado la degeneracidn sarcomatosa de los leiomiomas
benignos, pero tal fendmeno es indudablemente muy raro, Lo mdis aceptado es que su
origen es maligno desde su aparicidon, Al momento del diagnéstico, la mayoria de los
leiomiosarcomas son tumores grandes, multinodulares, hipervasculares, adhendos a
Organos vecinos, con cambios hemorrdgicos y nectdticos, y con posible desarrolio de
cavidades dentro del tumor que comunican con la luz intestinal. Cominmente son
tumores de crecimiento lento que pueden diseminarse por infiltracion local, por implantes
peritoneales y por dlsemmacubn hematégena a higado, pulmdn, y hueso. La diseminacién
linfstica no es rara**. Histolégicamente pueden presentar una gran diversidad de
caracteristicas pato]églcas, lo cual puede en ocasiones hacer dificil el diagnéstico de
malignidad. Los leiomiosarcomas se componen de fasciculos entrelazados de células en
forma de huso con citoplasma eosindfilo y nicleo ovoide. Estas células se mezclan con
células musculares normales, las cuales van siendo destruidas gradualmente. Existen
todos los grados intermedios entre los tumores de bajo grado y los de muy alto grado de
malignidad. Los tumores de bajo grado tienen abundante estroma entrelazado con haces
de células bien orpanizadas, remedando un leiomioma*®: sin embargo, los
leiomiosarcomas se caracterizan por gran celularidad e hipervascularidad. El diagnéstico
correcto puede ser dificil. El mejor indicador de malignidad es la cuenta de mitosis. A
pesar de un aspecto histoldgico benigno, el desarrollo de metastasis puede ser desde
etapas muy tempranas. En los leiomiosarcomas de alto grado, los haces celulares
aparecen desorganizados, con marcado pleomorf ismo, y la cuenta de mitosis es por arriba
de 10 por campo de alto poder*®*

4.1. Esifago.

A. Caracteristicas Generales.

Los leiomiosarcomas son de 6 a 10 veces menos frecuentes que los leiomiomas y
representan menos del 0.5% de todos los tumores malignos. Histolégicamente, a
diferencia de los leiomiomas que casi todos son intramurales y rara vez se ulceran, los
letomiosarcomas son muy frecuentemente intraluminales y un tercio de los casos
presentan dlceras. Los tumores milltiples son infrecuentes y las calcificaciones son muy
raras. La frecuencia de los sitios afectados dentro del eséfago (tercio superior 19.2%,
- tercio medio 31.3%, tercio inferior 49.5%) es similar a la distribucion de los
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leiomiomas*®. Estos 2 tumores difieren en el tamaiio: los leiomiosarcomas suelen medir
més de 5 cm al momento del diagnéstico {Tabla 6). Las neoplasias asociadas en pacientes
con leiomiosarcomas de eséfago incluyen leiomiosarcomas géstrico, cancer de cabeza y
cuello, y especialmente cancer epidermoide de eséfago. Esta ultima neoplasia se
encuentra asociada con leiomiosarcomas®® hasta en 8.5%. La biopsia por endoscopia casi
siempre es positiva debido a la naturaleza polipoide de los leiomiosarcomas. Cuando
existen problemas para definir la malignidad del tumor, la mejor arma diagnéstica es la
cuenta mitdtica. La edad promedio de los pacientes al momento del diagnéstico es de 58
aflos, con predominio en hombres (61%)*. Los sintomas se resumen en la Tabla 7.

Tabla 6. Tamaiio y hallazgos por estudios baritados

de leiomiosarcomas del TD*.

Eséfago Estémage ID C/R

. (%) (%) (%) (%)
Didmetro
<5 ems 16.6 6.1 236 7.1
5-10 cms 50,1 286 372 56.5
>10 cms 333 64.3 392 368
Halazgos = . . . ... 0 7 :
Intraluminal 63.5 173 232 40
Intramural 12.5 231 178 333
Subseroso 209 481 51.% 10
Intra y 4.1 106 78 167
extraluminal
Uleeracion 29.1 56,7 214 60
Nepativo - 0.9 303 -

1D : intestino delgado, C/R : colon y recto.

Tabla 7. Sintomatologia del leiomiosarcoma®™.

Eséfago ~ Estémage: 'ID- . C/R
S AR (%) (%) (%),
Dolor 242 472 666 368
Hemorragia/anemia 8 59.3 566 443
Pérdida de peso 514 244 133 131
Disfagia 856 16 - -
Masa palpable - 323 467 256
Debilidad - 94 6 7.5
Obstruccién - . 16 5
Asintomatico - 1.6 - 1.8

1D : intestino delgado, C/R : colon y recto.

Mientras que les
leiomiomas  generalmente
son  asintomdticos, los
letomiosarcomas  siempre
causan disfagia (56%) y
pérdida de peso (51.5%). En
contraste, el sangrado de TD
alto no es frecuente en estos
tumores cuando se localizan
en esdfago (a diferencia de
otras localizaciones en el
TD). Generalmente son
lesiones intraluminales
(78.2%); es raro que se
presenten como lesiones
infiltrantes y subserosas®™.
A pesar de que los
leiomiosarcomas tienen
mejor prondstico que los
carcinomas, muy pPOCos
casos s¢ han informado
como totalmente curados.
La infiltracién de los
ganglios linfiticos locales o
regionales es casi constante,
y 28.6% de los pacientes
tienen metdstasis hepéticas
al momento del
diagnéstico®™. La sobrevida
es mayor después de la
reseccidn  quirirgica; el
promedio después de la
cirugia es de 27.5 meses™.
La  quiomioterapia ¥y
radioterapia juegan un papel
secundario,
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B. Imagen.

La radiografia de térax, muestra opacidad en mediastino posterior en 36.8% de los casos.
Estos tumores pueden lHegar a fistulizar y formar abscesos pulmonares. Los hallazgos en
estudios baritados se resumen en la Tabla 6, En general, los leiomiomas tienden a ser
intramurales y menores de 10 cm de didmetro; los leiomiosarcomas, cn contraste, son
voluminosos y rara vez son intramurales (s6lo 12.5%). Ademds la ulceracion tumoral se
demuestra en mas de un cuarto de los pacientes con leiomiosarcomas y es infrecuente en
leiomiomas. El leiomiosarcoma rara vez es obstructivo. Hay pocas publicaciones a cerca
del uso de 7C en estos tumores, 1a cual puede mostrar una masa de tejidos btandos con o
sin adenopatia mediastinal®**. Ef tumor es angiogrificamente avascular’”. El diagnéstico
usual de una lesién intraluminal y constrictiva, basdndose en hallazgos radioldgicos, es el
de carcinoma epidermoide. Otros diagndsticos diferenciales menos comunes incluyen
carcinosarcoma, polipo fibrovascular y tumor neurogénico. Las lesiones subserosas puras
pueden sugerir tumor neurogénico o adenopatia mediastinal posterior. Las lesiones
intramurales inicialmente son consideradas como leiomiomas. Por lo tanto, no hay datos
radiologicos caracteristicos que sugieran el diagndstico de leiomiosarcoma esofégico. Los
estudios de imagen y en particular la TC estn indicados principalmente para determinar
la resecabilidad de tumores matignos del eséfago’s'“.

4.2. Estébmago.

A. Caracteristicas Generales.

Aproximadamente 95% de los tumores malignos del estémago son carcinomas’’ y menos
del 2% son leiomiosarcomas. La edad promedio de presentacién es 57 afios, con un
discreto predominio en hombres (54%)*>*". Los leiomiosarcomas son ms frecuentes que
los leiomiomas en €l tercio superior, pero menos frecuentes en el antro. El 36.6% de los
leiomiosarcomas gdstricos ocurren en el tercio superior del estémago, 48.8% en el cuerpo
y 14.6% en el antro®®. Los leiomiosarcomas son muy grandes al momento del
diagnostico, probablemente porque permanencen latentes por largo tiempo; en ¢l 64.3%
de los casos miden més de 10 cm*® (Tabla 6). Los leiomiosarcomas son rara vez
asintomaticos. La naturaleza friable del tejido tumoral, de crecimiento lento, explica el
frecuente sangrado de TD alto. La relativa rareza con que se presenta de manera
intraluminal explica la ausencia de sintomas obstructivos. La exploracién fisica detecta
una masa abdeminal en un tercio de los pacientes“ (Tabla 7). Una complicacién aguda es
el hemoperitoneo®'*.

Macroscopicamente, el leiomiosarcoma es similar al leiomioma, pero a diferencia de éste
aquel suele ser de mayor tamafio. Frecuentemente se ulcers; el cuello de la ulcen es
estrecho y llega a formar una gran cavidad dentro del sarcoma. En 30% de los pacientes
el leiomiosarcoma sangra masivamente®®. En el 50% de los casos, la tumoracién es
palpable. Microscépicamente, el leiomiosarcoma es bien diferenciado, algunas veces tan
bien diferenciado que es dificil distinguirlo de un leiomioma. Hay minima atipia y pocas
mitosis, lo que es suficiente para hacer ¢l diagnéstico de malignidad. Algunas veces hay
evidente invasion del tejido circundante en los mérgenes del tumor. Estos tumores crecen
lentamente, eventuaimente desplazan o comprimen las estructuras vecinas, llegando a
invadirlas muy lentamente. Después de muchos afios el 25% de los pacientes presentan
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metéstasis al higado o implantes peritoneales”. Si el leiomiosarcoma gastrico se reseca
por completo, ¢l paciente se considera curado. Adn cuando no sea posible hacer una
reseccidn total, el crecimiento tumoral es tan lento que la mayoria de las veces los
sintomas recurren después de muchos afios™”. La quimioterapia puede ser benéfica
cuando el tumor no es resecado en su lotalidad. La sobrevida a 5 afios, en general, es
mayor al 50%>"° Los factores pronésticos favorables incluyen: un tumor pequefio
(menor de 5 cm), de pocas células, células ovales, con patrdn de crecimiento expansible y
sin metastasis. Estos factores estan a favor de un leiomiosarcoma de bajo grado de
malignidad®™*, lo cual significa una sobrevida promedio de 98 meses versus sélo 25
meses del leiomiosarcoma de alto grado de ma]ignidad Apesar de las metastasis
hepiticas, el prondstico del leiomiosarcoma es mejor que para el carcinoma
géstrico 2348495253

Leiomioblastoma. En una variante del leiomiosarcoma. Forma una masa parecida a un
leiomiosarcoma, con mds propensién a necrosis y hemorragia. Microscopicamente, el
tumor muestra células grandes, pleomdrficas, cuboides, con nicleo central y citoplasma
claro. Las células algunas veces crecen en vainas o estan acomodadas a lo largo de
bandas de coldgena. Por microscopia electrdnica, las células tumorales muestran
miofibrillas de células de musculo liso y fragmentos de membrana basal con células de
musculo liso mas tipicas. Crecen lentamente al igual que los leiomiosarcomas. El 10%
dan metistasis a ganglios linfaticos regionales, higado o implantes peritoneales 393435

B. Imagen.

En la PS4 se observa opacidad géstrica en el 14.6%, y un mvel aire-liquido secundario
a licuefaccidn por necrosis s¢ observa en ¢l 6.7% de los casos”*®. Los estudios baritados
son usualmente positivos debido a las grandes dimensiones que alcalza este tumeor (Tabla
6). Al contrario del [eiomioma, que usualmente es intramural y algunas veces se ulcera,
los leiomiosarcomas gastricos son grandes, tienden a presentarse subserosos y se ulceran
en el 56.7% (Tabtla 6). Debido a la presentacion subserosa que este tumor suele tener, €l
US y la TC son herramientas itiles en el diagndstico. El patrén ultrasonografico de los
leiomiosarcomas depende de si tienen o no necosis central. El tumor o la recurrencia
turnoral suelen ser masas sélidas. Sin embargo, debe recordarse que debido a las grandes
dimensiones alcalzadas por el tumor, es coman la necrosis central; por ende, el US suele
demostrar una lesion solida, irregular, con margenes pobremente definidos, con grandes
areas libres de eco (sombra sucia). Las metdstasis hepéticas del liomigsarcoma son
hipoecoicas y necrdticas. E] US también puede demostrar la extension de! tu:mor hacia las
estructuras vecinas, en particular a bazo, pincreas y rifin izquierdo***’. La biopsia
guiada por US es particularmente dtil para lesiones subserosas cuando la endoscopia falla
en proveer informacion determinante. El seguimiento de los paCIemes tratados incluye
UJS abdominal en busqueda de recurrencia o metastasis hepaticas*®. De hecho, el US es un
complemento de la 7C, ia técnica de imagen mds efectiva para el diagnéstico etloléglco Y
seguimiento de los leiomiosarcomas gastricos. La TC rara vez es negativa. La ) amagen del
tumor suele ser una masa sélida, con necrosis tumoral y degeneracién quistica®
calcificaciones son excepcionales. Las lesiones necréticas muestran realce en amllo
después de la administracién de contraste. la TC complementada con US puede
adecuadamente analizar la extension de la enfermedad a Grganos adyacentes (bazo,
paemcreas)‘""5 ’ Debido a su naturaleza subserosa, €l tumor puede diseminarse &l omento o
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al mesenterio. Un fendmeno interesante es la rareza de las adenopatias;, esta
particularidad sugiere leiomiosarcoma géstrico més que linfoma en los estudios de
imagen. Ademas de la extensién peritoneal, las metdstasis pueden ocurmir en higado,
pulmén, retroperitoneo y bazo. Las metéstasis hepéticas suelen ser necréticas; ésto ayuda
en ¢l diagnéstico cuando s6lo se observa un tumor de apariencia benigna del musculo liso
del estémago. La 7C y US obvian la angiografia. Un hallazgo constante por este Gltimo
método es hipervascularidad tumoral*®. Desde el punto de vista diagnostico: a) la usencia
de adenopatias sugiere mas un tumor de origen muscular que linfoma; b) los diagnésticos
diferenciales de lesiones intramurales incluyen leiomioma y tumor neurogénico benigno,
c) el uso combinado de 7C y US demuestran la naturaleza subserosa del tumor y son
litiles en el seguimiento de estos tumores; y d) los estudios baritados y la angiografia no
tienen importantes indicaciones*®*.

4.3. Intestino Delgado.

A. Caracteristicas Generales.

La incidencia de leiomiomas y leiomiosarcomas parece similar. Los leiomiosarcomas
representan 0.2% de los tumores malignos de TD; en intestino, representan entre el 9.1%
y 15.9% de todos los tumores malignos. La distribucién topografica es la siguiente®*45%;
duodeno 27.6%, yeyuno 38.1%, ileon 33.7%, y diverticulo de Meckel 0.6%.

La Tabla 6 muestra el tamafio de las lesiones al momento del diagnéstico. Los
leiomiosarcomas multiples son raros. Las lesiones asociadas, aunque infrecuentes,
incluyen: enfermedad de Crohn, enfermedad celiaca y otros tumores malignos. La edad
promedio al diagnostico es 56 aflos, con predominio en hombres 64.7%. Estos tumores
son raron en nifios’**, No hay diferencias clinicas significativas entre leiomiomas y
leiomiosarcoma; los sintomas predominantes son dolor abdominal, sangrado y masa
abdominal palpable. La obstrucci6n es comin 16%. En los pacientes que presentan fiebre
debe sospecharse fistulizacién o perforacion. El tiempo promedio de presentacién de los
sintomas es de 2 afios. El seguimiento post-quirirgico es esencial para identificar la
recurrencia del tumor, su diseminacion a peritoneo, y especialmente metéastasis hepdticas.
La sobrevida a § afios es de 20 a 50%. Los factores prondsticos que han sido identificados
como favorables incluyen: duracion de los sintomas de menos de 1 afio, didmetro tumoral

menor de 9 cm y ausencia de metastasis*® %,

B, Imagen. .

La PSA puede ser la (nica imagen pre-quiriirgica en pacientes que se presentan con
obstruccion intestinal, Los casos complicados pueden mostrar nivel liquido-aire
secundario al fenémeno obstructivo, o menos frecuentemente, a necrosis tumoral. Los
estudios baritados son negativos en un tercio de los pacientes (Tabla 6). Al igual que lo
que ocurre con los leiomiosarcomas gastricos, la presentacidn subserosa es la que
predomina en el caso de los lciomiosarcomas intestinales. La ulceracion estd presente en
el 20% de los casos. Las constricciones anulares son raras.

Por U/S, los leiomiosarcomas de intestino se asemejan mucho a los leiosarcomas
gastricos; sim embargo, no llegan a ser tan grandes. El tamafio mas pequefio explica que
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las lesiones sean mas solidas y con menos necrosis. El diagndstico diferencial para
tesiones de ileon en mujeres es el carcinoma de ovario.

La 7C no es siempre efectiva en la evaluacion de estos tumores, puesto que puede fallar
en hasta el 30%**%, Las lesiones mas voluminosas muestran areas de necrosis. Por este
método diagnostico se puede demostrar infiltracién al mesenterio y metastasis hepaticas.
Debido a que no siempre son visibles en los estudios baritados (o incluso en 7C), la ASD
Jjuega un pape! notable en el diagndstico, ya que estos tumores son hipervasculares. La
vascularidad aparece menos marcada cuando hay grandes zonas de necrosis, pero po hay
caracteristicas angiograficas especificas que puedan descartar un leiomioma; los
mdrgenes tumorales estin bien definidos en el 65% de los casos. Las metdstasis hepéticas
del leiomiosarcoma son hipervasculares, Sin embargo, en el tiempo en que este tumor es
diagnosticado, las lesiones son generalmente suficientemente grandes para poder ser
diagnosticadas mediante IC.

4.4, Colon y Recto.

A. Caracteristicas Generales.

Considerando todas las neoplasias del TD, el leiomiosarcoma colomrectal es
extremadamente raro (80% son colorrectales y 20% son colénicos puros)*®*°. De los
leiomiosarcomas del TD, 1 de cada 8 es colomectal. Los leiomiosarcomas rectales
representan 0.07% a 0.1% de todos los tumores rectales. El tumor tiende a ocurnir en el
recto mas que en otras partes del colon. La frecuencia de distribucién es la
siguiente®*>™: colon derecho 16.4%, colon transverso 10.8%, colon izquierdo 11.9%,
recto 60.9%. La edad promedio de aparicién es de 56 afios. No hay predominio de
género”‘“. Es extremadamente raro en nifios. Las manifestaciones clinicas comunes
incluyen sangrado rectal, dolor y masa palpable (Tabla 7). El diagnéstico se hace durante
la investigacién de alguna de las complicaciones (ulceracién de la mucosa, perforacidn,
formacion de absceso, fistula intestinal). Algunos sintomas menos frecuentes son:
autoamputacion con expulsién expontdnea a través del ano, presentacién aguda
simulando apendicitis, asociado con poliposis coli, o depdsito metastdsico en regién
parotidea*®. La endoscopia juega un papel importante en el diagnéstico. El
leiomiosarcoma colorrectal tiene un prondstico menos favorable que el de cualquier otra
parte del TD. Los leiomiosarcomas de bajo grado tienen un prondstico promedio de
sobrevida de 66.7% a 5 afios, comparado con un 33.3% de sobrevida para los
leiomiosarcomas de alto grade de malignidad. Las lesiones que son descubiertas con un
didmetro menor de 3 cm tienen mejor prongstico a 5 afios (70%), que las que son
diagnosticadas cuando miden mas de 7cm (25%)°551,

B. Imagen.

En la PSA se observan calcificaciones en raras ocasiones. En lo estudios baritados, las
lesiones ulceradas intramurales ¢ intraluminales parecen ser las mds frecuentes (Tabla 6).
Las lesiones con apariencia neopldsica constrictiva que simulan carcinoma son menos
frecuentes*®*. Debido a la rareza de esta neoplasia, los leiomiosarcomas colorrectares no
son comectamente diagnésticados en los estudios baritados. En relacion al
leiomiosarcoma colorrectal, pocos estudios han informado la utilidad det US, 7Cy RM, y
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practicamente ninguno a investigado sus cara.ctcnsncas especificas comparando con las
de leiomiosarcomas de estémago e intestino®® %054 Muy probablemente debido a que el
primer diagnostico que se sospecha es adenocarcinoma, fa realizacidn de ASD es
extremadamente rara; qunenes realizan angiografia en estos tumores han informade que
son moderamente vasculares*®

5. HISTIOCITOMA FIBROSO MALIGNO (HFM)

El HFM es el sarcoma mas frecuentemente encontrado en el adulto (15 a 20%)%%.
Predominan las lesiones de tejido blando en las extremidades. Sélo 16% de los casos
publicados se han encomrado en ta cavidad abdominal; el retroperitoneo parece ser el
sitio més frecuente afectado®. Si se dejan a un lado los HFM secundarios por invasion a
visceras abdominales J los de retroperitoneo, los HFM primarios del abdomen son
extremadamente raros . Son lesiones csenclalmente subserosas, pero pueden extenderse
a la luz intestinal® 67 o a visceras contiguas®™®. La presentacion estenosante y
pedunculada endoluminal que puede causar intususcepeién es menos frecuente®™™. Este
tumor voluminoso frecuentemente necrosado, no suele invadir los ganglios lmfétlcos y
las lesiones hepdticas suelen presentarse uardiame.mc65

Hasta aqui hemos revisado los puntos més sobresalientes de lo publicado en la literatura
acerca de las NETD. Nétese que la mayor parte de la informacién vertida en la
introduccion estd basada principalmente en datos epidemiolégices y hallazgos
histopatologicos. Hemos descrito los hallazgos de imagen en forma separada con la
finalidad de resaltar la escasa, aunque relevante, informacién radiolégica existente. Son -
pocos los informes puramente radiolégicos que hacen revisidn de la casuistica y las
caracteristicas de las NETD. La mayor parte de estos datos se basa en estudios baritados
{SEGD, transito intestinal y CxE). Neo hay suficiente informacién de la utilidad del US,
de lIa TC o de la RM en el diagndstico de NETD.
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.  JUSTIFICACION.

Las NETD primarias han sido consideradas tradicionalmente como entidades raras. No
obstante, represeman el segundo grupo de neoplasias mds frecuentes en el TD después
del aclcr:ocarmnomza,3

Hoy en dia, gracias a la impresionante evolucion y perfeccionamiento de los estudios de
imagen, las lesiones abdominales de diversas etiologias son mds precisamente
diagnosticadas y caracterizadas, Lo anterior se traduce en un mejor abordaje terapéutico,
pudiendo seleccionarse incluso tratamientos menos invasivos Ccomo  reseccion
transendoscopica 0 manejo conservador. También es posible realizar un adecuado
seguimienta con evaluacion periddica de 1a respuesta terapéutica.

Con et perfeccionamiento de las técnicas de diagnostico radioldgico ya conocidas
(estudios baritados, US, TC, ASD) y con ¢l advenimiento de nuevos métodos como la
RM, cada vez es mds factible obtener un diagnéstico presuntivo aproximado del tipo
histolégico de la NETD, Seria ideal contar con medios de diagnédstico no invasives (de
tmagen) que mostraran una alta comelacién con el estindar de oro (andlisis
histopatologico), lo cual redundaria en gran beneficio para los pacientes. En la literatura
mundial, la mayeria de la informacion actual sobre las NETD se basa en hallazgos de
histopatologia e inmunchistoquimica, muy pocos estudios han analizado su
comportamiento desde el punto de vista radiolégico. En nuestro medio, un solo estudio,
enfocado mds bien hacia la descripcion histopatoldgica del ileon terminal [realizado en el
Instituto Nacional de la Nutricién Salvador Zubirin {INNSZ)], ha proporcionado una
escasa informacion de las NETD”. En este ultimo estudio, se describieron sélo 2
letomiomas en 36 casos analizados del ileon terminal, en un periodo de 20 aftos (de 1970
a 1990); no obstante, no se describid nada acerca de los hallazgos de imagen, y por ende,
tampoce proporciond informacidn acerca de la correlacidn entre los hallazgos patoldgicos
y radioldgicos,

Siempre es deseable contar con datos locales, ya que ademés de ayudarnos a conocer la
experiencia lograda en nuestro medio, pueden ser el origen de nuevas investigaciones
tendientes a encontrar soluciones a problemas desde una perspectiva méas adecuada a
nuestra realidad. El presente trabajo describe la forma y frecuencia de presentacion de las
NETD primarias, analiza !a utilidad de los estudios de imagen para su diagndstico, y
describe la sobrevida de los pacientes con estas neoplasias, estudiados en el INNSZ
durante un periodo de 10 aftos (1986-1995).
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HI. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA,
Las preguntas que dicron origen a este trabajo pueden plantearse de la siguiente manera:

De las NETD primarias:

1. ;Cuél es la frecuencia, érganos afectados, sintomas mas frecuentes observados, y
tipos histopatoldgicos més frecuentes en nuestro medio?

2. ;Qué estudios de imagen se realizan més frecuentemente en los pacientes del INNSZ?

3. ;Cuil es la sensibilidad, especificidad, valor predictivo positivo y valor predictivo
negativo de los estudios de imagen comparados con el estudio histopatoldgico?

4, ;Cudles estudios de imagen son mas utiles para diferenciar entre NETD malignas y
benignas?

5. (Hay comrelacién entre los hallazgos clinicos y/o radiologicos con el diagndstico de
malignidad o benignidad del analisis histopatol6gico?

IV. OBJETIVOS.

1. Describir la frecuencia, localizacién y caracteristicas clinicas de las NETD primarias,
benignas y malignas, presentadas en el INNSZ del 1° de enero 1986 al 31 de
diciembre 1995.

2. Conocer el tipo y la frecuencia de empleo de los estudios de imagen en ¢l diagndstico
de las NETD.

3. Establecer la sensibilidad, especificidad, valor predictivo positivo y valor predictivo
negativo de los estudios de imagen en el diagnéstico de una NETD como benigna o
maligna..

4. Identificar posibles factores clinicos o radiolégicos relacionados con el estatus de
malignidad de las NETD.

5. Calcular la sobrevida y describir la causa de muerte de los pacientes con NETD

benignas y malignas.

V. HIPOTESIS.

1. La frecuencia y los sitios mas corrientemente afectados por las NETD en nuestro
medio son similares a lo informado en la literatura extranjera.

2. Los estudios de imagen mis frecuentemente realizados en el INNSZ en el abordaje
diagnéstico de NETD son los exdmenes baritados.

3. Los estudios de imagen muestran buena correlacién con el estudio histopatolégico y
son Utiles en la diferenciacién de NETD benignas y malignas.

4, El mayor tamaiio de una NETD se relaciona con més sintomatologia y representa
mayor posibilidad de tener una neoplasia maligna.

5. Los sintomas de las NETD guardan relacién con el tamafio y localizacién del tumor.

6. La sobrevida de los pacientes con NETD en nuestro medio es similar a la informada
en la literatura extranjera.
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5. Calcular la sobrevida y describir la causa de muerte de los pacientes con NETD

benignas y malignas.

V. HIPOTESIS.

1. La frecuencia y los sitios mas corrientemente afectados por las NETD en nuestro
medio son similares a lo informado en |a literatura extranjera.

2. Los estudios de imagen mis frecuentemente realizados en el INNSZ en el abordaje
diagnéstico de NETD son los eximenes baritados.

3. Los estudios de imagen muestran buena correlacién con el estudio histopatolégico y
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mayor posibilidad de tener una neoplasia maligna.

Los sintomas de las NETD guardan relacién con el tamafio y localizacién del tumor.

La sobrevida de los pacientes con NETD en nuestro medio es similar a la informada

en la literatura extranjera.

o




L3

Hl. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA,
Las preguntas que dieron origen a este trabajo pueden plantearse de la siguiente manera;

De las NETD primarias:

1. ;Cudl es la frecuencia, organos afectados, sintomas mis frecuentes observados, y
tipos histopatolégicos mas frecuentes en nuestro medio?

2. ;Qué estudios de imagen se realizan mas frecuentemente en los pacientes del INNSZ?

3. ;Cual es la sensibilidad, especificidad, valor predictivo positivo y valor predictivo
negativo de los estudios de imagen comparados con el estudio histopatolégico?

4. ;Cudles estudios de imagen son mds dtiles para diferenciar entre NETD malignas y
benignas?

5. ;Hay correlacién entre los hallazgos clinicos y/o radiolégices con el diagnéstico de
malignidad o benignidad del analisis histopatolégico?

IV. OBJETIVOS.

1. Describir la frecuencia, localizacién y caracteristicas clinicas de las NETD primarias,
benignas y malignas, presentadas en el INNSZ del 1° de enero 1986 al 31 de
diciembre 1995.

2. Conocer el tipo y la frecuencia de empleo de los estudios de imagen en el diagnéstico
de las NETD.

3. Establecer la sensibilidad, especificidad, valor predictivo positivo y valor predictivo
negativo de los estudios de imagen en el diagnéstico de una NETD como benigna o
maligna.

4. Identificar posibles factores clinicos o radiolégicos relacionados con el estatus de
malignidad de las NETD.

5. Calcular 1a sobrevida y describir la causa de muerte de los pacientes con NETD

benignas y malignas.

V. HIPOTESIS.

1. La frecuencia y los sitios mis corrientemente afectados por las NETD en nuestro
medio son similares a lo informado en la literatura exiranjera.

2. Los estudios de imagen mas frecuentemente realizados en ¢l INNSZ en ¢l abordaje
diagnéstico de NETD son los exdmenes baritados.

3. Los estudios de imagen muestran buena correlacién con el estudio histopatolégico y
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en la literatura extranjera.
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VI.  PACIENTES Y METODOS.

El presente es un estudio retrospectivo que analiza la informacion existente en un periodo
de 10 aftos en ef INNSZ. Los casos de NETD primarias fueron captados revisando los
archivos del Departamento de Anatomia Patolégica. Posteriormente, de los expedientes
clinicos y radioldgicos se obtuvo la siguiente informacién: edad, género, cuadro clinico,
estudios de imagen realizados, diagndstico por imagen de NETD (benigna o maligna),
presencia de metastasis, diagnéstico histopatotdgico definitivo, estirpe y tamaiio de Ia
neoplasia, tratamiento, evolucién clinica, recidiva del tumor, fecha de la éltima consulta,
y estado de! paciente al final del estudio (diciembre 1995). El estado final del paciente
fue clasificado como vivo, muerto o perdido al seguimiento. Se considerd que un paciente
estuvo perdido al seguimiento cuando no asistio a sus citas durante un periodo de 6 meses
y no fue posible contactarlo por ninguna via.

El diagn6stico por imagen de NETD benigna o maligna fue establecido por personal de
base del Departamento de Radiologia en el tiempo de realizacién de cada estudio, y
corroborado por la tesista en el momento de realizacién del protocolo. La clasificacién
como lesién benigna o maligna estuvo basada en criterios universalmente aceptados:
tamafio, bordes, engrosamiento de la pared intestinal adyacente, J:resencla de dlceras, y la
angulacién formada entre la lesion y la pared del tubo digestivo’

El diagnéstico histopatolégico fue hecho por personal de base del Departamento de
Anatomfa Patoldgica en la fecha de realizacién de cada estudio, ?/ corroborado por un
segundo patologo al momento de realizacion del presente protocole! 55115181943

CRITERIOS DE INCLUSION.

Se incluyeron todos los casos con diagnostico histopatoldgico definitivo de NETD
primaria en el periodo comprendido entre ¢l 1° de enero de 1986 y ) 31 de diciembre de
1995. También fueron incluidos los pacientes en quienes el diagnéstico de NETD fue
incidenta! durante una endoscopia o cirugia, pero que contaban con estudios radioldgicos
previos al procedimiento.

CRITERIOS DE EXCLUSION.
Se excluyeron los casos en los que no fue posible obtener el expediente clinico o

radiologico, o cuando la informacién vertida en ellos no fue suficiente para el anilisis.
Toxdas las neoplasias estromales con invasion secundaria al TD fueron excluidas.
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ANALISIS ESTADISTICO.

Las variables dimensionales se expresan como promedio + DE o medianas (percentilas
25% - 75%) en ¢l caso de distribucion paramétrica o no paramétrica, respectivamente; las
variables cualitativas se expresan como niimeros o proporciones. Para las comparaciones
entre las NETD benignas y malignas se us6 prueba exacta de Fisher, + de Student, o U de
Mann-Whitney donde estuvieron indicadas. El anilisis de asociacion univariado se hizo
mediante coeficientes de Spearman o Pearson, cuando estuvieron indicados, y el
multivariado con regresion logistica maltiple, considerando el diagnéstico de malignidad
como la variable dependiente. Las variables independientes fueron los hallazgos clinicos
y radiolégicos. El anlisis de sobrevida se llevo a cabo mediante la metodologia de
Kaplan-Meier, y la comparacion entre dos curvas de sobrevida mediante Log-rank.

VIL CONSIDERACIONES ETICAS.

El presente es un estudio retrospectivo basado en la revisién de expedientes clinicos,
radiolégicos y de patologia, realizado en lugar y tiempo completamentamente diferente a
la fecha de realizacion de los estudios de imagen o histopatologia, por ende, el estudio
per se no constituyé ningin riesgo o problema adicional para el paciente. Los estudios de
imagen (PSA, estudios baritados, US, TC y RM) fueron realizados como parte del
abordaje diagnéstico de rutina gue se sigue en el INNSZ en ¢l escrutinio de pacientes con
masa abdominal. En esta institucién, antes de llevar a cabo cada uno de los estudios de
imagen, se le explica al paciente en que consiste el estudio a realizar, y se obtiene su
consentimiento no escrito. No se considerd necesario obtener el permiso del Comité de
Etica det INNSZ.
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Se estudiaron 52 pacientes (31 mujeres / 21 hombres) con edad promedio de 55.2 £ 16.5
afios (intervalo 16-82). En la muestra completa de 52 pacientes, el cuadro clinico
observado fue: dolor en 31 pacientes (60%), dispepsia en 24 (46%), sangrado de tubo
digestivo alto (STDA) en 23 (44%), anemia en 21 (40%), vémitos en 20 (39%), pérdida

Figura 1. Sintomatologia de las NETD de acuerdo al
diagnéstico de benignidad o malignidad®,
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de peso en 20 (39%), sangrado
de tubo digestivo bajo (STDB)
en 12 (23%), fiebre en 7 (14%),
masa abdominal palpable en 7
(14%), constipacién en 6
{12%), diarrea en 6 (12%),
disfagia en 5 (10%), vy
perforacidén en 1 (2%). No se
presentd  ningun  caso  de
oclusion intestinal,

Desde el punto de wvista
histopatolégico, de las 52
NETD primarnias estudiadas, 13
tumores se clasificaron como
malignas (25%) y 39 como
benignas (75%). La
sintomatologia  presente  de
acuerdo a la clasificacién
histopatolégica de  NETD
benigna o maligna se muesira
en la Figura 1. La presencia de
fiebre, anemia y  masa
abdominal palpable fue
significativamente mas
frecuente en las NETD
malignas que en las benignas.
Los demds sintomas no fueron
diferentes entre las neoplasias.

Cuando se consideré el total de la muestra (52 pacientes), la mayoria de las NETD se
localizaron en estdmago (44%), seguidas de intestino delgado (21%), duodeno {13%),
colon (12%), esdfago (6%) y recto sigmoides (4%) (Figura 2). Para fines del presente
trabajo, ielon y yeyuno se nombrarén en adelante como intestino delgado.



Figura 2. Distribucién global de las NETD en relacion al sitio afectado. Los nimeros
representan (n).
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Resultados histopatolbgicos.
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Los resultados histopatolégicos se muestran en las Tablas 8 y 9. Se observaron NETD en
todos los segmentos del tubo digestivo, pero las lesiones beningnas en es6fago, estomago,
colon y rectosigmoides tendieron a presentarse con mayor frecuencia que las malignas

(Tabla 8).

Table & Distribucién de NETD malignas y benignas segiin el

érgano afectado.

Esbfago 0 3 (100)
Estémago 4(17) 19 (83)
Duodeno 3(43) 4(57
Intestino delgado 5 (45) 6(55)
Colon 1(17) 5(83)
Rectosigmoides H 2(100)

Total 13 (25) 39 (75)

En relacion a la estirpe histolégica (analisis por columnas de la Tabla 9), el leiomioma y el

leiomiosarcoma fueron més frecuentemente encontrados en el estémago e intestino
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delgado que en los otros sitios anatomicos del tubo digestivo. El lipoma fue
significativamente més frecuente en el colon que en las otras regiones anatémicas.

Al considerar los diferentes 6rganos individualmente (an#hsis por renglones de la Tabla
9) se observaron los hallazgos descritos enseguida. En el esofago, las dnicas lesiones
encontradas fueron leiomioma y ganglioneurofibroma. En el estémago y el intestino
delgado, érganos con la mayor frecuencia de NETD en el estudio, el leiomioma y el
leoiomiosarcoma fueron las neoplasias mas frecuentes. En el duodeno, el leiomioma, el
leiomiosarcoma y el lipoma se presentaron con frecuencia similar, mientras que en el
colon sélo se observaron lipomas y un leiomiosarcoma. En el rectosigmoides sélo
lipomas fueron observados.

Tabla 9. Localizacion de las NETD de acuerdo al érgano afectado ¥y estirpe histolégica.

| Localiacin _ Le Ls Lip TE F_ Gaf Lb Hfm  Toml
Esofago 2 0] 0] oJol.1 o] o 3
Estémago ta* Jao {1 21| 0 | 1t] o 23
Duodeno 2 3 2 0 0 0 0 0

Int. delgado s Jaof o o1 ool i 1
Colon 0 1 5 0 0 0 0 0
Rectosigmoides 0 0 2 0 0 0 0 0 2
Total B 12 1 2 2 1 1 1 52

Le: lelomioma; La: leiomiosarcoma; Lip: lipoma, TE: tumor estromal ne diferencizdo; FI:
fibroleiomiomsa; Gnf: ganglioneurofibroma; Lb: leiomioblasioma;, Hfm: histofibroma maligno.
*p<0.05 que e resto de lesiones histopatologicas en el misma érganc y entre los diferentes
drganos afectados (comparacién mediante x%).

Tamaiio de la NETD. El tamafio del tumor fue significativamente mayor (p=0.006) en el
grupo de NETD malignas (11.1 + 6.9 cm) que en el grupo de lesiones benignas (4.1 + 5.1
cm). Al comparar ¢l tamaflo de las lesiones de acuerdo al érganc afectado, se observaron
los resultados mostrados en la Tabla 10.

Tabla 10. Comparacién del tamafios de las NETD benignas y malignas segiin el drgano
afectado (U de Mann-Whitney). Datos presentados en cm: promedio + DE (intervalo).

Intestino Delgado
Colon
Rectosigmoides

32423 (0.7-5.0)
2.1+ 1.2 (0.6-3.0)
24423 (0.7-4.0)

Hi ORGANQ FE H P L BRENIGNAS N MALIGNAS + ¥ -
Esofago 4.7+4.0(0.5-84)

Estomago 5.346.7 (0.5-22.0) 10.2 + 8.8 (1.0-20.0)
Duodeno 23412(1.0-3.0) 82+ 1.1(7.490)

13.5+7.5(5.2-24.0)*
8.0

*p=0.02 vs NETD benignas de intestino delgado.




Resuitados de los estudios de imagen.

En la muestra completa (n 52), se reali
31 (60%), TC 23 (44%), Trénsito intestinal 10 (1

(15%), ASD 3 (6%), y RM 1 (2%).

Tabla 11. Tipo, frecuencia de empleo de los estudios de
imagen de acuerdo al 6rgano afectado y porcentaje de

diagnoésticos correctos segun ¢l estudio realizado.

- Organo afectado |- Estudio " | Diagnéstico-
Ly realizade (n) | correcto (%)

Esofago (3) SEGD (3) 100 %
TC (1) 100 %
RM (1) 100 %

Estémago (23) SEGD (21) 67%
TC (10) 70%
Us 3) 100 %
ASD (1) 100 %

Duodeno (7) SEGD () 29%
TC (3} 67%

Us (1) 0%

Intestino delgado (11) TI(10) 50%
TC (8) 88 %

US (4) 5%

ASD (1) 0%

Colon {6) CxE (5) 80 %
TC (1) 100 %

us (1) 0%
ASD (1) 100 %

Rectosigmoides (2) CxE (2) 50%

SEGD: serie  esbfagogastroduodenal, TC:
computada; RM: resonancia magnética; US: ultrasonido; ASD:
angiografia por sustraccion digital, T1.: trénsito intestinal; CxE:

colon por encma.

tomografia
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zaron los siguientes estudios radiol6gicos: SEGD
9%), US abdominal 9 {17%), CxE 8

El tipo, la frecuencia de empleo
de los estudios de imagen de
acuerdo al drgano afectado y el

porcentaje  de  diagnosticos
correctos hechos en cada
modalidad  diagnéstica  se

muestran en la Tabla 11. A los 3
pacientes con lesion localizada
en esdfago se les realizé SEGD;
a 1 de ellos se le realizé ademas
TC y RM (los hallazgos de este
paciente se muestran en las
imégenes 1,2,3 y 4). La SEGD
proporcioné informacién para el
diagnéstico correcto en estos 3
pacientes.

En ¢l estémagoe, a 21 de 23
pacientes se les realizd6 SEGD,
de las cuales, 14 (67%)
resultaron correctas pars NETD
maligna. La mayoria de las
NETD de estémago fueron
leiomiomas 60% (Imégenes 5 ¥
6). En el inico caso

leiomiosarcoma de estomago
(Imégenes 7 y 8) con metastasis
regionales ¢ infiltracién a colon,
se realizé un CxE (ademés de
SEGD) por sospecha clinica y
radiolégica de  infiltacién
coldnica. En este Gltimo caso

ambos estudios, SEGD y CxE, fueron positivos para NETD maligna. Ademais de 1a
SEGD, en los pacientes con NETD gitrica, se realizd US en 3/23), TC en 10/23, y ASD
en 1/23. El 100% de los US (3 pacicntes), el 70% de las TC (7 pacientes), y el 100% de
las ASD (1 paciente) dicron un diagnéstico correcto de NETD maligna.
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Imagen 1y 2. Leiomioma de Esdfago. En la imagen 1 se muestra 1a SEGD en donde se
observa ¢l efecto de masa sobre la pared anterior det eséfago (con disminucién de su tuz) y
desplazamiento anterior de la columna 4erea de 1a traquea (punta de flecha). En radiografias
el tumor es radiopaco y en la TC es isodenso al musculo y refuerza con el material de
contraste (imagen 2), En la TC se puede observar que se conserva la interfase entre el
leiomioma y las estructuras vecinas (caracteristico de los tumores benignos).
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Continuacion...
Tmagen 3 y 4. Lelomioma de Esdfago. La RM muestra al leiomioma isointenso en T1

(imagen 3) e hiperintenso en T2 (imagen 4)._Por este método diagnéstico puede observarse
con mayor precisién la lesion dependiente de pared lateral derecha de eséfago (flecha) y el
desplazamiento de la triquea (asterisco) la cual se encuentra libre de invasién.
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En el duodeno (n 7), sdlo el 29% de las SEGD que se realizaron tuvieron resultados
correctos (Imagen 9). El tnico US que se realizd en este sitio anatémico no fue adecuado
para diagnostico. El 67% de las TC fueron correctas en el diagndstico.

Imagen 9. Lipoma de duodeno. Note el defecto de llenado en la tercera porcién de la
arcada duodenal (flecha). La lesién por su contenido graso es radiolicida en el estudio
baritado. En este caso, el lipoma es multilobulado de bordes bien definidos. Hay paso
adecuado de) medio de contraste a la cuarta porcion del duodeno.
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En el intestino delgade, 91% de los pacientes (10/11) tuvo un trénsito intestinal, e] cual se
interpreté correctamente S0% de las veces (Imagen 10). En 4 pacientes se realizé ademas
US (75% correctos) v en 8 se realizd TC (88% correctos) (Imagenes 11 y 12). Dos
pacientes (18%) tuvieron un leiomiosarcoma con mestastasis regionales. Ningln paciente
con neoplasia maligna a este nivel tuvo metdstasis a distancia.

Imagen 10. Leiomiosarcoma de ileon. Trénsito intestinal que demuestra depdsito central
del material baritado compatible con ulcera (puntas de flecha} y marcado engrosamiento de
la pared del intestino (asterisco). Se observa ademds desplazamiento periférico de las asas
de intestino delgado con dilatacion moderada de las mismas. Correlacionar los hallazgos
con las imagenes 11 y 12




Continuacion...
Imagenes 11 y 12. Leiomiosarcoma de ileon. Al igual que en el trénsito intestinal, en el

US (imagen 11) y en la TC (imagen 12) se observa el engrosamiento irregular de la pared
intestinal (puntas de flecha} y Jas ulceraciones de la masa (flecha). Aun se conserva la grasa
perilesional con densidad normal. Note la ausencia de adenomegalias.




45

En la mayoria (83%) de los pacientes con NETD de colon sc reatizé un CxE, que arrajé un
diagnéstico correcto de NETD maligna en el 80% de los casos (Imagen 13). El imico
paciente con diagnéstico de letomiosarcoma de celon tuvo una TC (con diagndstico
correcto) sin evidencia de metdstasis regionales. En 5 pacientes (83%), el diagnéstico se
hizo en forma incidental: en 4 al realizar un CxE por otra indicacién médica o como parte
de un chequeo médico, y en | al realizar una colonoscopia. Todas estas ultimas NETD
fueron lesiones benignas (lipomas).

Imagen 13. Leiomiosarcoma de colon. Observese el defecto de llenado en colon
ascendente, de bordes mal definidos e irregulares. El diagnéstico radiolégico probable fue
adenocarcinoma. Diagnéstico histopatolégico definitivo de leiomiosarcoma primario de
colon.
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Solo 2 pacientes tuvieron NETD en rectosigmoides; en ambos el diagnostico
histopatolégico fue lipoma. Estos 2 casos tuvieron un CxE, pero sélo en uno se hizo el
diagnéstico correcto {(didmetro de la lesién: 4 cm) (Imagen 14 y 15). En el segundo caso el
diagnéstico fue incidental durante 1a realizacién de una colonoscopia (7 mm de didmetro).

Imdgenes 14 y 15. Lipoma de rectosigmoides. Proyeccién oblicua (imagen 14) y
anteroposterior (imagen 15) de sigmoides. Se observa obstruccién del paso del material de
contraste secundario a lesién redondeada, radiolicida, de 4 cm. de didmetro, con bordes
regulares y bien definidos, compatible con lesién benigna (flechas). El diagnéstico
radiolégico ¢ histopatolégico fue lipoma. Se identifican ademds pequefios diverticulos
(punta de flecha), no hay fuga del material de contraste a cavidad abdominal.
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Utilidad de los estudios de imagen en el diagndstico de NETD.

Al analizar la utilidad de los estudios de imagen para diagnosticar una NETD como
maligna o benigna, comparandolos con el estAndar de oro (estudio histopatolégico), se
obtuvieron los resultados que se muestran en la Tabla 12. Cabe aclarar que un analisis de
Ia utilidad de los métodos de imagen por érgano afectado hubiera dado como resultado un
nimero muy reducido en cada caso, por lo que se decidi6 analizar el total de cada estudio

de imagen,

La TC y la ASD fueron los estudios de imagen con mayor sensibilidad, aunque llama
importantemente la atencioén su baja especificidad para diagnosticar una NETD como
benigna o maligna. Por otro lado, el estudio de imagen con mayor especificidad para
estos fines fue el transito intestinal, que sin embargo, mostré una pobre sensibilidad. La
SEGD, el CxE y el US tuvieron sensibilidad y especificidad intermedias entre los
estudios arriba mencionados.

Tabla 12. Utilidad diagnostica de 10s cstudios de imagen para diagnosticar una NETD como
benigna o maligna, comparada con cl estindar de oro (estudio histopatolégico).

SEGD 55% 53% 25% 81% 54%
Trénsito intestinal 50% 78% 62% 69% 67%
CxE 67% 44% 28% 80% 50%
us 67% 67% 80% 50% 67%
TC 92% 36% 61% 80% 65%
ASD 100% 50% 50% 100% 67%

VP: Valor predictivo; * tasa de concordancia o exactitud; CxE: colon por enema; US: ultrasonido, TC:
tomografia computada, ASD: angiografia por sustraccion digital.

De los pacientes que recibieron un diagnéstico de NETD no maligna (es decir, benigna)
mediante ASD, el 100% tuvo diagnéstico correcto cuando se compard con el resultado
histopatolégico (valor predictivo negativo); no obstante, este resultado debe interpretarse
muy cautelosamente debido al escaso nimero de ASD realizadas (n 3). Los estudios de
imagen que tuvieron también un buen valor predictivo negativo, después de la ASD,
fueron la SEGD, ¢l CxE y la TC. El valor predictivo positive (porcentaje de casos
correctamente diagnosticados cuando el resultado del estudio de imagen fue positivo) de
la ASD contrasta con su pobre valor predictivo negativo, ya que solo el 50% de los casos
con diagnostico de NETD maligna en esta prueba tuvieron diagnéstico de malignidad en
el estudio histopatolégico. El US tuvo el mejor valor predictivo positivo de los estudios
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de imagen incluidos en este andlisis. En general, la tasa global de concordancia o
exactitud de los métodos diagnosticos de imagen no fue excepcionalmente buena, aunque
tendid a ser mejor con el transito intestinal, US, TC y ASD. Es probable que el tamafio de
la lesion en estudio pudiera haber influido en la capacidad diagnéstica de los diversos
estudios de imagen, ya que las NETD estudiadas con SEGD y CxE (las pruebas con
menor exactitud) tendieron a temer menor tamafio promedio (6.5 y 7.6 cm,
respectivamente) que las estudiadas con los demés métodos de imagen (trénsito intestinal
7.9 cm, US 11.5 cm, TC 8.9 cm, y ASD 14 cm).

Andlisis de asoclacidn.

En e analisis univariado, ¢l diagnéstico histopatolégico (benigno 0, maligno 1) se asocié
con: el tamafio de la lesién (7 0.50, p 0.001), presencia de masa palpable (r 0.42, p 0.002), -
y presencia de fiebre (v 0.29, p 0.03). El tamafio de la lesién estuvo a su vez asociado
con: la presencia de masa palpable (r 0.77, p <0.0001), presencia de vomito (r 0.41, p
0.006) y pérdida de peso (r 0.33, p 0.03).

En el analisis multivariado, los tnicos datos clinicos que predijeron significativamente la
presencia de una NETD maligna fueron el tamafio de la lesién y la presencia de fiebre
(Tabla 13).

Tabla 13. Factores predictores de la presencia de NETD maligna
(andlisis mediante regresion logistica: x* 13.7, p 0.001).

Tamaiio 0.18 7.82 0.35 0.005
Fiebre 1.91 3.65 0.18 0.056

Endoscopias.

Ademas de los estudios de imagen, se realizaron 28 endoscopias. Un procedimiento
endoscépico evalud eséfago, 14 estémago, 6 duodeno, 6 intestino delgado, 3 colon y 1
rectosigmoides. Los procedimientos endoscopicos dieron un diagnéstico correcto para
NETD en el 100% de los casos de eséfago, colon y rectosigmoides, y en el 50% para los
de estdmago, duodeno e intestino delgado. La sensibilidad de tos procedimientos
endoscépicos fue 75%, la especificidad de 50%, el valor predictivo positivo 20%, valor
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predictivo negativo 92%, y la exactitud 53%. El tamaflo promedio de las NETD
evaluadas por endoscopia fue de 3.9 £ 4.4 cm (intervalo 0.5 — 20).

NETD incidentales.

En 15 pacientes (29%) el diagnéstico histopatolégico de NETD fue incidental puesto que
la causa por la cua! el paciente fue inicialmente estudiado fue alguna de las entidades
siguientes: enfermedad 4cido péptica, cimosis hepatica alcohélico-nutricional o post-
necrdtica, colecistitis cromica litidsica, diverticulitis, y adenocarcinomas géstrico,
pancredtico, hepatico o de colon. La NETD encontradas como incidentalmente se
localizaron: en eséfago (1), en estémago (6), en duodeno (2), en intestino delgado (2), en
colon (3) y en rectosigmoides (1). De estas lesiones incidentales, sélo 1 (6.6%) fue de
estirpe maligna (histiofibroma maligno), localizada en el yeyuno. El tamafio promedio de
los NETD incidentales fue 1.65 + 1.45 cm (0.5-5.2).

NETD con metdstasis.

Siete de las 13 NEDT malignas (54%) tuvieron metdstasis a ganglios linfaticos
regionales. En todos los casos se tratd de leiomiosarcomas, excepto en 1 que fue
histiofibroma maligno. Dos lesiones malignas estuvieron localizadas en estémago, 4 en
intestino delgado (1 de ellos fue el histiofibroma maligne), y 1 en colon. Dos de los
leiomiosarcomas (1 en estémago y 1 intestino delgado) con metdstisis regionales,
también presentaron metastasis a higado. Un paciente con leiotnicsarcoma gistrico con
metastasis a ganglios linféticos y a higado también present6 metdstasis a pancreas y a
epiplén. Un tercer caso de metéstasis a higado que observamos en nuestro estudio fue el
de | paciente con leiomiosarcoma géstrico sin metéstasis ganglionares regionales;
interesantemente este Gltimo tumor midié sélo ! cm de diametro.

Tratamiento.

El tipo del tratamiento dependié del tamafio, estirpe histologica, presencia de metdstasis
regionales y a distancia. Se realiz cirugia con fines curativos a 44 de los 52 pacientes
(85%); de los cuales 5 fueron tratados con abordaje endoscépico. Se realizé cirugia
paliativa a 7 (13.5%) pacientes (6 leiomiosarcomas y 1 histiofibroma maligno); todos,
excepto 1, tenfan metdstasis a ganglios linfaticos. En este tltimo grupo estuvieron
incluidos los 3 pacientes con metéstasis a higado. Siete (13.5%) de los 52 pacientes
tuvieron tratamiento complementario con quimioterapia y 5 (9.6%) con radioterapia. Solo
1 paciente (2%) con diagnéstico incidental de leiomioma gdstrico se manejo
conservadoramente. .
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Seguimiento y recidivas tumorales.

En todos los pacientes con diagnéstico de NETD maligna se realizd un seguimiento con
estudios de imagen (TC) realizados en promedio 3.2 £ 3.1 meses. Pese al tratamiento
instituido, se presentaron 3 recidivas de NETD malignas (todas leiomiosarcomas)
primarias de estdmago, intestino delgado y colon respectivamente, en un tiempo
promedio de 20.6 £ 13 meses.

Sobrevida de los pacientes,

Al final del estudio 36 (70%) pacientes estaban vivos y libres de enfermedad, 8 (15%)
pacientes habian faltecido y 8 (15%) se perdieron al seguimiento. De los 8 pacientes que
murieron, s6lo 3 tenian NETD malignas. La sobrevida de la muestra completa fue 12.0 =
0.96 afios (promedio + error estindar). Aunque se observé una tendencia a una menor
sobrevida en los pacientes con NETD malignas (5.8 £ 1.5 afios) que ¢n los pacientes con
lesiones benignas (12.6 + 0.97 aflos), esta diferencia no alcanzd significancia estadistica
(p=0.098) (Figura 3). Tampoco se observaron diferencias significativas en la sobrevida de
los pacientes de acuerdo al drgano afectado (Figura 4). No fue posible hacer un mayor
analisis considerando el diagnéstico de malignidad como factor y los érganos afectados
como estratos debido a que con estas subdivisiones para el andlisis, la muestra a estudiar
en cada subgrupo quedd muy reducida.

Causas de muerte, De las 8 defunciones s6lo | en un pacienie con NETD maligna fue
debida a recidiva tumoral refractaria al tratamiento. De las 7 muertes restantes, en 2
pacientes con NETD maligna los decesos fueron secundarios a complicacién post-
reseccidn tumoral (n 1) y cancer cervicouterino con metastasis regional aunado a
carcinoma renal (n 1), mientras que en 5 pacientes con NETD benigna fueron secundarios
a cimmosis hepdtica alcohdlico-nutricional (n 2), infarto agudo de miocardio (n 1),
broncaspiracién y edema agudo de pulmén (n 1), y carcinoma de pincreas (n 1).

De los pacientes perdidos al seguimiento, 3 tenfan leiomioma (2 locelizado en el
estémago y 1 en intestino delgado), y 5 tenian leiomiosarcoma (3 en estémago, 1 en
duodeno y 1 en intestino delgado).
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Flgura 3. Analisis de sobrevida de los pacientes de acuerdo al diagnéstico de NETD benigna o
maligna. Metodologia de Kaplan-Meier y Log-rank.
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Figura 4. Sobrevida de los pacientes de acuerdo al érgano afectado (p NS). Metodologia de
Kaplan-Meier y Log-rank.




52

IX. DISCUSION.

La edad y la distribucién por género de las NETD fue similar a lo descrito en la
literatura'*%, al igual que lo fueron la sintomatologia y la proporcion de lesiones
malignas y benignas"s. Interesantemnente, la presencia de fiebre, anemia, y masa palpable,
se presentaron mas cominmente en las NETD malignas que en las benignas, lo cual
pareceria congruente con un mayor crecimicnto tumoral que puede observarse en las
lesiones malignas. De hecho, en el anlisis multivariado, sdlo la fiebre y el tamafio de la
lesion predijeron significativamente la presencia de una NETD maligna. De los dos
factores anteriores, el tamafio de la lesién fue mis importante como predictor. A
diferencia de otros informes*”® el sangrado de tuvo digestivo y la pérdida de peso no
fueron factores predictores de lesién maligna en nuestra poblacion.

En nuestro estudio, la distribucién de las NETD benignas y malignas en los diferentes
drganos de! TD se presenté aproximadamente de la misma forma que en las series
extranjeras publicadas anteriomente'***°. El 75% de las NETD fueron lesiones
benignas, de las que el leiomioma y lipoma juntos constituyeron el 85%. Llama la
atencién, sin embargo, que el leiomioma contribuyé séio con el 59% de las NETD
benignas, lo cual es menor a lo informado en otras series. Esto quiza se deba a que en
ocasiones, el leiomioma no presenta un aspecto histopatolégico completamente claro, y
puede ser sobrediagnosticado si no s¢ realizan técnicas especializadas como la
inmunchistoquimica que identifica tumores estromales de otro tipo. En nuestros casos,
cuando hubo duda del diagnéstico histopatolégico de leiomioma, se realizaron estudios
patolégicos especiales; por lo tanto, la frecuencia de leiomioma pudo haber sido menor a
expensas del diagnéstico de otros tumores estromales benignos més raros como
fibroleiomioms, ganglioneurofibroma, leiomioblastoma y tumor estromal no
diferenciado. Por otro lado, el leiomiosarcoma representd la gran mayorfa de NETD
malignas, tal como ha sido informado con anterioridad.

Las NETD tuvieron sin lugar a dudas un tamafio significativamente mayor que las NETD
benignas, lo cual se ve apoyado por Ia correlacién que el tamafio de 1a lesién guardé con
algunos signos de répido crecimiento tumoral (méds cominmente asociados a lesiones
malignas) como la pérdida de peso y la presencia de una masa palpable. La asociacién
positiva entre ¢l tamafio de Ia lesién y Ja presencia de vomitos probablemente se deba a
que las lesiones de mayor tamafio (tanto benignas como malignas), tendicron a
presentarse en el TD alto.

Los estudios baritados, como abordajes diagndsticos de primera eleccion en la
investigacion de sintomas como los observados en las NETD, tendieron a ser los estudios
de imagen mas frecuentemente utilizados, mientras que los estudios menos realizados
fueron la ASD y la RM. Congruente con la sintomatologia observada en el presente
trabajo, la SEGD fue el método diagndstico de imagen mis empleado.

Como en toda prueba diagnéstica cuya utilidad quiere ser conocida, los estudios de
imagen fueron comparados contra el estdndar de oro reconocido para el diagnéstico de
NETD: et estudio histopatolégico. Ciertamente, la utilidad de los métodos de imagen
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determinada en este estudio pudiera verse limitada por la muestra pequeiia obtenida en
algunos casos (p. ej. ASD), o porque el diagndstico radiolégico no fue hecho de manera
cegada’, Sin embargo, constituye un primer intento para conocer la utilidad real de cada
prueba diagnéstica de imagen en las NETD. Vale la pena recalcar que la utilidad de las
pruebas de imagen determinada en este trabajo estuvo en relacién a la capacidad para
distinguir s6lo entre una NETD benigna y una maligna. No fue nuestro objetivo
determinar la utilidad de las técnicas de imagen para identificar la sola presencia de un
tumor estromal (ya fuera benigno o maligno). Los resultados obtenidos a este respecto,
concuerdan en general con lo que se ha informado previamente (aunque no de manera
sistematizada) en la literatura. La alta sensibilidad de la TC encontrada en este estudio,
concuerda con la gran capacidad de este método diagnéstico para determinar la presencia
de un tumor; sin embargo, su baja especificidad observada demuestra que la capacidad
para distinﬁuir entre una lesion maligna y una benigna no es tan alta como comunmente
se piensa®”®, al menos en nuestro medio. Es contrastante la gran frecuencia con la que ta
SEGD fue utilizada en este trabajo y la pobre utilidad gencral que mostrd; no obstante,
este estudio radiolégico mostré un valor predictivo negativo aceptable, es decir, el 81%
de las veces en que se excluy6 el diagnéstico de lesion maligna por este método, cl
resultado histopatolégico fue efectivamentc una lesidn benigna. El trinsito intestinal
mostré la mejor especificidad, pero por otro lado, la peor sensibilidad para diagnosticar
una NETD como maligna o benigna. En general, la utilidad de Jos estudios de imagen no
fue particularmente buena para diferenciar entre NETD benignas y malignas. Hubo una
gran dispersién de los tamafios, tanto de las neoplasias benignas como de las malignas,
que impidié una adecuada diferenciacién entre ellas. Es posible que dicha heterogeneidad
de tamafio de las NETD pudiera haber influido para disminuir la capacidad diagnostica de
los estudios de imagen. Es posible también que la muestra de pacientes estudiada fue
relativamente pequefia para encontrar alguna diferencia entre los grupos (error tipo 1I).

Es interesante seflalar que la endoscopia, método diagnéstico que logra una visualizacién
directa de la lesién, tampoco tuvo buena utilidad para diferenciar entre NETD benigna y
maligna. Sin duda, un fenémeno que influye en el resultado de los estudios de imagen y
endoscopicos, es que las NETD no son frecuentemente consideradas como posibilidades
diagnésticas debido a que son consideradas entidades raras en el TD.

Es también interesante que casi la tercera parte de los casos fueron diagnosticados
incidentalmente, lo cual apoya el concepto de que raramente se piensa en estos tumores
como posibilidades diagnésticas en nuestro medio. Altemativamente, el menor tamafic
que mostraron estas lesiones probablemente influyé en que escaparan al diagndstico por
imagen o endoscopia.

E! comportamiento mds agresivo de] leiomiosarcoma quedd de manifiesto en este
estudio, en donde pricticamente todos los casos de tumores con methstasis y todos los
casos de recidiva fueron de esta estirpe histoldgica. El tamafio no parecid asociarse a la
capacidad metastdsica de este tumor, ya que un tumor refativamente pequefio (1 cm) fue
capaz de causar invasion a higado sin invasion previa a linfiticos regionales.
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El tratamiento realizado a nuestros pacientes fue similar a lo ofrecido en otros estudios,
predominando la realizacion de tratamientos quirlrgicos. La quimioterapia y la
radioterapia fueron métodos terapéuticos mas bien raramente utilizados.

La sobrevida observada en nuestros pacientes fue similar a la informada en las series
extranjeras'’. Como cabria esperarse, las NETD malignas tuvieron una tendencia, aunque
no significativa, a un peor pronéstico. Es probable que la presencia de factores
comoérbidos pudieron haber influido para que no se lograse observar una diferencia
significativa entre la sobrevida de los pacientes con lesiones benignas y malignas. Lo
anterior se apoya en el hecho de que 5 de los 8 pacientes que fallecicron tuvieron NETD
benigna, y la causa de la muerte parecié ser independiente del tumor estromal, Es
interesante notar, ademds, que 3 de los 8 pacientes que fallecieron tuvieron otra neoplasia
maligna asociada (en un caso 2 cénceres asociados). Esto Gltimo no parece haberse
informado con anterioridad.

Se podria pensar que los pacientes perdidos al seguimiento podrian haber cambiado el
resultado finat de sobrevida si se hubiera tenido informacién de su estado final (sobretodo
considerando que 5/13 pacientes tenian leiomiosarcoma como diagnéstico). No obstante,
la metodologia de Kaplan-Meier tiene la ventaja de no hacer necesaria ninguna
suposicion acerca del estado final de los sujetos perdidos, de tal suerte que nuestros
resultados dificilmente se verian afectados por esta cuestién.
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CONCLUSIONES.

. En nuestro medio, 1a frecuencia con la que se diagnostican las NETD es similar a lo
informado en la literatura extranjera.

_ El leiomioma fue la NETD benigna més frecuente, pero se diagnosticé en menor
proporcién que en oiros estudios, probablemente debido a una evaluacién més
cuidadosa y a un diagndstico histopatolégico mds preciso de otras NETD benignas
con las que puede confundirse. Su localizacion mas frecuente fue estémago, yeyuno &
ileon.

. El leiomiosarcoma fue la NETD maligna mas frecuentemente encontrada
predominantemente en estomago, duodeno, yeyuno ¢ ileon. Su localizacién y
comportamiento clinico fue similar a jo informado previamente.

_ De los métodos de imagen, los estudios bantados fueron los mas frecuentiemente
utilizados en ¢l abordaje diagnéstico de las NETD. En general, la utilidad diagnéstica
de los estudios de imagen no fue muy buena, probablemente debido a la gran
dispersion observada en el tamafio de las NETD, y al hecho de que estos tumozes son
raramente considerados como primeras posibilidades diagnésticas en el caso de
tumores del TD.

_ Sélo los datos clinicos: tamafio de la NETD y fiebre, predijeron significativamente la
presencia de una NETD maligna.

. La sobrevida de los pacientes con NETD fue similar a lo descrilo en otros estudios.
Aunque se observé una tendencia a una mejor supervivencia en los pacientes con
NETD benignas que en los que tuvieron NETD malignas, ésto no alcanzd
significancia estadistica probablemente debido a la presencia de factores comorbidos
y/o a un tamafio relativamente pequefio de la muestra estudiada.
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X1. APENDICE 1. Definiciones.

Especificidad. Es la capacidad de la prueba diagnéstica de identificar correctamente la
ausencia de la enfermedad, se expresa dib+d).”

Estroma del Tumor. Red de tejido conectivo no neopiasico, producido por el cuerpo, ¥
sirve de esqueleto y aporie nutricio a las células neoplisicas. Consta
principalmente de vasos sanguineos y tejido conectivo, nervios pueden
estar presentes y rara vez s¢ observan focos de metaplasia Osca o0
cartilaginosa. Hay ausencia de vasos linfaticos'.

Exactitud. Es la tasa global de concordancia entre la prueba diagnéstica y el estindar
ideal, se puede expresar como la fraccion (a+d)/(atbrc+d).”

Metdstasis. Del griego “cambio de lugar”. Se refiere al depasito de células malignas en
un sitio distante 8 su tejido de origen'”™.

Sensibilidad. indice de la capacidad de la prueba para detectar la enfermedad cuando
estd presente, se eXpresa a(a+c), usualmente este indice, se presenta como

porcentaaje. !

Tumor Benigno. Se lc llama tumor benigno a aquel que permanece localizado. Suele
crecer lentamente causando compresion o desplazamiento del tejido
adyacente sin  invadirlo. No se diseminan a paries distantes de cuerpo'”.
La mayoria de los tumores benignos reciben su nombre segun el tejido de
origen (segun sus raices en griego o en Latin) més el sufijo —oma, (en
griego: tumor). Por ¢j emplo un tumor benigno de tejido fibroso es Hamado
fibroma del Latin: fibra. Un tumor benigno de células adiposas es llamado

lipoma, del griego: grasa™".

Tumor Maligno. Un tumor es llamado maligno si es capaz de invadir ¢l tejido adyacente
y/o metastatizar'2. Los nombres que reciben la mayorfa de los tumores
malignos estan dados al agregar el sufijo —sarcoma a la palabra en Griego
o en Latin que describe el tejido de origen. Ejemplo, tumor maligno de
células adiposas, Liposarcoma. El termino sarcoma por si solo significa
malignidad, del griego Flesh'.

Tumer Primario. Se refiere al tumor original'®®.
Tumeor Secnndario. Sinénimo de metastasis" .

valor Predictivo Negativo. Predice un resultado negativo de la prueba antc ia ausencia
de 1a enfermedad en cuestién, df(c:+d)."'l

Valor Predictivo Positivo. Es la proporcién entre los pacientes con resultados positivos

que reciben el diagnéstico correcto, se expresa a‘n’(aﬁb).71
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