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INTRODUCCION

El mesotelioma maligno es una neoplasia que se origina de la superficie
mesotelial, que cubre la cavidad pleural y peritoneal. El sitio mas frecuente de
presentacion es en pleura, seguido por el peritoneo y en utlimo lugar en pericardio
y tlnica vaginal °. La variedad peritoneal es una neoplasia de baja frecuencia. Se
reportan entre 300 y 600 casos anuales en Estados Unidos de América en todas
las edades’, pero Unicamente entre el 2 al 5% de los casos se presentan en las
primeras dos décadas de la vida. En los pacientes pediatricos el Mesotelioma
maligno peritoneal (MMP) se presenta en una proporcion del 15 al 20% de todos
los mesoteliomas. No se conoce la frecuencia de MMP en nifios en nuestro pais.
Sin embargo la presentacion peritoneal es mas frecuente en nifios °. El MMP en
nifios no se ha relacionado con la exposicion directa a asbesto o a radiacion, a
diferencia de como ocurre en adultos, en particular cuando se presenta en pleura
' El prondstico del MMP es malo, se estima una supervivencia menor a un afio sin

tratamiento?.

Cuadro Clinico

Desde el punto de vista clinico, el MMP presenta una progresion lenta y sin
sintomatologia especifica. Entre las manifestaciones clinicas mas frecuentes, se
presenta el dolor abdominal no epecifico (73%), distension abdominal (68%)
asociado a la presencia de liquido de ascitis (presente en 70% de los pacientes) 3
pérdida de peso * ° y masa abdominal o pélvica (26%) > * °. La implantacion
peritoneal es silenciosa y progresiva por lo que a la exploracion fisica, las

alteraciones no se encuentran sino hasta etapas tardias de la enfermedad °.

Se reportan también, otras variedades clinicas, como la oclusién intestinal, hernia
de pared abdominal de origen reciente (relacionado al incremento de presidn
intraabdominal), hemorragia de tubo digestivo bajo, sintomatologia sistémica con
episodios febriles (10%) y pérdida de peso (20%). Estas manifestaciones clinicas

se asocian a enfermedad avanzada, por lo que su presencia indica un peor



prondstico. En ocasiones se diagnostica de manera incidental durante el abordaje
de otras patologias abdominales 1% La presencia de linfadenopatia y metastasis a

érganos distantes es muy rara >.

Diagnostico

El diagnostico se determina a partir de la sospecha clinica, apoyado en estudios
de gabinete y finalmente con el estudio histopatoldgico. Se reporta el uso de la
tomografia computada en pacientes con MMP, donde se describe la presencia de
peritoneo engrosado, nédulos peritoneales, masas omentales, ascitis e involucro
en mesenterio °. En el caso de utilizar ultrasonido de alta resolucion (7.5MHz) se
menciona, el hallazgo de engrosamiento en placas del peritoneo hasta masas
abdominales localizadas, mismos que rara vez se encuentran a través de la
ultrasonografia convencional (5-MHz)®. Haliloglu et al. (2000)° reportaron que la
resonancia magnética con saturacion grasa y realce por contraste resultdé ser un
método util para identificar MMP, particularmente en casos con presencia de
liquido de ascitis.

Patologia
A nivel macroscépico se llegan a encontrar con mayor frecuencia placas o nédulos

que invaden el peritoneo parietal y visceral. Se puede acompafiar de adherencias
peritoneales, ascitis y en ocasiones masas aisladas. La histologia de la neoplasia
es muy variable pero con frecuencia se detectan células mesoteliales atipicas en
cordones o tubulos; en ocasiones se observan también foliculos linfoides y focos
de metaplasia estromal de otros tejidos. La neoplasia puede variar en grados de
diferenciacion. En inmunohistoquimica se pueden encontrar positivamente los
siguientes marcadores: Citoqueratina 5/6 (CK 5/6), antigeno de membrana
epitelial (AMe), calretinina, mesotelina, el producto del gen del tumor de wilms 1
(WT-1), trombomedulina, HBME-1, podoplanina (D2-40), vimentina. Sin embargo
ningun marcador es patognomoénico, pero los de mayor utilidad para el
diagnéstico, por poseer la mejor especificidad, son: D2-40, Calretinina y WT-1 y
en menor grado CK 5/6. El marcador Glut-1 es util para diferenciar procesos



mesoteliales malignos de beningos, pero solo en combinacidon de otros
marcadores especificos.’® Por otro lado, Ki-67 es un marcador que se relaciona
con progresion tumoral y combinado con otros marcadores como BCL2 puede ser
utilizado para predecir el prondstico.'”® En funcion de lo anterior, la
inmunohistoquimica siempre se debe correlacionar con el cuadro clinico. La
caracteristica patolégica mas importante de esta neoplasia es la capacidad de
invadir tejido graso y las paredes viscerales. La invasion es local y progresiva
llevando finalmente a la obliteracibn completa de la cavidad abdominal. Se pueden
encontrar metastasis en retroperitoneo y ganglios linfaticos locales, pero las

metastasis a distancia son raras. ™

Tratamiento

Esta patologia se maneja por lo general mediante un tratamiento locorregional,
con la combinacion de cirugia citorreductora y quimioterapia intraperitoneal
hipertérmica. Bajo este tratamiento se mejora el pronostico y se ha observado una
supervivencia que va hasta 60 meses y con una sobrevida a 5 afios del 50% ® En
la evaluacion de Yan et al. (2009)°, se encontraron 10 variables prondsticas
asociadas a mejor supervivencia en adultos: Edad menor a 50 afos, sexo
femenino asociado a la deteccion temprana, subtipo epitelial, ausencia de
metastasis linfaticas o extra abdominales, aplicacion de quimioterapia
intraperitoneal hipertérmica (régimen mas frecuente con cisplatino vy
doxorrubicina), transfusibn menor a 5 unidades de paquetes eritrocitarios vy
ausencia de complicaciones cardiacas. Los factores prondstico mas importantes
en orden de frecuencia son la reseccion quirurgica, el subtipo histologico y la
actividad mitdsica®. Se menciona este ultimo estudio realizado en adultos, debido
a que aun no existen estudios similares de prondstico enfocados a la poblacién

pediatrica.

Uno de los problemas en el tratamiento integral del MMP, ha sido la dificultad para
monitorizar la respuesta al mismo. No obstante, ya se han identificado algunos

biomarcadores séricos, como es el caso del Péptido soluble relacionado a



Mesotelina, la Osteopontina y el CA 125 utilizados como predictores de respuesta
al tratamiento locoregional mencionado®’. En el 2010, Wheatley-Price y sus
colaboradores’ observaron que hubo una relacién entre la progresion clinica y la
respuesta radiolégica del MMP, con cambios en los niveles séricos del péptido
soluble relacionado a mesotelina; a diferencia de la osteopontina la cual
unicamente ayudoé a diferenciar de patologia benigna.

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El Mesotelioma Maligno Peritoneal es una neoplasia rara en la poblacién infantil,
de progresion rapida y de pronoéstico sombrio asociado al diagnéstico tardio del
mismo. El retraso en el diagnostico y por lo tanto en el inicio del tratamiento
oportuno se debe generalmente a las manifestaciones clinicas inespecificas que
confunden con otras patologias abdominales quirurgicas y no quirurgicas. En este
estudio se reportan tres casos en la historia del Instituto Nacional de Pediatria
(INP), se analizaran en el expediente clinico: las caracteristicas clinicas, abordaje
diagnéstico, terapéutica otorgada y se compararan con las caracteristicas de otros

reportes de casos a nivel internacional (CUADRO 1).

JUSTIFICACION

El MMP es una patologia de muy mal pronéstico en la poblacion infantil con una
supervivencia menor a un afio posterior al diagndstico, debido a la progresion
rapida y a la aparicion de complicaciones abdominales graves; todo esto debido a
la falla en el diagnéstico oportuno. En el presente trabajo se describe la
experiencia clinica de esta patologia en el INP y otros reportes de casos con el
propésito de establecer la sospecha diagnostica y en lo posible iniciar tratamiento
oportuno.



OBJETIVO GENERAL

Describir las caracteristicas clinicas, evolucion, hallazgos patologicos y terapéutica
establecida en tres unicos casos clinicos de Mesotelioma Maligno Peritoneal,
detectados en el Instituto Nacional de Pediatria, asi como compararlos con otros
reportes de casos a nivel internacional.

CASOS CLINICOS

Caso Clinico 1

Femenino de 15 anfos de edad, originaria de Michoacan, sin exposicion
demostrable a asbesto o demas carcinogénicos. Padecimiento actual de un ano
de evolucién, sometida a multiples procedimientos diagnésticos y terapéuticos, sin
resultado. El cuadro clinico se caracterizé por dolor y distension abdominal
progresivos, pérdida de mas del 20% del peso corporal. A la exploracion fisica se
encontraba caquéctica, con red venosa colateral en abdomen, ascitis,
hepatomegalia de 5x4x5cm en referencia a las lineas axilar anterior,
medioclavicular, y paraesternal respectivamente; asi como, esplenomegalia de 4
cm debajo del reborde costal. En la Tomografia Computada y Resonancia
magnética de térax y abdomen, se obsevd ascitis y presencia de implantes
peritoneales. (FIGURA 1y 2).



FIGURA 1. Tomografia de abdmen que muestra ascitis e implantes

peritoneales.

FIGURA 2. Resonancia magnética corte coronal, liquido de ascitis.



Se tomd biopsia de epipléon por laparoscopia, la cual reportdé: Una neoplasia
constituida por células cuboides de citoplasma moderado y eosinofilia, nucleos
redondos e hipercromaticos con minima disociacién nucleo-citoplasma, asi como
infiltracion al estroma fibroconectivo (FIGURA 3: A, B, C, D). Por
inmunohistoquimica se obtuvieron los siguientes marcadores: Calretinina, HMBE-
1, WT1-1, CK7, CK AE/AE 3, EMA, Glut-1, Ki-67 y p53 positivos en células
neoplasicas (FIGURA 4: A, B, C, D, E.). Con estos hallazgos se diagnostico
Mesotelioma Maligno Peritoneal variedad epitelioide, con una citologia de liquido

peritoneal positivo a células malignas.
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FIGURA 3 A, B, C, D. Biopsia de epiplon, Infiltracién de células neopléasicas a
estroma fibroconectivo. Tincion de Masson 10x (A), 40x (B), infiltracion en
forma de cordones, 10x (C), 40x (D).
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FIGURA 4 A, B, C, D, E. Marcadores positivos de Inmunohistoquimica,
Biopsia de epiplén (40x). A. Calretinina, B. WT-1, C. CK-7, D. P53, E. AME.
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Recibié tratamiento con quimioterapia intraperitoneal, cuatro ciclos con Cisplatino,
posteriormente dos ciclos de quimioterapia intravenosa con Cisplatino y Etopésido,
radioterapia abdominal total con dosis de 50.4Gy y finalmente dos cursos de
Pemetrexed y Cisplatino. Se llevdé a cabo un seguimiento con CA 125 sérico, el
cual mostré un descenso progresivo hasta reportarse como negativo hasta el dia
de hoy. La paciente es egresada por maximo beneficio terapéutico con cateter
para paracentesis por 6 meses por persistencia de liquido de ascitis. En ese
momento fue declarada como fuera de tratamiento oncoldgico aunque en buenas
condiciones generales. A los 17 meses posteriores al diagndstico se detectd
disminucién del liquido de ascitis, asi como negativizacion de Ca 125 vy
utrasonografia abdominal reportada como normal. Desde ese momento se
consideré como libre de enfermedad. Se continua actualmente con seguimiento
con cuantificacion de Ca-125 sérico, ultrasonografia abdominal y Tomografia por
emision de positrones con tomografia computada (PET-CT). Su ultimo PET-CT se
reportd sin acividad neoplasica a los 30 meses del diagnostico, a los 17 anos de
edad.

Caso Clinico 2

Masculino de 1 mes 20 dias sin antecedentes de importancia y sin exposicion
aparente a asbesto o demas carcinogénicos. Present6 cuadro clinico de 7 dias de
evolucion manifestado por pobre ingesta, estrefiimiento, dolor y distension
abdominal. Recibié manejo empirico sin mejoria y con deterioro del estado general
por lo que se envid a nuestra Institucion. A la exploracion fisica mostré palidez,
irritabilidad, y mal estado general. Abdomen globoso con red venosa colateral,
datos de peritonitis y ausencia de peristalsis, no es posible palpar masas o
visceromegalias. En las radiografias de abdomen presenta datos de suboclusion
intestinal. Se realiz6 laparotomia exploradora, se encontr6 abundante material
liqguido mucoide y tumor aparentemente originario de epipldon de aspecto
cerebroide y friable con invasion a intestino, vejiga, higado, bazo y pared
abdominal; se tomé biopsia y se cerrd. Posteriormente presentd evolucién térpida

con deterioro progresivo requiriendo de ventilacion mecanica por insuficiencia
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respiratoria, persistiendo con abdomen globoso y datos de oclusion intestinal. Se
encuentré aumento de volumen a nivel testicular izquierdo. Por parte de oncologia
se considerd sin posibilidad de tratamiento oncologico. A los 46 dias después de
su ingreso presentd deterioro del estado hemodinamico hasta presentar paro
cardiorespiratorio irreversible a maniobras. En la necropsia se detecto la superficie
peritoneal substituida totalmente por tumor mucoide, que se extiendia a
mesenterio, bazo e higado con ndédulos mucoides en su superficie. La superficie
de pulmones con multiples nédulos blanquecinos de aspecto mucoso, al corte con
ndédulos tumorales parenquimatosos y subpleurales. Testiculo derecho con
lesiones quisticas metastasicas. La masa peritoneal con estroma mixoide o fibroso
con poblacién celular mesotelial (FIGURA 5), redondeadas con granulos
citoplasmicos PAS positivos; en estructuras tubulares y pseudoglandulares y en
otros sitios aspecto sarcomatoso. En inmunohistoquimica se encuentran positivos,
los siguientes marcadores: Glut-1, ACE, Ki-67, p 53, EMA, HBME, CK-7, CK-20
(FIGURA 6 A, B, C, D, E, F.). Se diagnostic6 MMP.

FIGURA 5 . Necropsia, tumor peritoneal con estroma mixoide o fibroso con
poblacion celular mesotelial, redondeadas con granulos citoplasmicos.
Tincion Hematoxilina'y Eosina 40x.
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FIGURA 6 A, B, C, D, E, F. Marcadores positivos de Inmunohistoquimica,

Tumor peritoneal en necropsia (40x). A. Glut-1, B. CK-7, C. AME, D. CEA, E.
Ki-67, F. HBME-1.
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Caso Clinico 3

Masculino de 15 afios de edad, proveniente del estado de México, trabajador del
campo. Sin antecedentes patologicos o heredofamiliares de importancia. No se
conoce exposicion a carcinogénicos. Inici6 padecimiento un mes previo a su
ingreso con dolor abdominal tipo célico, dificultad para la miccién, disuria, astenia
y adinamia. Posteriomente se agregd incremento del perimetro abdominal, tinte
ictérico progresivo, evacuaciones melénicas, vomito biliar en dos ocasiones y
pérdida ponderal de 10kg desde el inicio del cuadro. Acudié a hospital regional
donde se realiz6 paracentesis terapéutica, se detecto liquido de ascitis y se envid
a nuestra Institucion. A su ingreso se encuentr6 emaciado con palidez
generalizada, tinte ictérico, campos pulmonares con hipoventilacion basal.
Abdomen globoso con borramiento de cicatriz umbilical, red venosa colateral,
ascitis a tension, no se delimitan bazo o higado. Se sospech6 y se realizd
abordaje para hepatopatia cronica. Con Ultrasonografia abdominal convencional
se detectd unicamente liquido de ascitis, sin alteraciones hepaticas evidentes. Se
realizaron multiples paracentesis, donde se encontraron células neoplasicas en
liquido de ascitis, ademas se realizdé panendoscopia sin hallazgos de importancia.
La tomografia toracoabdominal detecto lesion nodular en hemitérax basal derecho,
abdomen con ascitis, no se observan adenomegalias, alteraciones en 6rganos o
tumoraciones. En serologia unicamente se detecté Ca-125 elevado, Ca 19-9
normal. Se resec6 nodulo pulmonar el cual se reportd6 como negativo para
neoplasia y se realiza laparoscopia para buscar neoplasia primaria. En esta se
detect6 una masa lobulada, nacarada en fosa iliaca izquierda adherida a planos.
El paciente presentd deterioro, progresdé a choque distributivo e insuficiencia
respiratoria secundaria a toérax restrictivo. Falleci6 al mes de su ingreso. En
inmunohistoquimica se detectd positivamente: CK-7, D2-40, AME, Glut-1, D2-40 y
TTF-1 (FIGURA 7). En la necropsia se detectaron implantes mucoides que
infiltraban la serosa y muscular del estbmago, intestino delgado e intestino grueso
con implantes nodulares en diafragma, a la microscopia con células neoplasicas
distribuidas en cordones con desmoplasia, ademas de liquido de ascitis con
células neoplasicas malignas. Con estos hallazgos se diagnostic6 MMP.
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FIGURA 7. Marcador positivo de Inmunohistoquimica CK-7, Implante nodular

en diafragma (40x).

DISCUSION Y CONCLUSIONES:

En este trabajo se describen tres casos clinicos de MMP, dos adolescentes y un
lactante. Ademas se revisaron series de casos de MMP a nivel internacional de los
ultimos 30 afios para comparar con muestros pacientes (CUADRO 1). Ninguno de
nuestros pacientes presenté exposicion individual a asbesto, aunque no se
determiné la exposicidén de los padres al mismo. Esta caracteristica se encontré en
todos los reportes de caso revisados asi como en la literatura. Este es un aspecto
importante ya que la exposicion familiar a asbesto puede estar relacionada a
MMP, por lo que se podria estudiar si existe alguna relacion entre la exposicion

familiar y el desarrollo del mismo.

Con respecto a las edades de presentacion reportamos dos adolescentes y

lactante de un mes 20 dias de edad, la cual es una edad de presentacion poco
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comun, ya que en nuestra revision de la literartura, la mayoria de los casos en
pediatria se encontraron en adolescentes y en menor grado en escolares. La edad

minima al diagnostico fue a los 8 meses de vida.

La evolucion de los pacientes fue similar a la reportada en la literatura. Dos de los
pacientes presentaron evolucion fulminante con fallecimiento a pocos meses
después del inicio de las manifestaciones clinicas. En dos de estos pacientes se
obtuvo un diagnéstico postmortem. Esta evolucion rapida es similar a la reportada
en otros casos sin tratamiento. Otra de nuestras pacientes presentd una evolucién
poco comun, con progresion lenta en un afno. Recibi6é tratamiento adecuado pero
fue declarada como fuera de tratamiento oncologico por persistencia e invasion de
la masa tumoral. Posterior a esto presenté remision de la neoplasia confirmada
por tomografia por emision de positrones, ultrasonido abdominal y niveles séricos
de Ca-125, pero con secuelas nutricionales importantes a los 17 meses del
diagnéstico. Esta paciente se encuentra en vigilancia estrecha debido a que
continua en el tiempo de sobrevida esperado con el tratamiento adecuado.

Nuestros tres pacientes tuvieron un diagnostico tardio, ya que en cada uno se
sospecharon diferentes patologias abdominales e incluso recibieron tratamiento
para éstas en distintas instituciones. Finalmente, a su ingreso a nuestra Institucion,
dos de los pacientes se encontraban en etapa terminal y uno con posibilidad de
tratamiento oncologico. Esta paciente recibié el tratamiento mencionado en la
literatura como O6ptimo para el MMP con cirugia citoreductora, quimioterapia
intraperitoneal, radioterapia y quimioterapia intravenosa. Todo esto se debid
probablemente a que existe poco conocimiento sobre esta neoplasia en pediatria
en nuestro pais y uno de los pacientes se presenté en 1973, cuando no existian

todos los instrumentos diagnosticos a los que actualmente se tiene acceso.

A nivel histopatolégico se encontro en la revision de la literatura que a pesar de
que existen multiples marcadores de inmunohistoquimica, muchos de los cuales
se relacionan con progresion de la enfermedad e incluso algunos con el

prondstico, realmente son poco especificos y no hay ningun marcador
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patognomonico para esta patologia''>'®. Por esos motivos, el MMP contintia
siendo un reto diagnostico para el patdlogo y el clinico. Estos marcadores
unicamente orientan al diagnéstico, pero se requiere una estricta correlacién de
los datos clinicos, radiolégicos e histopatolégicos para un diagnéstico certero. El
aspecto mas importante para definir a un mesotelioma es el grado de invasion al
estroma (visceras, tejido adiposo, musculo)'*. Esto fue el caso de nuestros tres
pacientes, con invasion a tejido adiposo, intestino, higado, entre otros. También se
encontré en nuestros pacienes diferentes grados de expresion de distintos
marcadores de inmunohistoquimica (CUADRO 2). Los unicos presentes en los
tres pacientes fueron Citoqueratina-7, Glut-1 y antigeno de membrana epitelial.
Ademas se encontraron positivamente de manera aislada otros marcadores como
Podoplanina (D2-40), WT-1 y Calretinina a pesar de que estos se consideran con
mayor especificidad para mesotelioma. Se continuaran estudiando las piezas
patolégicas para buscar algun marcador de inmunohistoquimica que sea de
utilidad para el pronostico y conocer el porqué esta neoplasia posee un
comportamiento tan agresivo. El marcador sérico Ca-125, se evalu6é unicamente
en la paciente que recibié tratamiento y se encontr6 un descenso progresivo
relacionado con el tratamiento. Al momento de negativizarse ya se consideraba a
la paciente como libre de enfermedad. Este marcador no es de utilidad para el
diagnoéstico, pero es de importancia para el seguimiento en el tratamiento y la
vigilancia posterior 2. Hubiera sido importante evaluar este marcador en la
evolucion de los otros pacientes, sin embargo su diagnostico tardio y falta de

sospecha en la patologia no lo permiti6.

Al comparar la supervivencia en nuestros pacientes con los de otras series de
casos se observo que varia desde 1 mes posterior al diagnostico o inicio de
sintomas hasta 7 afios. Comparado con la literatura, que refiere que con
tratamiento adecuado se observa una supervivencia a 5 afios del 50%°%. La
paciente presentada aqui vive actualmente con una supervivencia de 30 meses,

actualmente en vigilancia.
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El MMP es una neoplasia rara en poblacion infantil, de la cual se conoce poco la
prevalencia en nuestro pais. Es de dificil diagndstico debido al cuadro clinico
inespecifico y similar a otras patologias abdominales. El pronéstico es malo a
corto plazo sin tratamiento y debido al diagnostico dificil, muchas veces se detecta
en etapas terminales sin posibilidades de tratamiento o fallecen antes del
diagnéstico. Con esta serie de casos se intenta que exista una mayor sospecha
diagnéstica en nuestra institucion hacia el MMP con el objetivo de contemplarla
como diagnéstico diferencial en patologia abdominal inespecifica que cursen con
ascitis; y asi iniciar tratamiento oportuno con lo que se mejorara el pronéstico

notablemente.

Seria interesante estudiar posteriormente si existe relacion entre la exposicion a
asbesto familiar y la incidencia de MMP. También investigar el porqué esta
neoplasia se comporta de manera agresiva y fulminante en algunos pacientes,
mientras que en otros presenta evolucion insidiosa y remisidbn como en el caso de

nuestra paciente.
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CUADRO 1. Revision de la literatura sobre series de casos de Mesotelioma Maligno Peritoneal en pediatria

Niumero
de
Casos

Manifestaciones
Clinicas

Lesion
Mascroscopica

Exposicion a
Asbestos o
Radioterapia

Inmunohisto
-quimica
(Marcadores

Tratamiento

Supervivencia

positivos)

Brenner 1 16 a/F Dolor abdominal, No6dulos No No referido Tiotepa Fallecidoa 1
J,1981 obstruccién peritoneales, Actinomicina D mes del
intestinal lesiones en diagnostico
intestino delgado
Niggli FK, 4 13 a/F Dolor abdominal, Lesion en En ningtn caso  Citoqueratina Vincristina, Fallecié 7 afios
1994 diarrea, pérdida omento y en los 4 casos Doxorrubicina, después sin
de peso mesocolon Ciclofosfamida, enfermedad
Cisplatino. RT
15a/M Dolor y distensiéon Masa quistica Vincristina, Vivo a 6 aflos
abdominal Actinomicina D, de seguimiento
Ifosfamida
20 m/F Distensién Masa quistica Cirugia, no recibi6 Vivo a 4 afios
Abdominal

QT
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Harriso
RF,
1996

Latief
KH, 1998
Haliloglu
M, 2000

Paterson
A, 2003

Oberto C,
2004

Moran
CA, 2008

Sugalski
2012

4a/F

10 a/F

10 a/F

15a/F

18 a/F

8 m/M

14 a/F

13a/F
14a/F
15a/F
8a/M
13a/F
14a/M
8a/F
11la/ M
7a/ M

Dolor abdominal,
disuria
Diarrea, anemia,
distension
abdominal

Diarrea, distension
abdominal, edema
Dolor y distension
abdominal, ascitis

Distension
abdominal, ascitis

Anorexia,
distension
abdominal, ascitis
Dolor abdominal

Dolor, distension
abdominal y
ascitis en todos los
casos

Dolor abdominal,
perida de peso,
anorexia.

Masa quistica

No6dulos
peritoneales

No6dulos
peritoneales
No6dulos
peritoneales

Né6dulos
peritoneales

No6dulos
peritoneales

Lesion
peritoneal

Nodulos
peritoneales en
todos los casos

Masa pélvica,
implantes
peritoneales 'y
metastasis
pleurales
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No

No

No

RT en SNC por
antecedente de
Glioma, No RT
abdominal
No

No

No

Antigeno
carcinoembri
onario,
citoqueratina
No referido

No referido

No referido

No referido

CK,
calretinina

Ca 125, WT-1,
mesotelina,
CK5/6,
calretinina,
CAM 5.2

Doxorrubicina,
Cisplatino
Quimioterapia

No referido

Doxorrubicina,
metotreaxate,
vincristina

Metotrexate

Ninguno

Cisplatino,
Gemcitabina,
Paclitaxe, 5-FU

3 pacientes
recibieron
quimioterapia con
5-FU

Cisplatino,
Gemcitabina,
Pemetrexed

Vivo a 1.5 afios

Vivo a 14
meses

No referido

Fallecidoa 1
mes del
diagnostico

No referido

Fallecidoa 1
mes del
diagnostico
Vivo a 1 mes
sin enfermedad

4 pacientes
vivosa 18
meses del

diagnostico

Fallecidoa 11
meses del
diagnostico



Gong
2013

Gonzalez
-Rebeles
2015

1

3

11a/M

17a/F

1m /M

15a /M

Linfadenopatia
sistémica, ascitis

Dolor, distension
abdominal, ascitis,
hepato-
esplenomegalia

Estrefiimiento,
dolor, distension
abdominal, ascitis,
suboclusion
intestinal.

Dolor abdominal,
ascitis, ictericia,
suboclusion
intestinal,
sangrado tubo
digestivo alto

Nodos linfaticos
sistémicos

Implantes
peritoneales

Masa originaria
de epiplén con
implantes en
vejiga, higado,
bazo, peritoneo.

Masa lobulada en
fosa iliaca
derecha,
implantes
peritoneales en
intestino y
diafragma

No

No

No

Calretinina,
WT-1, D2-40,
Ca-125,CK 7,

CK5-6, Ckp,

EMA
Calretinina,

WT-1, CK-7,

EMA, CK AE,

p53, Ki-67

Glut-1, ACE,
Ki-67, p53,
CK5-6, EMA,
CK-7, CK-20,
HBME-1

CK-7,D2-40,

EMA, GLUT-1,

TTF-1

Quimioterapia no
especificada

Quimioterapia
intraperitoneal
hipertérmica,

4 ciclos cisplatino,
2 ciclos cisplatino+
Etopdsido,
Pemetrexed,
radioterapia

Ninguno

Ninguno

No referida

Viva a 45
meses del
diagnostico

Fallecido a 46
dias del
ingreso
Autopsia

Fallecidoa 1
mes del
ingreso
Autopsia

a: aios, m: meses, F: femenino, M: masculino, RT: Radioterapia, QT: Quimioterapia, CK: citoqueratina, AME: antigeno de membrana epitelial, D2-40:

podoplanina, WT: Gen del tumor del tumor de Wilms, ACE: antigeno carcinoembrionario.



CUADRO 2. Marcadores en inmunohistoquimica :

Caso Calretinina WT-1 Glut-1 ACE Ki-67 CK5y6 CK7 p53 D2-40 EMA
1 + + + - + NA + + - +
2 - - + + + - + + - +
3 - - + NA - - + NA + +

NA, No aplicado. + marcador positivo, - marcador negativo
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