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Resumen

El fibromixoma plexiforme gdstrico es una neoplasia me-
senquimdtica benigna extremadamente rara, situada pre-
dominantemente en el antro gdstrico. Este reporte describe
el caso de una mujer de 30 anos con anemia causada por
una lesion subepitelial gdstrica. En los estudios por ecoen-
doscopia y resonancia magnética nuclear se identificé un
tumor originado en la capa muscular propia, hiperintenso
en T2. El manejo consistid en reseccion quirirgica lapa-
roscdpica en cuiia con mdrgenes adecuados. La anatomia
patoldgica y la microscopia evidenciaron el patrin plexi-
forme caracteristico del estroma fibromixoide. La inmu-
nohistoquimica -fundamental para excluir tumores del
estroma gastrointestinal (DOG-1/KIT negativo, actina
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de miisculo liso focal positiva)- confirmé el diagndstico.
El fibromixoma plexiforme gdstrico presenta un pronds-
tico excelente, sin recidivas ni metdstasis reportadas en la

bibliografia.

Palabras claves. Fibromixoma plexiforme gdstrico, neo-
plasia mesenquimdtica, tumores subepiteliales, tumores del
estroma gastrointestinal, actina de miisculo liso.

Gastric Plexiform Fibromyxoma as a
Diagnostic Challenge in the Differen-
tial Diagnosis of GIST

Summary

Gastric plexiform fibromyxoma is an extremely rare, be-
nign mesenchymal neoplasm predominantly located in
the gastric antrum. We report the case of a 30-year-old
female with anemia caused by a gastric subepithelial le-
sion. Endosonography and nuclear magnetic resonance
confirmed a tumor originated in the muscularis propria,
showing hyperintensity on T2. Management involved
laparoscopic wedge resection with adequate margins. His-
topathological examination and microscopy revealed the
characteristic plexiform growth pattern of the fibromyx-
oid stroma. Immunobistochemistry -critical for excluding
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gastrointestinal stromal tumors (DOG-1/KIT negative,
focally positivity for smooth muscle actin)-confirmed the
diagnosis. Gastric plexiform fibromyxoma carries an ex-
cellent prognosis, with no recurrences or metastases report-
ed in the literature.

Keywords. Gastric plexiform fibromyxoma, mesenchymal
neoplasm, subepithelial tumors, gastrointestinal stromal tu-
mors, smooth muscle actin.

Abreviaturas

EPG: Fibromixoma plexiforme gdstrico.

VEDA: Videoendoscopia digestiva alra.

GIST: Tumor del estroma gastrointestinal.

DOGI: Descubierto en GIST-1.

EMA: Antigeno de membrana epitelial.

SMA: Actina de mibsculo liso.

PET-TC: Tomografia por emisién de positrones.
18F-FDG: Flior-18-fluordeoxiglucosa.

SUVmax: Valor mdximo estandarizado de captacion.
ALK: Cinasa del linfoma anapldsico.

PDGFRA: Receptor alfa del factor de crecimiento derivado
de plaquetas.

Introduccion

El fibromixoma plexiforme gdstrico (FPG) o tumor
miofibrobldstico angiomixoide plexiforme, es una neo-
plasia mesenquimdtica benigna extremadamente rara,
con menos de 130 casos reportados en la bibliografia." >
Se presenta tipicamente como un tumor antral halla-
do en una video endoscopia digestiva alta (VEDA). Su
principal diagndéstico diferencial son los tumores del es-
troma gastrointestinal (GIST)"* de los que se diferencia
a partir de los resultados de la inmunohistoquimica.* #
En ambos casos, la reseccién quirtrgica con mdrgenes
adecuados es suficiente.>*> Este trabajo presenta el caso
de una mujer con FPG tratado mediante reseccién la-
paroscépica.

Caso clinico

Se presenta el caso de una paciente de 30 afios trata-
da por anemia. Se realiz6 una VEDA en la cual se hallé

una lesién subepitelial a nivel antral de aproximada-
mente 15 mm (Imagen 1A). Posteriormente se llevé a
cabo una ecoendoscopia en la cual se observé una lesién
hipoecoica y homogénea de 20 mm, originada en la
capa muscular propia de la pared gdstrica. Se realizé una
biopsia con aguja (Imagen 1B). El estudio anatomopa-
tolégico evidencié un tumor con células pequefias, de
aspecto poligonal o ahusado, con ntcleos redondos u
ovoides de contornos irregulares. Con el fin de realizar
un diagndstico diferencial con otras lesiones fusocelu-
lares y epitelioides gdstricas mds prevalentes, se decidi6
emplear un panel de inmunohistoquimica extendido.
El mismo resultd negativo para CD117/KIT y DOG-1
(excluyendo GIST), CD34, S100 (excluyendo origen
neural), desmina y calponina (excluyendo diferencia-
cién muscular lisa pura), sinaptofisina y cromogranina
A (excluyendo linaje neuroendocrino), y citoqueratinas
CK AE1/AE3 y EMA (descartando componente epi-
telial). El tumor exhibié dnicamente positividad focal
para SMA. De esta manera se llegé al diagndstico de
fibromixoma plexiforme.

Se complementd el estudio con una Resonancia
magnética. En ella se identificé una formacién bilo-
bulada sélida de 28 x 18 x 12 mm de didmetro longi-
tudinal, transversal y anteroposterior respectivamente;
hiperintensa en T2 e hipointensa en T1 con restric-
cién en la difusién. Se encontraba ubicada en la pared
posterior del antro gdstrico y ocupaba la transcavidad
de los epiplones (Imagen 1C-D). Ademds, se realizé
una tomografia por emisién de positrones (PET-TC)
con 18F-FDG, donde se constaté una masa parietal
con crecimiento exofitico en curvatura géstrica mayor,
de aproximadamente 33 mm de didmetro mdximo,
con leve captacién del radiotrazador (SUVmax 2.5),
sin evidencia de otras lesiones hipermetabélicas (Ima-
gen 1D).

Se realizé la reseccién quirtirgica en cufa de la le-
sién mediante laparoscopia. Para llevar a cabo la misma
se colocd un trocar éptico umbilical de 12 mm y dos
trécares de 5 mm en ambos flancos. Se inicié con el de-
colamiento coloepiploico utilizando dispositivo de ener-
gfa. Se identificé en la transcavidad de los epiplones una
lesién exofitica de 5 cm, sélido-blanda, de color rojo vi-
noso dependiente de la pared posterior de cuerpo-antro
gédstrico (Imagen 2A). Se resecd la lesién con mdrgenes
de 5 mm y se extrajo la pieza con bolsa protectora plds-
tica. El cierre de la pared gdstrica se realizé con surget
transversal de sutura barbada reabsorbible y un segundo
plano de poliglactina 910.
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Figura 1.

A. Tumor subepitelial antral por videoendoscopia digestiva alta. B. Ecoen-
doscopia con lesién dependiente de la capa muscular propia gastrica. C. Re-
sonancia magnética (corte coronal) que evidencia tumoracion bilobulada en
union corporo-antral géstrica. D. PET-TC con FDG donde se observa tumo-
racion con crecimiento extragastrico, con leve metabolismo (flecha blanca).
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Se otorgd el alta hospitalaria de la paciente a las
24 horas, con adecuada tolerancia a la dieta liquida
y progresién ambulatoria en la primera semana posto-
peratoria.

La anatomfa patoldgica demostré una lesién endo-
exofitica lobulada, subepitelial, de coloracién rojiza y
consistencia blando-eldstica, de 52 x 54 x 53 mm, con
mdrgenes libres de 2 mm. En la microscopia se hallaron
células de citoplasma elongado y ntcleos ovales, regula-
res, en patrén plexiforme, rodeadas por estroma fibro-
mixoide, sin mitosis atipicas ni necrosis (Imagen 2B).
En la inmunohistoquimica se evidencié DOG-1 negati-
vo, SMA positivo focal y débil, H-Caldesmén negativo,
Sox10 negativo (Imagen 2C). De esta manera, y a pesar
de carecer de la posibilidad de realizar otras técnicas de
biologfa molecular como GLI-1 o subrogante DDIT3
en nuestra institucién, se concluyé que los hallazgos
eran suficientes para confirmar el diagndstico de fibro-
mixoma plexiforme.

o

A. Laparoscopia que evidencia tumoracion antral, de crecimiento extragastrico
hacia la transcavidad de los epiplones. B. Histologia (tincion hematoxilina-eosina
400x) que evidencia células con nucleos ovales en patron plexiforme. C. Inmu-
nohistoquimica con SMA positivo focal (100x).
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Para la presente publicacién de divulgacién cientifi-
ca se conté con la aprobacién del Comité de Etica del
Hospital y el consentimiento informado firmado por la
paciente. Se ha garantizado en todo momento el estricto
anonimato y la confidencialidad de su identidad, en cum-
plimiento con las normas éticas internacionales vigentes.

Discusién

El FPG es una neoplasia mesenquimdtica de com-
portamiento benigno, localizada predominantemente
en el antro y la regién pilérica. Aunque su presentacién
en otras localizaciones como el cuerpo o el fundus gds-
trico, el duodeno o el yeyuno han sido documentadas,
estas son excepcionales.”? No se ha reportado predilec-
cién por edad ni por sexo.>’

Clinicamente el FPG se presenta con sintomas gas-
trointestinales inespecificos como dolor epigdstrico, dis-
tensién abdominal, dispepsia, nduseas y pérdida de peso
involuntaria. Sin embargo, hasta dos tercios de los tumo-
res muestran ulceraciéon de la mucosa gdstrica que recu-
bre la lesién, provocando cuadros de hemorragia digestiva
alta y anemia secundaria."?

En la endoscopia, el tumor se presenta como una le-
sién subepitelial lobulada de consistencia gelatinosa y
superficie brillante, lisa o ulcerada, con coloracién rojiza
o blanquecina y textura eldstica. En la ecoendoscopia se
observa como un tumor hipoecoico, ligeramente hete-
rogéneo."?

En nuestro caso, la ecoendoscopfa mostré una lesién
hipoecoica, homogénea, originada en la muscular propia
y localizada a nivel del sinus sobre cara posterior. A su
vez, durante la laparoscopia, se la visualizé como una le-
sién exofitica bilobulada sélido-blanda, lisa y brillante, de
color rojo vinoso. La misma se encontraba en la pared
posterior del cuerpo gdstrico. Media unos 5 ¢cm, con un
componente intragdstrico de aproximadamente 3 cm.

Microscépicamente, el FPG se caracteriza por un
patrén de crecimiento plexiforme o multinodular, com-
puesto por células fusiformes u ovales sin atipia nuclear,
con un estroma abundante de matriz mixoide y coldgeno.
Normalmente presenta una red de capilares finos y rami-
ficados. La actividad mitética es baja o ausente.” > En el
caso descripto, en la histologfa se observaron células con
nucleos ovales en patrén plexiforme (Imagen 2B).

La inmunohistoquimica muestra positividad difusa
para vimentina y SMA en casi todos los casos, con in-
munoreactividad variable para desmina, H-caldesmén,
calponina y CD10. Es negativa para CD117 (KIT),
DOG-1, CD34, S§-100, EMA, neurofilamento y ALK.

El indice de proliferacién Ki-67 suele ser inferior al 2%,

lo cual indica un comportamiento benigno.>> En este
caso reportado, la inmunohistoquimica fue compatible:
DOG-1 negativo, SMA positivo focal débil, H-Calde-
smén y Sox10 negativos (Imagen 2C). Si bien el FPG
tipicamente expresa positividad de SMA difusa, es im-
portante establecer que la intensidad y extensién de la
tincién pueden ser variables. Se han documentado casos
con expresién débil de SMA, asi como tumores que con-
tienen componentes extensos con pérdida de expresién,
reflejando la diferenciacién miofibrobldstica heterogé-
nea de esta neoplasia.” > La combinacién mencionada
nos permitié excluir GIST, schwannoma y otros diag-
nésticos diferenciales.

El principal diagndstico diferencial es el GIST, es-
pecialmente con sus variantes fusocelulares de estroma
mixoide. Aunque este tumor puede mostrar células si-
milares, carece del patrén plexiforme caracteristico del
FPG y suele ser positivo para CD117, DOG-1 y CD34,
ademds de presentar mutaciones en KIT o PDGFRA.
En cambio, en todos los casos reportados de FPG, di-
chas mutaciones estuvieron ausentes.>“ ¢ En este caso,
al tratarse de un tumor pasible de reseccién local con
mdrgenes adecuados, la relevancia en el diagnéstico di-
ferencial entre FPG y GIST, radica en la potencial ne-
cesidad de realizar tratamiento adyuvante con imatinib
en el segundo caso.”

Otros diagnésticos diferenciales incluyen leiomio-
mas (positivos para SMA y desmina, pero sin patrén
plexiforme), schwannomas (positivos para S-100), tu-
mores miofibrobldsticos inflamatorios y pdlipos fibroi-
des inflamatorios.> >

La gastrectomfa atipica (en cufa), asegurando mdr-
genes libres, es el tratamiento de eleccién, realizable me-
diante abordaje laparoscépico. En tumores pequefios,
la reseccién endoscépica puede ser suficiente. Dado su
comportamiento biolégico benigno, no se han reporta-
do casos de recurrencia ni metdstasis tras la reseccién. El
manejo conservador o expectante, debe reservarse para
pacientes ancianos o con muchas comorbilidades.’ =% #
En nuestro caso, la evolucién postoperatoria favorable,
sin recidiva luego de un ano de seguimiento, refuerza el
excelente prondstico asociado a esta entidad y su trata-
miento quirdrgico.

Conclusion

El Cambiar por: FPG constituye una neoplasia me-
senquimdtica benigna poco frecuente, localizada habi-
tualmente en el antro gdstrico. Su principal diagndstico
diferencial es el GIST, con el que comparte la estrategia
terapéutica quirdrgica y se diferencia mediante inmuno-
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histoquimica. Al tratarse de una lesién benigna, no es ne-
cesario tratamiento adyuvante.

Consentimiento para la publicacién. Se obtuvo el consen-
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