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Neurofibromatosis type 1-associated gastrointestinal stromal tumor

of the stomach
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Un hombre de 65 aios presento dolor abdominal y pérdida de
peso durante un periodo de 3 meses. Sus antecedentes médi-
cos incluian hipertension y neurofibromatosis tipo1 (NF1).
El examen fisico fue notable por mdltiples nodulos cuta-
neos y manchas color café claro en la piel distribuidos en
todo el cuerpo (fig. 1A). En endoscopia gastrointestinal supe-
rior y tomografia computarizada abdominal se observé una
masa tumoral originada en la pared anterior del antro gas-
trico, con un patréon de crecimiento intraluminal (fig. 1B).
El paciente fue sometido a una gastrectomia distal sub-
total. El examen histopatologico reveld un tumor de tipo
célula epitelioide (fig. 1C) con > 10 mitosis por 50 campos
de alta potencia. Los examenes inmunohistoquimicos fue-
ron positivos para tumor celular de CD117/KIT (fig. 1D) y
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CD34. La NF1 (enfermedad de von Recklinghausen) es una
condicion autosémica dominante que ocurre en uno de cada
3,000 nacimientos. Los tumores de estroma gastrointestinal
(TEGI) son tumores mesenquimatosos que son la manifes-
tacion gastrointestinal mas frecuente de la NF1. El yeyuno
proximal es el sitio mas comun de los TEGI en pacientes con
NF1, y estos tumores tienden a ser multiples. Los TEGI gas-
tricos asociados a NF1 son eventos extremadamente raros
y se han reportado menos de 20 casos a la fecha. El tra-
tamiento de primera linea es la reseccion quirtrgica de
margenes microscopicos libres de enfermedad y de pseudo-
capsula intacta. En TEGI asociada a NF1, las mutaciones KIT
y PDGFRA estan frecuentemente ausentes y el imatinib es
ineficaz.
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Figura 1

A)Imagen de un paciente que muestra multiples neurofibromas y manchas café claro en la espalda. B) Tomografia

computarizada que documenta una masa endoluminal de 7.8 x 5.2 cm en el estdmago. C) Variante epitelioide de TEGI (H&E, x100).
D) Inmunohistoquimica de células tumorales (DAB, x100) que muestra inmunorreactividad membranosa difusa para CD117/KIT.

Financiacion

No se recibié financiamiento con relacion al presente arti-
culo.

Declaracion de consentimiento del paciente

Los autores declaran que han obtenido todas las formas
necesarias de consentimiento del paciente. En dichas for-

mas, el paciente ha dado su consentimiento para que sus
imagenes y otra informacion clinica sea reportada en la
revista. El paciente comprende que ni su nombre ni sus ini-
ciales seran publicadas, y se tomaran las medidas necesarias
para no revelar su identidad; sin embargo, el anonimato no
puede ser garantizado.
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