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Sarcoma mieloide de intestino delgado en paciente
aleucémico

Mpyeloid sarcoma of the small intestine in a non-leukemic patient

José Ferrando Marco!, M.? Jests Arilla Morell?, José Tomas Navarro’

RESUMEN

Paciente varon de 19 afios, con sospecha clinica de
Enfermedad de Crohn, intervenido quirtirgicamente por un
cuadro clinico de oclusion intestinal del segmento distal del
yeyuno. El estudio de la pieza quirurgica mostré una tumo-
racion que infiltraba la pared intestinal y grasa mesentérica
adyacente. Histologicamente se evidenci6 una infiltracion
de la pared intestinal por células poco diferenciadas que
demostraron positividad a la mieloperoxidasa, lo que con-
firm¢ el diagnostico de sarcoma mieloide. No se encontrd
evidencia de afectacion de médula 6sea, enfermedad leucé-
mica ni sindrome mielodisplasico o mieloproliferativo. Se
instaurd tratamiento quimioterapico y tras una serie de com-
plicaciones que se resolvieron favorablemente, el paciente
permanece asintomatico a los 24 meses del diagndstico ini-
cial. El interés del caso estriba no sélo en la rareza de este
tipo de tumores y la ubicacidon intestinal en un paciente sin
enfermedad hematoldgica previa, sino también en la difi-
cultad del diagndstico anatomopatologico, dado que un
75% de estos casos aleucémicos son erroneamente diagnos-
ticados de inicio y confundidos con otros tumores malignos
pobremente diferenciados.

Palabras clave: Sarcoma granulocitico, sarcoma mie-
loide, cloroma, tumor mieloide extramedular.

SUMMARY

A 19 year-old man with a clinical suspicion of Crohn’s
disease underwent surgery for intestinal occlusion in the
distal jejunum. Macroscopically, a mass infiltrating the
intestinal wall and adjacent mesenteric fat was seen. Histo-
logically, the intestinal wall was infiltrated by poorly diffe-
rentiated cells which were positive for myeloperoxidase and
a diagnosis of myeloid sarcoma was made. No evidence of
bone marrow involvement or myelodysplastic or myelopro-
liferative disorders was seen. The patient was treated with
chemotherapy and, after several complications which were
successfully resolved, is asymptomatic 2 years after the
initial diagnosis. This unusual case of a rare tumour, occu-
rring in the intestine in the absence of previous haematolo-
gical malignancy, draws attention to the diagnostic difficul-
ties involved; indeed, 75% of nonleukemic cases are
initially misdiagnosed, often being confused with poorly
differentiated malignant tumours.
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INTRODUCCION

El sarcoma mieloide (SM) es una masa tumoral locali-
zada compuesta por células inmaduras de la serie granulo-
citica mieloide (1,2). Puede presentarse como complicacion
en pacientes con leucemia mieloide aguda, leucemia mie-
loide cronica, sindromes mielodisplasicos o mieloprolifera-
tivos y esporadicamente en sujetos asintomaticos (1-4). Las
localizaciones extramedulares mas habituales son ganglios
linfaticos, hueso, piel y partes blandas, siendo menos fre-
cuente la localizacion gastrointestinal (6,5%) (4-7).
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La importancia de conocer este tipo de tumores estriba
en el hecho de que un 75% de los casos sin enfermedad
hematologica son erroneamente diagnosticados de inicio
(1,3,8,9). Un 25% de estos tumores evolucionan durante
meses o aios, sin progresar al estado leucémico, incluso se
han descrito casos de curacion completa, generalmente tras
radioterapia local y/o quimioterapia sistémica (2-4,10).

Aportamos un caso de SM de localizacion yeyunal en
un paciente de 19 afios con cuadros suboclusivos duran-
te afio y medio que hicieron pensar en una enfermedad
de Crohn.

147



Ferrando Marco J, Arilla Morell MJ, Tomas Navarro J

CASO CLINICO

Varén de 19 afios que ingresa con un cuadro clinico
de oclusidn intestinal. El paciente, sin antecedentes fami-
liares de interés, estaba en vigilancia clinica desde hacia
afio y medio por sospecha de enfermedad de Crohn yeyu-
noileal, en tratamiento con Azatioprina y Omeprazol y
pendiente de ser llamado para intervencion quirdrgica.
En el examen fisico se apreciaba delgadez y palidez cuta-
nea. A la exploracion abdominal se palpaba una masa
dura y desplazable en hipogastrio compatible con asa o
plastrén inflamatorio. En el estudio radiologico previo al
cuadro de ingreso se realiz6 ecografia, TAC abdominal y
transito intestinal que informaron de una masa adenopa-
tica que englobaba pared intestinal y provocaba estenosis
yeyunal y dilatacion de asas preestendticas. La gamma-
grafia con leucocitos marcados no evidencié actividad
inflamatoria. La analitica mostré6 normalidad en todos
sus parametros tanto hematimétricos como bioquimicos.
Se indicd la intervencion quirdrgica realizandose una

Fig. 1: Seccion longitudinal de la pieza quirirgica donde se aprecia la
tumoracion infiltrando la pared muscular y protuyendo en la mucosa
intestinal.

Fig. 2: Aspecto microscopico panoramico que muestra la infiltracion
de la mucosa intestinal. H-E x100.
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laparotomia media y visualizandose una masa yuxtaye-
yunal de unos 6 centimetros que infiltraba la pared intes-
tinal y provocaba estenosis. Se reseco dicha masa junto
al segmento yeyunal realizandose anastomosis término-
terminal. La biopsia intraoperatoria fue informada de
malignidad como linfoma, por lo que no se actud sobre
otra masa adenopatica proxima a vasos yeyunales que
descansaban sobre la mesentérica superior. El postopera-
torio evoluciond con normalidad.

Estudio anatomopatologico: La pieza quirdrgica
mostraba un segmento de intestino delgado de 9 cm con
engrosamiento del tercio medio. La diseccion mostro
una masa tumoral de 4 cm de aspecto gris claro, homo-
génea y de consistencia media que infiltraba la pared
intestinal y protuia en la mucosa sin ulcerarla (fig. 1). Se
incluyeron muestras en parafina y se realizaron seccio-
nes de 4-6 micras parte de las cuales fueron desparafina-
das, rehidratadas y tefiidas con con hematoxilina-eosina.
A otras secciones se les practico estudio inmunohisto-
quimico mediante el Sistema de visualizacion «EnVi-
sion» de Dako Corporation. Se utilizaron los anticuerpos
primarios para mieloperoxidasa (prediluido comercial),
CD117 (c-kit) (dilucién 1:50), CD34 (dilucién 1:50),
CD68 (KP1, prediluido comercial), CD20 (L26, predilu-
ido comercial) , CD3 (F7.2.38, dilucién 1:50), citoquera-
tina (AE1/AE3, prediluido comercial), PS100 (dilucion
1:50) y Melanosoma (HMB45, prediluido comercial),
todos ellos asi mismo de Dako Corporation.

En el estudio histologico definitivo se apreciaba una
infiltracion de la pared intestinal (fig. 2) por células ati-
picas con escaso citoplasma y gruesos nucleos a menudo
hendidos, con pequefios nucleolos y notable actividad
mitdtica (fig. 3). En mucha menor proporcion se obser-
vaban células granulares eosinofilas de nucleos lobula-
dos. En base a estos hallazgos se realiz6 el diagndstico
de tumor mieloide extramedular pobremente diferencia-
do o SM blastico . En el estudio inmunohistoquimico, las

Fig. 3: Detalle de la celularidad neoplasica. Obsérvese la lobulacion y
los finos limites nucleares, asi como la presencia de promielocitos dis-
persos. H-E x600.



Fig. 4: Positividad para mieloperoxidasa en las células neoplasicas que
infiltran la pared intestinal. PAP x200.

células neoplasicas mostraron positividad para mielope-
roxidasa (fig. 4), CD117(c-kit) y CD34, lo que confirmo
el diagndstico. El estudio con sondas FISH sobre mate-
rial parafinado descarto la presencia de t(8;21).

Tras el postoperatorio inmediato, el estudio hemato-
logico que incluyo biopsia de médula dsea, no evidencio
indicios de enfermedad leucémica, y la TAC mostrd una
masa abdominopélvica de 7 X 3 cm y pequefias imagenes
ganglionares de 0,5 cm en grasa mesentérica de ileon ter-
minal.

Se incluyo¢ al paciente en el protocolo quimioterapico
CETLAM para menores de 70 afios con profilaxis anti-
bidtica y antifungica. La TAC abdominopélvica posterior
evidenci6 remision completa de las adenopatias residua-
les. Durante el ingreso en el tratamiento de consolida-
cion, presentd un proceso infeccioso que afectd bazo,
pancitopenia, hipocaliemia severa y sintomas depresivos.
El proceso infeccioso requirié finalmente esplenectomia,
que se realiz6 sin complicaciones con buena evolucion
posterior, lo que a su vez facilit6 la resolucion de la pan-
citopenia. La hipocaliemia se resolvid bien con aporte de
potasio y los sintomas depresivos mejoraron con ayuda
psicoldgica y soporte de antidepresivos y ansioliticos.

A 24 meses del diagnostico, el paciente permanece
asintomatico de su proceso original y controlado en con-
sulta de oncologia y hematologia.

DISCUSION

El SM ha recibido diversas denominaciones; cloro-
ma, sarcoma granulocitico y tumor mieloide extramedu-
lar (1,4,11). Warthin en 1904 fue el primero en asociar
los SM a la leucemia mieloide aguda (11). La aparicion
de este tipo de tumores en sujetos asintomaticos, sin
enfermedad leucémica ni medular, es poco frecuente
(4,9,12). La incidencia es significativamente mayor en
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hombres (60-80%) que en mujeres, predominando en
pacientes jovenes con una media de edad entre 43 y 47
afios (2-5,12). Las localizaciones extramedulares mas
frecuentes son ganglios linfaticos, hueso, piel y partes
blandas (2-4,7,8). La ubicacion gastrointestinal represen-
ta un 6,5% de los casos en las grandes series publicadas
(2,3,5) de los que la localizacion en intestino delgado
representa un 11% (4). En la literatura anglosajona,
encontramos resefiados 21 casos de SM de intestino del-
gado, de ellos 12 aleucémicos (4,6,8,10,13,14). Tal como
ocurrié en nuestro caso, la manifestacion clinica, gene-
ralmente en forma de dolor abdominal, distension y
vomitos, de duracion variable, induce a diagndsticos
erroneos como enfermedad de Crohn, apendicitis aguda
u oclusion intestinal de origen indeterminado, que llevan
a la intervencion quirtrgica (6,7,11,14).

El diagnostico de este tipo de tumores es anatomopa-
tologico. Clasicamente se han distinguido tres categorias
de diferenciacion en los SM: blasticos, inmaduros y bien
diferenciados (2-4,10). Los bien diferenciados (21%),
contienen variable proporcion de neutrofilos y eosinofi-
los maduros asi como de promielocitos, siendo escasa la
cantidad de mieloblastos. Estos ultimos abundan mas en
los inmaduros (32%). Los blasticos, entre los que se
encuentra nuestro caso, son los mas frecuentes (47%), y
en ellos la celularidad predominante son mieloblastos
(1,2,9). Las formas inmaduras y las blasticas, en especial
estas ultimas, son las que presentan mayor problema de
diagnostico diferencial. En las series publicadas de casos
aleucémicos, el 75% los diagnésticos fueron errdneos,
50% lo fueron de linfomas y el 25% restante de otros
tumores indiferenciados. (2-4,15). El diagndstico dife-
rencial se plantea fundamentalmente con linfomas de
alto grado, carcinomas pobremente diferenciados, mela-
nomas, sarcoma de Ewing, rabdomiosarcoma y medulo-
blastoma (1,4,5,8,14). Histologicamente, en el SM exis-
ten tres hallazgos fundamentales de importancia diag-
noéstica. Por una parte un patron infiltrativo peculiar, que
respeta la arquitectura tisular, al contrario de lo que ocu-
rre con los linfomas cuya tendencia es destructiva (14).
En segundo lugar, las células blasticas contienen unos
nucleos grandes, frecuentemente hendidos o seudolobu-
lados y que muestran una delgada membrana nuclear,
cromatina poco densa y pequeilos nucleolos, mientras
que en los linfomas la membrana y el nucleolo suelen ser
gruesos y la cromatina densa. (1,4,14). Por ultimo, en las
formas inmaduras y diferenciadas, la presencia de pro-
mielocitos, mielocitos eosindfilos y neutrofilos maduros
debe ser suficiente para al menos, en principio, pensar en
esta entidad (1,2,14,15).

El diagnostico definitivo hay que buscarlo en la tipi-
ficacion de los marcadores que caracterizan a los ele-
mentos progenitores de la serie mieloide granulocitica,
fundamentalmente la mieloperoxidasa, CD34 y el
CD117 (c-kit) (2-5,8,11,13,16). En una serie de 30 casos
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a los que se aplico un amplio panel de trece anticuerpos,
la mieloperoxidasa con un 97% y el CD117(c-kit) con un
87% de positividad, fueron los anticuerpos mas idoneos
para confirmar el diagndstico de este tipo de tumores
(16). Ambos anticuerpos resultaron positivos en nuestro
caso.

No esta muy claro de qué forma el tratamiento puede
influir en la supervivencia en los casos sin enfermedad
hematoldgica. Muchos pacientes evolucionan a LMA en
plazos que oscilan entre 10 y 44 meses (2,6,12), con una
supervivencia media de 22 meses (6,12). El tratamiento
quirargico, coadyuvado con quimioterapia como si se
tratase una LMA, es la pauta mayoritariamente utilizada
en las series revisadas, acompafiadas de radioterapia
local si se trata de una tumoracion unifocal (2,3,4,8,12).
Con esta pauta, se pueden alcanzar supervivencias en
algunos casos de hasta ocho afios e incluso remisén com-
pleta (3,4,8,12).
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