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RESUMEN

La aparicion de tumores del estroma gastrointestinal (GIST) en el intestino delgado es rara, es poco
frecuente y, hasta la fecha, rara vez se ha descrito. Histolégicamente la presentacion de estos puede ser
variada y depende sobre todo del tipo de células de donde se originan. Dentro de este grupo de tumores
encontramos la neurofibromatosis la cual provoca el desarrollo de tumores que se originan a partir del
tejido nervioso. La neurofibromatosis tipo 1 (NF-1) o enfermedad de VVon Recklinghausen, ocasiona
tumores benignos y malignos en el tejido nervioso. Presentandose 1 caso por cada 3000 - 4000 personas
a nivel mundial. EI compromiso gastrointestinal se observa en 5-25% de los pacientes, presentandose
por lo general de forma tardia en la enfermedad y posterior a las manifestaciones cutaneas. Solo 5%
presenta sintomas como dolor abdominal, diarrea, masa palpable, sangrado, obstruccion o perforacion
intestinal. A continuacion se reporta el caso de una mujer con antecedente de NF-1 sangrado
gastrointestinal manifiesto secundario a neurofibromas en tracto gastrointestinal y se realiza una

revision de la literatura actual sobre compromiso gastrointestinal.
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Intestinal Neurofibromatosis as Cause of Digestive Tract Bleeding
Experience at The ISSSTE Celaya Hospital Clinic. a Case Report

ABSTRACT

The occurrence of gastrointestinal stromal tumors (GIST) in the small intestine is rare, infrequent and,
to date, rarely described. Histologically, their presentation can be varied and depends mainly on the cell
type from which they originate. Within this group of tumors we find neurofibromatosis which causes
the development of tumors originating from nerve tissue. Neurofibromatosis type 1 (NF-1) or Von
Recklinghausen's disease causes benign and malignant tumors in the nervous tissue. It occurs in 1 case
for every 3000 - 4000 people worldwide. Gastrointestinal involvement is seen in 5-25% of patients,
usually presenting late in the disease and after skin manifestations. Only 5% present with symptoms
such as abdominal pain, diarrhea, palpable mass, bleeding, intestinal obstruction or perforation. The
following is a case report of a woman with a history of NF-1 gastrointestinal bleeding secondary to
neurofibromas in the gastrointestinal tract and a review of the current literature on gastrointestinal

involvement.
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INTRODUCCION

La neurofibromatosis tipo 1 (NF-1) o enfermedad de Von Recklinghausen, es un trastorno genético
hereditario autosomico dominante el cual ocasiona tumores benignos y malignos en el tejido nervioso,
incluyendo el cerebro, médula espinal y nervios periféricos.*

La neurofibromatosis tipo 1 se caracteriza por la formacién de neurofibromas que inducen cambios en
la piel, manchas color café con leche, efélides axilares o inguinales, neurofibromas plexiformes,
nodulos de Lisch (hamartomas del iris), lesiones Oseas (displasia del ala del esfenoides, displasia de
huesos largos y escoliosis) y glioma éptico.?’

La NF-1 es la mas prevalente, presentandose 1 caso por cada 3000 - 4000 personas a nivel mundial.?
En la NF-1, los tumores gastrointestinales ocurren con mayor frecuencia que los toracicos, endocrinos
o la afectacion arterial.> ElI compromiso gastrointestinal se observa en 5-25% de los pacientes,
presentandose por lo general de forma tardia en la enfermedad y posterior a las manifestaciones
cutaneas.®>*% Por lo general tiene un curso asintomatico, solo 5% presenta sintomas como dolor
abdominal, diarrea, masa palpable, sangrado, obstruccién o perforacion intestinal. Presenta riesgo
incrementado de neoplasias gastrointestinales, principalmente en intestino delgado.®#

lustracion 1: (A superior, B inferior). A, Tumores maltiples en yeyuno a 40 y 70 cm de angulo de
Treitz. B, Tumor mayor a 90 cm del angulo de Treitz




Caso Clinico

Material, pacientes y método

Se trata de paciente femenina de 69 afios con diagndstico de neurofibromatosis tipo 1 de nacimiento,
desde hace 3 afios ha tenido multiples hospitalizaciones por sangrado de tubo digestivo, manifestado
por melena y hematoquecia, sangrados masivos, anemizantes, requiriendo multiples transfusiones a lo
largo de dichas hospitalizaciones, aproximadamente 30 paquetes globulares en un total de 8
internamientos. Durante su protocolo de estudio se realiza endoscopia de tubo digestivo alto donde no
se evidencia sitio de sangrado; colonoscopia donde se reporta patron vascular normal sin pélipos o
neoplasias y sigmoides con

maltiples diverticulos no complicados. Se realizé también capsula endoscopica donde se reporta en
ileo terminal sitio de aparente sangrado sin especificar causa. Ultima hospitalizacion el dia 7 de marzo
del 2023 por presentar melena, hematoquecia y anemia grado IV (hemoglobina 5gr/dl), se estabiliza
hemodinamicamente, se realiza angio-tac abdominal la cual reporta hemorragia activa en dos sitios a
nivel yeyuno-ileal, debido a hallazgo se decide pasar a realizacién de laparotomia exploradora.
RESULTADOS

Como hallazgos se encontro la presencia de maltiples tumoraciones; desde la curvatura mayor de
estémago, angulo de Treitz y las de mayor tamafio a 40, 70 y 90 cm de Angulo de Treitz de 1x.5cm,
1x.5 cmy 5x5 cm respectivamente. (llustracion 1)

Se decide realizar reseccion intestinal involucrando las lesiones més grandes y realizando entero-entero
anastomosis termino-terminal con cierre de 2 planos.

Se envia pieza a estudio histopatologico el cual reporta tumores del estroma gastrointestinal multiples
(GISTs) de bajo grado, del tipo neurofibromatosis intestinal y hemorragia secundaria a ulceracion de la
lesion mayor. (llustracion 2),

Paciente con adecuada evolucion postquirtrgica, tolerando via oral, con evacuaciones presentes, se

decide su egreso a los 7 dias de posoperada. Actualmente en seguimiento en consulta externa de cirugia

general sin ninguna complicacion ni nuevo evento de sangrado tubo digestivo.




IIustraC|on 2: Hlstologla con hematoxmna y eosina de GIST intestinal

CONCLUSION

Se reporta un caso raro de sangrado de tubo digestivo secundario a NF-1 del cual se tiene muy poca

bibliografia al respecto.

La laparotomia exploradora en casos de sangrado digestivo de origen no determinado se consideré como

altima opcion dentro del abordaje terapéutico; siendo macroscépicamente visibles las lesiones y

obteniendo resultados favorables hasta el momento.

La laparotomia exploradora es de utilidad en casos donde los estudios menos invasivos no son

concluyentes.
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