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Adenocarcinoma gastrico difuso en un nifio de 10 anos: reporte de un caso

Diffuse type of gastric adenocarcinoma in 10 years old boy: report of a case
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RESUMEN

El objetivo del presente estudio fue presentar un caso extremadamente raro de adenocarcinoma gastrico difuso con células
en anillo de sello en un nifo de 10 afos. Se presenta un nifio de 10 afios, con un tiempo de enfermedad de 12 meses con
sintomatologia de disfagia a sélidos, luego a liquidos, pérdida de peso, anorexia, astenia, mareos, vémitos y dolor en el
hipocondrio izquierdo. Presenta desnutricién cronica, marcada palidez y maculas “café con leche” en tronco y extremidades.
Los exdmenes de laboratorio evidenciaron 7,5 gr de hemoglobina, albdmina 2,62 gr, thevenon en heces positivo. Una ecografia
abdominal mostré masas periadrticas y lesiones difusas a nivel hepatico. A la endoscopia se observé lesion elevada eséfago-
géstrica que obstruye la luz. A nivel subcardial tumoracion de 3 cm de bordes irregulares, superficie erosionada y sangrante
al roce. Se realiz6 biopsia miltiple. Murié un afio después por metastasis generalizada. Naci6 de parto normal, de madre
primigesta, con 3 500 gr de peso. Antecedentes familiares: tia abuela materna fallecié de cancer gastrico. La biopsia mostr6
un adenocarcinoma difuso con presencia de células en anillo de sello, PAS positivo y a la inmunohistoquimica fue positiva a
la CK 8.
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ABSTRACT

We report a rare case of diffuse type of gastric cancer with signet ring cells in 10 years old boy who was admitted with a 12
months history with weight loss, dysphagia to solids first and to liquids later, anorexia, fatigue, dizziness, vomiting and later,
with pain in the left upper quadrant. On examination, he appeared pale, malnourished, with café-au-lait spots over the trunk
and extremities. Laboratory tests showed; Hb 7.5 g, albumin 2.62 g, Thevenon positive on stools. Abdominal ultrasound
examination showed periaortic masses and diffuse space occupying lesions in the liver. Endoscopic examination of the stomach
showed multiple elevated tumor lesions. One located at 3 cm on the subcardial region presented irregular borders, partially
eroded, that bleed easily when rubbing its surface. Multiple biopsy samples were taken. They showed a diffuse gastric signet
cell type carcinoma of the stomach. Immunohistochemistry was positive to CK 8. The patient died a year later with wide spread
metastasis. The boy was born through a normal delivery after a normal pregnancy to a primipara mother. His family history
recorded a grandmother aunt dying of gastric cancer.
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INTRODUCCION

A nivel mundial el cancer en nifios representa
s6lo el 0,5% de todos los canceres, con una tasa de
incidencia anual de 70-160 por millén en menores de
15 anos, siendo la leucemia, el linfoma y los tumores
del sistema nervioso los mas frecuentes ™. En nifios, el
cancer gastrointestinal (Gl) es raro, representa el 5% de
todos los canceres en esta poblaciéon @ y generalmente
son linfomas o sarcomas, pero el adenocarcinoma de
estdbmago es mads raro aln y representa sélo el 0,05%
de todos los tumores Gl pediatricos ©®. McNear, en
una recopilacién mundial entre 1878 a 1940 encontré
19 casos en nifios menores de 15 anos ®; Sasaki @ en
1999, hizo una recopilacién de la literatura mundial de
21 casos de adenocarcinoma gastrico en menores de 20

afos. Curtis®de 1952 al 2006 en el Children’s Hospital
de Los Angeles reuni6 21 casos de tumores gdstricos
primarios en infantes, sélo 2 fueron adenocarcinomas.
Subbiah © de 1990 a 2008 en el Anderson Cancer
Center encontrdé en 292 621 canceres, de los cuales
6134 fueron en menores de 18 anos; de éstos, 4204
eran cancer géstrico y sélo 5 fueron adenocarcinomas.

Las edades mas tempranas de adenocarcinoma
gastrico en ninos fueron reportadas por Collingsworth
en un nifo de 10 dias de edad ©; Siegel en una nifa
de 20 meses © y Dokucu en una nifa de 2,5 afios?.

Seglin Lauren existen dos tipos histoldgicos
de adenocarcinoma gastrico, el intestinal o bien
diferenciado y el difuso o poco diferenciado ®; ambos
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Figure 1. Endoscopia gastrica

tienen perfiles epidemioldgicos, clinicos, genéticos
y morfolégicos distintos y diferentes mecanismos
moleculares de desarrollo y progresiéon tumoral .
La mayoria de los adenocarcinomas gastricos son
esporddicos, pero un 10% se presenta en grupos
familiares y de 1-3% son hereditarios dominantes de
alta penetrancia "© el familiar es del tipo intestinal y
el hereditario del tipo difuso. Se relatan casos famosos
de cancer gastrico familiar como el de Napoleén
Bonaparte y el Papa Juan XXII 7.

CASO CLINICO

Nifo de 10 anos, con un tiempo de enfermedad de
12 mesesy una sintomatologia caracterizada por disfagia
a sélidos y posteriormente a liquidos, marcada pérdida
de peso, anorexia, astenia y mareos. Posteriormente se
instal6 vomitos y dolor en el hipocondrio izquierdo. Al
examen fisico se encontré desnutricion crénica severa,
palidez marcada y maculas “café con leche” en tronco
y extremidades la mayor media 3 cm de didmetro.
Los exdmenes de laboratorio mostraron anemia
microcitica de 7,5 gr de hemoglobina, albdmina 3
gr, thevenon positivo en heces. HIV, CMV IgG, CEA y

Figure 3. Infiltracion de la mucosa
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Figure 2. Endoscopia gastrica

Alfa feto proteina negativos. La ecografia abdominal
mostr6 masas periadrticas y lesiones difusas a nivel
hepético. A la endoscopia se observé lesion elevada
esofago-gastrica que obstruye la luz y forma imagen
de pseudocanal. A nivel del fondo del estémago se
observé tumoraciéon de 3 c¢cm, de bordes irregulares,
superficie erosionada y sangrante al roce (Figuras 1y
2). Se realizé biopsia multiple cuyo resultado mostré
un adenocarcinoma difuso (Figura 3) con presencia de
células en anillo de sello (Figura 4), a la coloracién de
PAS fue positivo (Figura 5) y la inmunohistoquimica
positiva a la citoqueratina 8 (CK8) (Figura 6). Fue
derivado a un centro especializado de cancer. Murié
un afo después por metastasis generalizada. No se
realizé necropsia. El nifio nacié de parto normal, con
3500 gr de peso, de madre primigesta. Antecedentes
familiares: una tfa abuela materna murié de céncer
gastrico, se desconoce el tipo de carcinoma.

DISCUSION

En 1964 Jones report6 el hallazgo de 25 miembros
de una familia del grupo étnico Maori de Nueva
Zelandia que habfan muerto por cancer gastrico; la

Figure 4. Células en anillo der sello (coloracién H-E)
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Figure 5. PAS + en células neoplasicas

mayoria de ellos tuvieron una edad menor de 40 afos;
el pedigree de esta familia era consistente con un tipo
de entidad hereditaria ?. En 1998 Guilford realiz6 un
gran descubrimiento al identificar en tres familias de
este mismo grupo étnico con carcinoma gastrico difuso,
mutaciones de la linea germinativa de la E-cadherina
12y del gen CDH1 que codifica dicha proteina, el
mismo que se encuentra localizado en el cromosoma
16G22.1 09,

El caso que presentamos de un adenocarcinoma
gastrico difuso con células en anillo de sello en un nifo
de 10 afios con un antecedente familiar de céncer
gastrico nos permite sospechar de un carcinoma
gastrico difuso hereditario (HDGC) ¥, para cuyo
diagnéstico hubiera sido necesario realizar el test para
la identificacién de mutaciones en el gen CDHT, tal
como lo recomienda la International Gastric Cancer
Linkage Consortium (IGCLC)en la identificacién de este
tipo de céncer hereditario 7°.
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