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Introduction: Since the first description of Gastroblastoma in 2009, a number of cases have been reported, -
Recibido el 2024-08-07 y

with reports augmenting during the last couple of years. Most cases were young adults and children. The aceptado para publicacion el
prognosis is uncertain, however, malignant tumors have been described. Literature Review: An exten- 2024-09-10
sive search with the key word “Gastroblastoma” was undertaken and all publications found on PubMed, Correspondencia a:

Google Scholar and Research Gate were reviewed. Only case Reports and small Case Series were found. Dr. Marcelo A. Beltran
Results: The findings show that only a few cases have been reported in patients over 40, constituting 26%. beltran_01@yahoo.com
In the majority of cases (74%), the tumor was located in the gastric antrum, with an average size of 5.6 cm.
All patients underwent studies with immunohistochemical markers. Genetic markers were utilized in 48% 7
of cases. The disease claimed the lives of two patients. The average follow-up period stood at 28 months.
Discussion: To the best of our knowledge, 27 patients with gastroblastoma have been reported. Most of = BY
these cases have exhibited a benign behavior. However, some malignant cases have raised concerns about

whether a more aggressive oncologic surgery should be performed after diagnosing one of these tumors

via primary surgical resection. The malignant potential of gastroblastoma should be considered, and

lymphatic dissection should be performed during the second surgery. Long-term follow-up is important

to avoid missing early or late recurrence.
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Resumen

Introduccién: Desde la primera descripcion del Gastroblastoma en el afio 2009, se han reportado un
numero de casos que se ha incrementado en los ltimos 2 afios. La mayor parte se presentaron en adul-
tos jovenes y nifios. El prondstico aun no se encuentra definido; sin embargo se han descrito tumores
malignos. Revision de la Literatura: Se realizé una busqueda con la palabra clave “Gastroblastoma”.
Se revisaron todas las publicaciones disponibles en PubMed, Google Scholar y Research Gate. Se
encontraron Unicamente Reportes de Casos o pequefias Series de Casos. Resultados: Solo algunos
casos han sido reportados en pacientes sobre 40 afios de edad, 26%. En 74% el tumor se localizé en
el antro gastrico. El tamafio tumoral tiene un promedio de 5,6 cm. Todos los pacientes se estudiaron
con marcadores de inmunohistoquimica y en 48% con marcadores genéticos. Se reportaron 2 pacientes
fallecidos por la enfermedad. El promedio de seguimiento fue de 28 meses. Discusion. Se conocen los
casos de 27 pacientes con Gastroblastoma hasta la fecha actual, la mayoria de los cuales presentaron
comportamiento benigno. La presencia de algunos casos con comportamiento maligno, ha despertado
el debate sobre si es necesaria una segunda cirugia con criterio oncoldgico y linfadenectomia después
del diagnostico incidental de estos tumores. Recomendamos el seguimiento a largo plazo para detectar
la recidiva precoz o tardia.

Palabras clave: gastroblastoma; tumor gastrico bifasico mesenquimatico epiteloide; tumores gastricos
raros.
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Introduccion

El término Gastroblastoma se propuso y adopto
el aflo 2009 de acuerdo con la descripcion de Miet-
tinen de 3 casos de este tumor operados en adultos
jovenes'. En este reporte, Miettinen describe estos
tumores como una neoplasia epitelio mesenquimal
del estbmago que no es posible incluirla en otras
categorias reconocidas de tumores bifasicos como
los carcinosarcomas de alto grado, carcinomas sar-
comatoides o los raros sarcomas sinoviales'. Desde
aquel articulo, se han descrito aproximadamente 27
casos de Gastroblastoma incluyendo uno reciente-
mente operado en nuestra institucion, la mayor parte
de los cuales se presentaron en adultos jévenes y
nifios**. El prondstico es atn incierto y se conocen
Gastroblastomas con comportamiento maligno*®. La
presente actualizacion tiene como objetivo llamar
la atencion sobre este tumor e informar sobre los
recientes y rapidos avances en la comprension de su
biologia y las perspectivas de su tratamiento.

Material y Método

La palabra clave “Gastroblastoma” fue utilizada
para una busqueda sistematica en PubMed, Google
Scholar y Research Gate. Los articulos encontrados
fueron unicamente Reportes de Casos o pequefias
Series de Casos. Fueron excluidas del analisis 2
publicaciones que encontramos duplicadas. Se ana-
lizaron todos los articulos incluidos y se resumio la
informacion importante que se extrajo de los mis-
mos. Se utilizé estadistica descriptiva basica para
ilustrar algunos resultados.

Resultados

En la Tabla 1 se detallan los resultados de la
busqueda. La mayor parte de los reportes se encon-
traron en PubMed, algunos articulos se encontraron
en Research Gate pero todos coincidian con los
reportes encontrados en PubMed. En Google Scho-
lar se encontrd solo una referencia del Libro de
Resumenes del 95 Congreso Chileno de Cirugia que
corresponde al caso de la paciente que operamos en
nuestra institucion y que mencionamos en esta revi-
sion. En total se encontraron publicadas inicamente
2 series de casos con 3 y 4 pacientes respectivamen-
te; las otras publicaciones corresponden a 20 casos
individuales.

La Tabla 2 detalla los hallazgos y algunas ca-
racteristicas importantes descritas en los 27 casos

Rev. Cir. 2025;77(2):185-192

ARTICULO DE REVISION

conocidos. La mayor parte de los pacientes repor-
tados son nifios o adultos jovenes, principalmente
masculinos (58%). Solo algunos casos se presenta-
ron en pacientes sobre 40 afos de edad, en total 7 de
27 pacientes (26%). En 20 pacientes (74%) el tumor
se localizo en el antro gastrico. El tamafio tumoral
varia entre 2 y 15 cm con un promedio de 5,6 cm.
Todos los pacientes se estudiaron con marcadores
de inmunohistoquimica y en 13 casos se utilizaron
marcadores genéticos (48%). En 2 pacientes exten-
samente estudiados, el tratamiento fue la reseccion
endoscopica submucosa, en un paciente se realizo
una biopsia endosonografica sin mayor tratamiento,
los otros 24 pacientes fueron sometidos a diferentes
gastrectomias, con mayor frecuencia antrectomias
(59%). Se reportaron 2 pacientes fallecidos por la
enfermedad (7%) y en 3 casos no se reportd se-
guimiento. El promedio de seguimiento fue de 28
(3/168) meses.

Discusion

Consideraciones generales

En el estdbmago, se producen varios tipos de
tumores epiteliomesenquimales bifasicos; el diag-
nostico diferencial incluye tumores miofibroblas-
ticos inflamatorios, teratoma, tumores del estroma
gastrointestinal, sarcoma sinovial bifasico y carci-
nosarcomas'”’. En algunos casos se han informado
metastasis en los linfonodos, asi como metastasis
hepaticas y carcinomatosis peritoneal*>®. Se ha
informado la recurrencia tumoral después de una
reseccion considerada curativa con el posterior
fallecimiento del paciente’. No se ha establecido
una terapia estandar para él Gastroblastoma. La
quimioterapia intraperitoneal podria reducir la re-
currencia locoregional y la diseminacion peritoneal,
sin embargo esta conducta alin no se encuentra
aceptada’®. Algunos pacientes recibieron radiotera-
pia o quimioterapia sin respuesta a las mismas'“. El
gastroblastoma tiene un comportamiento indolente
y crecimiento invasivo localizado’. El prondstico
depende de varios parametros, incluido el tamafio

Tabla 1. Publicaciones

Buscador PubMed Research Gate
Reporte o series de casos 23 14
Casos duplicados 2 -
Revisiones bibliograficas 18

Total de publicaciones 41 19

Google Scholar

1
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Tabla 2. Resumen de casos publicados

Tamaiio
(cm)

5

15

10,5

2,5

10

W wn N

2

Cirugia y/o
Tratamiento

Gastrectomia
subtotal

Gastrectomia
subtotal

Antrectomia
+ RT (SR)

Antrectomia

Antrectomia
+ QT (SR)

Antrectomia
Antrectomia

Gastrectomia
total

Antrectomia

Antrectomia

Antrectomia

Solo biopsia

Gastrectomia
subtotal

Gastrectomia
subtotal

Gastrectomia
subtotal

Antrectomia

Gastrectomia
subtotal

ESD

Antrectomia

Antrectomia

Gastrectomia
subtotal

Antrectomia
Antrectomia

Antrectomia
Antrectomia
ESD

Antrectomia

Inmunohistoquimica
(Positiva)

CD10, CK AE1/AE3, Keratin
18, Keratin 7

CD10, CK AE1/AE3, Keratin
18, Keratin 7

CD10, CK AE1/AE3, Keratin
18, Keratin 7

CD10, CD56, CK AE1/AE3,
Vimentin

CD10, CD56, CK AE1/AE3,
CK7, Vimentin, Chromogranin
A

CD10, CD56, CK AE1/AE3,
Vimentin

CD10, CD56, CK AE1/AE3,
CK CAMS.2, Vimentin

CD10, C D99, Vimentin
CK AE1/AE3, CD56

CK AE1/AE3, SMA

CK AE1/AE3, CD10, CD56,
Vimentin

OSCAR, Vimentin

CD10, bel2, CD56, CK AE1/
AE3, Vimentin

CD10, EMA, CK AE1/AE3,
CK CAM 5.2, CK7, Vimentin

Vimentin, CD10, CD56, CK
AE1/AE3

CK AE1/AE3, CAM 5.2,

Vimentin, CD56, CD10, CK
AE1/AE3, Synaptophysin.

Vimentin, CD10, bel2, CD56,
CD100, EMA

CD10, Vimentin, CD56, PD-
L1, CK AE1/AE3, HDCA2,
CAMS5.2, CK7

CD10, CD56, CK AE1/AE3,
EWSR1

Vimentin, bcl-2, CD56,
CAMS5.2, CD10

CK AEI/AE3, CD10, CD56,
Vimentin

CK AE1/AE3, CK7, CAMS.2,
CD56

CD10, CD56, CK7, Vimentin
CK AE1/AE3, CD56, CD10
CK AE1/AE3, CD56, CD10

CD10, CD56, CK7, Vimentin
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Gen de fusion Seguimiento
(meses)/
Desenlace
- 42/VSER
- 60/VSER
- 168/VSER
= 9/VSER

- 3/Enferme-
dad estable

- 20/VSER
8/VSER
- 6/Fallecido
- NR/ Falle-
cido

12/VSER
93/VSER

MALATI1-GLI1
MALATI-GLI1

MALATI1-GLI1 NR
- 52/VSER

MALATI1-GLI1  100/VSER

- 18/VSER

MALATI1-GLI1 NR

23/VSER

- 12/VSER

MALATI1-GLI1 8/VSER

MALAT1-GLI1  22/VSER

MALATI1-GLI1  24/VSER

MALAT1-GLI1  10/VSER

MALAT1-GLI1 12/VSER

ACTB-GLI1
ACTB-GLI1 50/VSER
ACTB-GLI1 12/VSER

- 20/VSER

9/VSER

*VSER: Vivo y Sin Evidencia de Recidiva *NR: No Reportado *ESD: Endoscopic Submucosal Dissection *RT: Radio Terapia postoperatoria *QT
Quimio Terapia preoperatoria *SR: Sin Respuesta.
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del tumor, el grado de invasion parietal, el indice
mitdtico y la invasion de los ganglios linfaticos;
sin embargo, el Gastroblastoma parece tener un
bajo potencial maligno'-. Probablemente se deberia
recomendar el seguimiento a largo plazo para evitar
pasar por alto las recurrencias tempranas y tardias.

Definicion

El Gastroblastoma es un tumor gastrico espora-
dico bifasico epitelio-mesenquimal compuesto por
células fusadas y epiteloides, la etiopatogenia no
esta dilucidada, aun cuando se cree que el origen se
encuentra en una célula totipotencial>>". Graham y
colaboradores?®, confirmaron que el Gastroblastoma
es una entidad distinta y demostraron que representa
a los tumores asociados a translocaciones caracteri-
zados por la presencia del gen de fusion, somatico,
recurrente y oncogénico MALATI1-GLII; la pre-
sencia del cual causa sobre-expresion de la proteina
GLI1 y de muchos de sus blancos asociados que
cumplen roles clave en la génesis tumoral®?'. Sin
embargo, el gen de fusion MALATI1-GLI1 que es
caracteristico de estos tumores se identifica en poco

ARTICULO DE REVISION

se presenta como una masa submucosa, la mucosa
que la recubre puede o no encontrarse ulcerada y es
muy similar a la presentacion endoscopica de los
tumores del estroma gastrointestinal’-'%16:17202! (Figu-
ra 1). En otros pacientes, el tumor es exofitico y no
es visible en la endoscopia, en estos casos ademas
del estudio con una tomografia, se puede intentar la
toma de una biopsia mediante endosonografia*>1%!,
La toma de biopsia por endosonografia no ha sido
util y ha informado otro tipo de tumor como el
adenocarcinoma*. En la mayor parte de los casos el
tumor se localiza en el antro gastrico lo que podria
llevar a sintomas obstructivos (Figuras 1 y 2). Otra
localizaciones menos frecuentes son la curvatura
mayor, la region del cardias y anecddticamente la
region pilorical 4121819,

Figura 1. Endoscopia. Le-
6n submucosa en el antro

mas del 50% de los casos>!*!517:18 Recientemente,
Shabbir y colaboradores'®, identificaron un nuevo
marcador para el gastroblastoma, el gen de fusion
ACTB-GLII en un paciente sin evidencia del gen
MALATI1-GLI1. Bongrain® y Huang?! describieron
un segundo y un tercer caso de Gastroblastoma con
el gen de fusion ACTB-GLI1. El Gastroblastoma se
incluyo en la Clasificacion de Tumores del Sistema
Digestivo de la Organizacion Mundial de la Salud
el afio 2019'. Tumores del tipo del Gastroblastoma
han sido recientemente reportados en el duodeno
e intestino delgado'®; por lo tanto se ha propuesto
agrupar todos estos tumores digestivos con la fa-
milia del gen de fusién GLII, en un solo grupo
denominado Tumores Entéricos GLI1%.

Epidemiologia

La mayor parte de los casos se han reportado en
nifios o adultos jovenes principalmente masculi-
nos'?!. Se encuentran 27 casos de Gastroblastoma
en la literatura de diferentes regiones del mundo y
solo algunos han sido reportados en pacientes sobre
40 afios de edad®!*1217,

Figura 2. Tomografia abdo-
minal. Tumor que ocluye el
lumen del antro gastrico.

Caracteristicas clinicas

La presentacion clinica no es destacable e in-
cluye sintomas inespecificos!?!. Los sintomas en
estos casos son el dolor epigastrico, compromiso
del estado general, hemorragia digestiva alta, o
una masa palpable si el tumor es suficientemente
grande! 3571012151720 En ]a endoscopia, este tumor
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Caracteristicas patologicas

Estos tumores tienen caracteristicas patoldgicas
consistentes; aparicion en adultos jovenes, tamafio
de tumor relativamente pequefio, actividad mitdtica
relativamente baja, atipia general baja, y falta de
pleomorfismo manifiesto!#-202L,

Macroscépicamente, el Gastroblastoma varia en
tamafio entre 2 y 15 cm!2.. Puede aparecer como
masas endofiticas ulceradas, tumores polipoides,
abultamientos intramurales y como excrecencias
exofiticas'?. A simple vista, estos tumores se descri-
ben como multinodulares o lobulados, y las super-
ficies de corte varian desde hemorragicas hasta mo-
teadas!*%1, El tumor se origina en la capa muscular
de la pared gastrica y en el interior del estomago se
encuentra cubierto por la mucosa gastrica!*71%, La
histologia es caracteristicamente bifésica, mostrando
proliferacion celular que compromete las células
mesenquimatosas, que tienen apariencia fusifor-
me y epiteloide, y que constituyen el componente
tumoral predominante!>-13151718 " E] componente
epitelial se organiza en laminas, nidos, cordones
y tubulos compuestos por glandulas y cubiertas en
partes por células cilindricas. El nucleo es hipercro-
matico y el citoplasma eosinofilico, los nucléolos
son discretos'>%?, En algunas células, el nucleo y el
citoplasma se encuentran condensados y claramente
delimitadas por otras células separadas®’. El ntcleo
celular de las estructuras glandulares es oscuro y
elongado'”. Las células mesenquimales se disponen
en fasciculos cortos o laminas formadas por células
ovaladas de escaso citoplasma con nucléolos poco
visibles y nucleos regulares'**. No se observan
signos de diferenciacion estructural, como vallas o
vacuolizacion nuclear’. Ambos componentes mues-
tran aspecto blastemoide inmaduro®#6811,

El Gastroblastoma tiene un componente mesen-
quimal y un componente epiteloide; los marcadores
inmunohistoquimicos como la Vimentina, CD10,
CD56 y las Citoqueratinas se expresan en ambos
componentes tumorales. En los componentes me-
senquimales, el CD10 y la Vimentina se expresan
difusamente, por otro lado el CD56 se expresa
focalmente. En el componente epitelial se observa
expresion difusa de CK AE1/AE3 (Figura 3) y
CD56 (Figura 4), focalmente se encuentra expre-
sion del CD10 (Figura 5)>%13151719 Se cree que el
Gastroblastoma tiene un potencial maligno de bajo
grado debido a la presencia de pocas atipias celula-
res, bajo nimero de mitosis, un Ki-67 bajo, patron
de crecimiento tumoral localizado y un curso clinico
indolente!*7*2!. Sin embargo, el comportamiento
maligno de estos tumores ha sido documentado*>%.
Los estudios inmunohistoquimicos muestran la
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Figura 5. Inmunohistoquimica. Reaccion positiva a CD10 (x10).
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conocida reactividad a Vimentina y CD10 sin ex-
presion de marcadores musculares, CD34 o CD117
en los elementos mesenquimales'>’#. La reactivi-
dad a CDI10 refleja el fenotipo fibroblastico'. La
diferenciacion neuroendocrina esta ausente en el
Gastroblastoma'. Para el diagnéstico diferencial, la
inmunohistoquimica es fundamental; la ausencia de
reactividad a marcadores como el c-KIT y DOG1
descarta el diagnostico de GIST; el CD34 negativo
descarta un Tumor Fibroso Solitario, tumores de
la vaina nerviosa son descartados con S100 y los
tumores mesoteliales con Calretinin’. Otros mar-
cadores neuroendocrinos como la Cromogranina
A y la Sinaptofisina descartan estos tumores’. Los
marcadores de musculo liso como la Actina y
Desmina también son negativos®’!'*. Los tultimos
reportes utilizan marcadores genéticos de la familia
GLI1 como MALATI1-GLI1 y ACTB-GLII, para la
confirmacion del diagnostico®!'%!%-2,

Diagndstico

La endoscopia alta, es habitualmente el primer
estudio que se solicita en pacientes con sintomatolo-
gia esofago gastrica o en hemorragia digestiva alta.
La apariencia endoscopica del Gastroblastoma es
la de un tumor submucoso, polipoide o sésil con la
presencia ocasional de ulceracion y fibrina®’. Estas
caracteristicas endoscopicas las comparten otros
tumores gastricos, principalmente los tumores del
estroma gastrointestinal. Por lo que el estudio debe
continuar con una tomografia abdominal.

Los estudios radiologicos, como la tomografia
con contraste endovenoso, muestran la presencia de
un tumor sélido con algunos componentes quisticos
con la capsula bien definida y con gruesos tabiques
de hasta 10 mm, que se origina de la pared gastrica
y que puede presentar crecimiento exofitico y/o
endofitico, también se observan focos de calcifica-
cion en las paredes quisticas™®'¢. Las caracteristicas
tomograficas son muy similares a las caracteristicas
propias de los tumores del estroma gastrointestinal,
que constituye el principal diagnostico diferencial
del Gastroblastoma®*!"2°, Otros tumores que deben
ser considerados dentro del diagndstico diferencial
son el fibromixoma plexiforme, tumor inflamatorio
miofibroblastico, los teratomas, el sarcoma sino-
vial y el carcinosarcoma’®. El estudio tomografico
también permite identificar metastasis linfaticas re-
gionales o diseminacion a distancia®. Otros estudios
como la resonancia magnética, pueden confirmar
los hallazgos tomograficos y demostrar mejor los
componentes quisticos si se comparan con la tomo-
grafia®”!6292!1 Se ha empleado la endosonografia
confirmando el origen submucoso en la capa muscu-
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lar de la pared gastrica del Gastroblastoma, caracte-
ristica que sin embargo, comparte con otros tumores
submucosos'®!1617:2021 "E] diagnostico definitivo del
Gastroblastoma es histoldgico apoyado por estudios
de inmunohistoquimica y biologia molecular'*?'.
Ninguna caracteristica clinica, radiologica o endos-
copica permite llegar al diagnostico preoperatorio,
por lo que constituye un hallazgo patoldgico. Este
hecho lleva a pensar que en algunos casos han pasa-
do desapercibidos, o que no se llegd al diagndstico
del tumor por diversos factores.

Cirugia

La reseccion quirtrgica con margenes negativos
y linfadenectomia formal tendria que ser el trata-
miento de eleccién®’; en el caso de que se tuviera
un diagnodstico preoperatorio, el cual hasta el mo-
mento no se ha logrado en ningun paciente. La lin-
fadenectomia debe realizarse por que estos tumores
se diseminan por via linfatica; metastasis hepaticas
y a linfonodos adyacentes han sido reportadas®***.
Sin embargo no se realiza la linfadenectomia en
la cirugia primaria debido a que el hallazgo del
Gastroblastoma contintia siendo incidental y es
diagnosticado solo por el estudio histopatolégico.
Como unico ejemplo del prondstico ominoso de
las metastasis, tenemos que en un caso el resultado
final fue el fallecimiento del paciente secundario
a la diseminacion tumoral’. De todas maneras, el
Gastroblastoma parece tener un bajo e incierto
comportamiento maligno, aun cuando existen unos
pocos reportes que demuestran su potencial de ma-
lignidad con resultados ominosos*®. Actualmente,
la pregunta sobre si los casos de Gastroblastoma
deben ser sometidos a una segunda cirugia para
realizar una linfadenectomia después de una re-
seccion primaria, habitualmente econémica, es un
tema controvertido en su tratamiento y es defendi-
do por algunos grupos®. El abordaje laparoscopico
o la reseccion local, son adecuados para tumores
a mas de 5 cm de la union gastroesofagica'>%-11:1¢,
Sin embargo nos parece que todos estos tumores
gastricos submucosos localizados pueden abordar-
se en forma segura por via laparoscopica. Existe
un reporte de un Gastroblastoma en un paciente de
58 afios de edad en el cual durante una endoscopia
de rutina se encontré una masa submucosa de 2,5
x 1,5 cm en la curvatura menor gastrica, en el mis-
mo procedimiento se realizé una endosonografia
en la que confirmaron que el tumor se originaba
en la muscularis propia con margenes definidos,
por lo que posteriormente realizaron una resec-
cién submucosa endoscopica; en el seguimiento
a 12 meses no encontraron signos de recidiva'?.
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Recientemente Huang y colaboradores reportaron
otro Gastroblastoma tratado mediante reseccion
endoscopica submucosa después de un extenso
estudio preoperatorio®!.

Quimioterapia / Radioterapia

Se ha reportado el uso de radioterapia postope-
ratoria en uno de los primeros casos publicados sin
ningun tipo de respuesta'. Asi también existe un
caso en el cual se utiliz6 quimioterapia preoperato-
ria sin respuesta a la misma’. Aparentemente estos
métodos terapéuticos aun no cumplen un rol en el
manejo del Gastroblastoma.

Conclusiones

El Gastroblastoma es una entidad clinico-patolo-
gica distinta debido a sus caracteristicas histopatolo-
gicas, inmunohistoquimicas y moleculares. A pesar
del desarrollo de técnicas diagndsticas, morfologi-
cas, inmunohistoquimicas y anatomopatoldgicas, el
diagnostico suele ser dificil. En caso de que en la
cirugia primaria no se hubiese realizado la linfade-
nectomia, se debe considerar el potencial maligno
del Gastroblastoma y se debate la indicacion de
realizar una cirugia de revision y linfadenectomia
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formal. En todo caso, creemos que el paciente debe
permanecer en seguimiento para evitar pasar por
alto una recurrencia temprana o tardia.
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