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RESUMEN

El Tumor Desmoplasico de Célula Pequena y
Redonda (TDCPR), es un tipo de sarcoma muy
raro, con menos de 200 reportes en la literatura en
todo el mundo. Se trata de una lesion tumoral me-
senquimal, con afectacion principal en la cavidad
abdominal y peritoneo, mas frecuente en nifios y
adultos jovenes, asociado a bajas tasas de super-
vivencia a 5 anos. Se presenta a continuacion el
caso de un paciente de 22 afios de edad, con una
masa abdominal y patologia compatible con TD-
CPR, luego de la reseccién completa del tumor,
describiendo el manejo oncologico primario, la re-
caida locorregional temprana y la rapida progre-
sion, dando cuenta del mal prondstico de este tipo
de tumores.

Palabras Clave: Tumor Desmoplasico de Célula
Pequena y Redonda; TDCPR.

ABSTRACT

Desmoplastic small round cell tumor (DSRCT), is
a type of sarcoma, very rare, with less than 200 re-
ports in the literature worldwide. It is a mesenchy-
mal tumor lesion, with primary involvement of the
abdominal cavity and peritoneum, more common
in children and young adults, an associated
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low survival rate at 5 years. Here we report the case
of a 22 years old patient with complains related to
an abdominal mass, which underwent complete
resection. Final pathology revealed a DSRCT. We
describe the primary oncological management,
early regional relapse and rapid progression, re-
flecting the known poor prognosis of these tumors.

Key Words: Desmoplastic Small Round Cell Tu-
mor; DSRCT.

INTRODUCCION

El diagndstico y manejo de los tumores abdo-
minales y retroperitoneales supone un reto clinico
para el equipo quirdrgico, puesto que la sintoma-
tologia suele ser tardia y cuando se manifiesta, se
acompafna de grandes volumenes tumorales; los
sarcomas son entidades poco frecuentes, equiva-
len a menos del 1% del total de los diagnésticos
de cancer, y la ubicacion de estos tumores en la
cavidad retroperitoneal es de aproximadamente el
16%'. El tumor desmoplasico de celula pequeia
redonda (TDCPR) es uno de los tipos de sarcoma
menos frecuentes, lo cual disminuye su estadisti-
ca a menos de 200 casos reportados en la literatu-
ra mundial. Describiremos a continuacién el caso
de un adulto joven con sintomatologia inespecifica
abdominal y el hallazgo de masa pélvica en ima-
genes tomograficas, que fue tratado con cirugia y
quimioterapia sistémica.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino, de 22 afios de edad sin
antecedentes de importancia, que consultoé por his-
toria de dos dias de dolor y distension abdominal,
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acompanado de anorexia y sensaciéon de masa
abdominal, polaquiuria, pujo vesical y pérdida de
peso de 20 kilogramos en 2 meses. Al examen fi-
sico se palp6 gran masa en hipogastio, dolorosa
a la palpacion y con matidez a la percusion. La
Tomografia Axial Computadorizada contrastada
de abdomen revel6 una masa pélvica de 14 x 12 x
12 cm, con posible infiltracion de Colon ascenden-
te, vejiga y recto; los estudios de extension fueron
negativos para enfermedad metastasica. La pato-
logia preliminar en Biopsia Trucut reportd un Sar-
coma de alto grado. Con estos hallazgos, recibid
quimioterapia neoadyuvante con cuatro ciclos de
Ifosfamida + Doxorubicina., con posterior manejo
quirurgico. Los hallazgos intraoperatorios fueron:
masa pélvica de consistencia pétrea, adherida fir-
memente al ciego, apéndice cecal y vejiga, con se-
vera infiltracion de los tejidos blandos adyacentes,
demostrando una respuesta tumoral parcial a la
neoadyuvancia, y se realizo la reseccion del tumor
pélvico, hemicolectomia derecha con anastomosis
ileotransversa, omentectomia parcial y cistectomia
parcial, con un tiempo quirurgico de 4 horas, y con
pérdidas sanguineas de 600 ml. La recuperacion
postoperatoria se realizé en la unidad de hospitali-
zacion, sin complicaciones mediatas.

En el servicio de patologia se recibié mate-
rial quirargico post neoadyuvancia, en el que se
observd extensa necrosis y fibrosis, con areas
focales de tumor viable compuesto por nidos de
células pequenas redondas y azules de escaso
citoplasma sin presencia de rabdomioblastos (Fi-
gura 1), separados por septos fibrosos. El estudio
de inmunohistoquimica mostré positividad en las
células tumorales para citoqueratina (AE1/AE3)
(Figura 2), desmina (Figura 3), enolasa (focal) y
WTH1, y negatividad para miogenina (Figura 4),
CD99, Fly-1, LCA, sinaptofisina, cromogranina y
Bcl2. Estos hallazgos morfoldgicos apoyados en
el inmunoperfil y la clinica fueron compatibles con
un tumor redondo desmoplasico de la infancia.
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Figura 1. Nidos de células neopla5|cas indiferenciadas
separadas por un estroma denso (flecha continua),
con presencia de nucleos hipercromaticos (flecha
interrumpida)

ﬂﬁ AP )
Figura 2. patron de inmunorreactividad mtoplasmética
para citoqueratina AE1/AE3
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Figura 3. fuerte positividad para desmina con patrén
globular perinuclear tipico en TDCRP.

Figura 4. miogenina negativa, descarta como causa el
rabdomiosarcoma.

Posteriormente, recibié dos ciclos de quimio-
terapia adyuvante con Ifosfamida + Doxorubicina.
El paciente estuvo con periodo libre de recurren-
cia por 12 meses evaluados con tomografia axial
computadorizada abdominal de forma semestral;
luego de este lapso, se documenté en Tomografia
Axial Computadorizada Abdominal aumento del
tamafo y del numero de ganglios retroperitonea-
les superiores, y un PET-CT con actividad tumoral
localizada en multiples engrosamientos nodulares
localizados en las membranas serosas del perito-
neo y ganglios retroperitoneales, el paciente no
aceptd otra intervencién quirdrgica ni oncolégica
para el manejo de la recaida, falleciendo 9 meses
mas tarde.

23

DISCUSION

Los sarcomas son un grupo heterogéneo de
tumores sélidos, originados en células del tejido
mesenquimal, con una baja incidencia en la po-
blacion general, de aproximadamente 1%; dentro
de este grupo de canceres, el tumor desmoplasi-
co de celula redonda pequefia es muy infrecuen-
te, algunas veces quimiosensible y muy letal, sin
ningun reporte de esta patologia en la literatura
colombiana.

El tumor desmoplasico de célula redonda
pequena se ha descrito en menos de 200 casos
publicados en la literatura mundial?, mas frecuente
en nifos y adultos jévenes con un rango de edad
entre 5 y 25 afios, y una razén de masculinidad
de 9:1. Compromete principalmente retroperito-
neo en 87% de los casos" 3, con tamarnos tumora-
les que oscilan entre 1 mm y 20 cms, usualmen-
te con compromiso locorregional al momento del
diagnostico; aunque también se han descrito en
peritoneo, extremidades inferiores, pulmén*, intra-
craneal®, renal®, y ganglionar’. Clinicamente son
asintomaticos, aunque pueden referir dolor abdo-
minal vago, distension, constipacion, nauseas y
emesis?. Algunos articulos refieren que el 80% de
estos pacientes debutan con enfermedad metas-
tasica en 80% de los casos, 33% a higado y 21%
a pulmoén.®

La primera descripcién de esta patologia
fue realizada por Gerald y Rosai en 1989°%°, Su
descripcion histopatolégica tipica muestra una
célula pequena redonda y azul mal diferenciada
dispuesta en nidos, rodeada de un abundante es-
troma desmoplasico, que de acuerdo al tamafio de
los nidos presenta necrosis central. Estas células
a su vez co-expresan para citoqueratina, vimenti-
na, desmina y WT1, con confirmacion diagnostica
con analisis por RT-PCR de transcripcion del gen
de fusion EWS-WT1" "2 En el TDCRP se eviden-
cia una mutacion por translocacion cromosémica
t(11;22)(p13;912)", resultado de la fusién de los
genes del Sarcoma de Ewing (EWSR1) vy del tu-
mor de Wilms (WT1)™.

En patologia el diagnostico de tumor redon-
do desmoplasico incluye un amplio grupo hetero-
géneo de entidades con prondstico y tratamiento
diferentes. Dado el grupo etario y la localizacion
intraabdominal - inguinal se debe considerar el
rabdomiosarcoma, que por la edad del paciente,
la variante a considerar seria el rabdomiosarcoma
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alveolar, que tendria una arquitectura similar, pero
en el cual se observarian ocasionales rabdomio-
blastos. Por inmunohistoquimica, el rabdomiosa-
croma alveolar presentaria positividad difusa para
miogenina sin coexpresion de queratinas y WT1.
Adicionalmente se podria demostrar la transloca-
cion tipica que involucra el FOX1. El tumor neu-
roectodérmico primitivo/Sarcoma de Ewing es
un tumor presente en un amplio grupo etario con
morfologia similar al caso descrito, sin embargo
se esperaria por inmunohistoquimica positividad
para CD99, Fly-1 y ocasionalmente para sinapto-
fisina, sin la coexpresion de queratinas, desmina
y WT1, igualmente se podria demostrar con técni-
cas de biologia molecular la translocacion EWS-1/
Fly-1. El sarcoma sinovial pobremente diferencia-
do tendria caracteristicas morfologicas similares a
nuestro tumor, sin embargo la localizacion intraab-
dominal es exotica, no presenta coexpresion de
desmina y WT1 y tendria la translocaciéon SS18.
Otros diagnésticos diferenciales menos proba-
bles incluyen linfoma, carcinoma neuroendocrino,
tumores blasticos infantiles (pancreatoblastoma,
hepatoblastoma) y condrosarcoma mesenquimal.

A pesar de que los hallazgos tomograficos
son inespecificos, la tomografia es la principal he-
rramienta en el abordaje diagnésticos de esta en-
fermedad, que se caracteriza por la presencia de
una voluminosa masa, lobulada, y heterogénea en
la pelvis o retroperitoneo; o por multiples masas
diseminadas en la cavidad peritoneal y/o mesen-
terio’™. Las imagenes por resonancia magnética
también son inespecificas: en la secuencia T1 se
observan lesiones con areas hipointensas o hiper-
intensas; en T2 se observan lesiones con areas
mixtas hiperintensas e isointensas’®. El PET_CT
muestra multiples focos nodulares abdominopélvi-
cos con incremento de la actividad metabdlica. El
gold standard para el diagnéstico es la confirma-
cion histopatoldgica y citogenética, por via percu-
tanea o por abordaje laparoscépico o abierto.

En cuanto al tratamiento, algunos autores
han recomendado quimioterapia sistémica neoad-
yuvante , radioterapia, y también procedimientos
mas sofisticados como la quimioterapia hiperter-
mica intraperitoneal (HIPEC: hyperthermic intra-
peritoneal chemotherapy), con miras a disminuir
la recurrencia locoregional y la mortalidad. En el
estudio de Wong obtuvieron un tiempo de progre-
sion (TTP) en primera, segunda y tercera linea de
quimioterapia adyuvante de 3.9, 2.3 y 1.1 meses
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respectivamente; logrando un mayor tiempo de
TTP con el esquema VIDE (vincristina, ifosfamida,
doxorrubicina y etopésido), y con doxorrubicina e
ifosfamida >3.8 meses, con una mediana de su-
pervivencia global de 14 meses; algunos factores
que mejorarian el prondéstico son la localizacion
extraabdominal, reseccién quirlirgica en enferme-
dad localizada y radioterapia incluso en enferme-
dad metastasica para control locorregional®.

CONCLUSION

El tumor desmoplasico de célula redonda y
pequeia representa un tipo de sarcoma de tejidos
blandos con caracteristicas histopatoldgicas que
requieren descartar otras lesiones como el rabdo-
miosarcoma alveolar o el sarcoma de Ewing, pero
con una mutacion cromosdmica confirmatoria por
RT-PCR de la fusién EWS-WT1. Su pobre pro-
nostico, dada la agresividad del tumor y las pocas
opciones terapéuticas, hacen de esta patologia
una entidad devastadora para esta poblacion.
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