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Tumor desmoplasico de células

redondas pequenas peritoneal.

Una entidad infrecuente con un
mal pronéstico

@ CrossMark

Desmoplastic small-round-cell tumor of the
peritoneum: An uncommon entity with poor
prognosis

El tumor desmoplasico de células redondas pequeias
(TDCRP) es una neoplasia mesenquimal infrecuente y alta-
mente agresiva. Se origina en el peritoneo y, generalmente,
se presenta con una afectacion intraabdominal difusa y
multifocal’. Fue descrito como entidad clinicopatoldgica
propia por primera vez por Gerald y Rosai’ en el afio 1989
y, desde entonces, han sido reportados menos de 200 casos,
describiéndose, en la mayoria de los trabajos publicados,
casos aislados.

Presentamos el caso de un varén sano de 37 afos, que
consulta por cuadro inespecifico de dispepsia de 5 meses
de evolucion, con empeoramiento progresivo, acompainado
de proctalgia defecatoria y distension abdominal. En la
exploracion abdominal se palpa masa en hipocondrio-flanco
izquierdo y presencia de ascitis. La determinacion analitica
sérica mostréo Unicamente un CA 125 de 93,09 U/ml. Se real-
iza tomografia axial computarizada (TC) abdomino-pélvica,
informando de la presencia de una masa en hipocondrio
izquierdo de 13 cm en relacion con la cola pancreatica y el
bazo, junto a lesiones peritoneales, compatibles con carci-
nomatosis peritoneal, LOE hepaticas mUltiples y adenopatias
de tamano aumentado en tronco celiaco, paradrticas e
iliacas (fig. 1). Tras presentar el caso en el comité de
tumores multidisciplinario y, debido a la existencia de una
enfermedad intraabdominal avanzada con posibilidad de
extension extraabdominal de la misma, se indico la real-
izacion, como estudio de extension, de una tomografia
por emision de positrones que confirmo los hallazgos de
la TC abdomino-pélvica previa y descarto la existencia de

enfermedad extraabdominal (fig. 2). La biopsia radioguiada
aporto el diagnéstico de tumor desmoplasico de células
redondas pequenas, indicando un indice de proliferacion
Ki67 >50%, sin indicarse otras caracteristicas inmunohisto-
quimicas.

Ante el cuadro clinico del paciente, con clinica de
distension abdominal importante secundaria a una subo-
clusion intestinal provocado probablemente por el tumor,
se decide, en este caso, posponer el inicio del tratamiento
quimioterapico, que deberia ser el primer tratamiento por
la extension del tumor y la agresividad, realizandose en
primer lugar la intervencion quirdrgica con el objetivo de
resolver los cuadros de suboclusion que presenta el paciente
e intentar una citorreduccion. En el acto operatorio se evi-
dencia la presencia ascitis (3.000 cc) y una gran tumoracion
en hipocondrio izquierdo, englobando el epiplon mayor y
el bazo, junto a implantes tumorales distribuidos por todos
los cuadrantes abdominales y metastasis hepaticas multi-
ples bilobales. Se realiza reseccion de la masa localizada en

Figura 1

Imagen de TC abdominal en la que se observa
gran tumoracion localizada en hipocondrio izquierdo y liquido
ascitico.
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Figura 2

Imagen de la PET, en el que se observa la presencia de gran masa hipermetabélica en hipocondrio izquierdo, junto a

multiples focos de menor tamano distribuidos en toda la cavidad abdominal.

hipocondrio izquierdo, incluyendo el epiplon, bazo y cola
pancreatica, junto a varias lesiones metastasicas hepaticas.
Distribuidos por la cavidad abdominal, existen implantes
tumorales peritoneales, principalmente en la zona pélvica,
donde provocan la adherencia de varias asas de intestino
delgado, causantes del cuadro de suboclusion intestinal. Se
consigue extirpar gran parte de los implantes peritoneales,
liberandose las asas intestinales afectadas y solucionandose
el problema de suboclusion. El postoperatorio cursa con ileo
prolongado y su estancia postoperatoria fue de 23 dias.

La anatomia patolégica diagnosticé un tumor de célu-
las pequenas redondas azules (hematoxilina-eoxina) con
positividad para queratina AE1-AE3, antigeno epitelial de
membrana, desmina, WT1, CD99, enolasa especifica neu-
ronal y Ki67 > 50%.

Al paciente se le administré tratamiento oncologico
quimioterapico con el esquema VAC/IE (vincristina, adri-
amicina, ciclofosfamida alternado con ifosfamida y etopox-
ido). Tras 15 meses de tratamiento quimioterapico y, ante
la evidencia radiologica de la no progresion de las metas-
tasis hepaticas ni de la aparicién de nueva enfermedad
intraabdominal y la existencia de nuevos cuadros clinico
de suboclusion intestinal que requieren ingreso hospitalario
sin respuesta a tratamiento médico, se planted nueva inter-
vencion quirdrgica con el objetivo de resolver el cuadro de
suboclusion intestinal y realizar una cirugia de las metas-
tasis hepaticas. En la intervencion se observo, junto a
las metastasis hepaticas bilobales ya conocidas, multiples

implantes de pequefio tamafno de predominio pélvico cau-
sante de la suboclusion intestinal, sin posibilidad de exéresis
quirdrgica. Tras iniciar nuevo tratamiento quimioterapico
con trabectedina, el paciente falleci6 2 meses mas
tarde.

EL TDCRP es una neoplasia de origen mesenquimal infre-
cuente que afecta, con mayor frecuencia, a nifios y adultos
jovenes, con una edad media de presentacion de 22 anos
y un predominio por el sexo masculino (4:1)". Pertenece al
grupo de tumores de células redondas pequeiias que incluye
al rabdomiosarcoma, linfoma no Hodgkin, sarcoma neu-
roectodérmico primitivo, tumor de Wilms y neuroblastoma?
y afecta difusamente al peritoneo, con participacion de
organos abdominales secundariamente, como en nuestro
caso. Otras localizaciones, como la pleura, tdnica vaginalis,
sistema nervioso central, higado u ovario®, han sido
descritas con baja frecuencia. La aparicion de metasta-
sis a distancia, principalmente en higado y pulmoén, ocurre
tardiamente®.

Los pacientes suelen permanecer asintomaticos en las
primeras fases de la enfermedad o presentar sintomas
abdominales inespecificos, como ocurrié en nuestro caso,
hasta que la carga tumoral es suficientemente grande
para producir sintomatologia (dolor abdominal, distension,
estrefiimiento o signos de obstruccion intestinal, pérdida de
peso o ascitis)%*.

De utilidad en el diagndstico son la ecografia, la TC y la
resonancia nuclear magnética, presentandose como una o
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varias masas de tejido blando con areas centrales de necrosis
o hemorragia intratumoral, sin identificarse el 6rgano origen
de las lesiones, localizandose en peritoneo, omento mayor,
mesenterio o en la zona pélvica perivesical®.

El estudio histologico confirma el diagnostico, mostrando
pequenas células azules redondas en nidos separados
por abundante estroma desmoplasico con la tincion de
hematoxilina-eoxina®. En el estudio inmunohistoquimico,
existe positividad para marcadores epiteliales (queratina y
antigeno epitelial de membrana), marcadores neuronales
(enolasa neuronal especifica), y marcadores musculares
(desmina)®, como mostraba la histologia de nuestro caso. El
TDCRP se asocia a una alteracion cromosomica, la translo-
cacion t (11:22) (p13; q12), que involucra a los genes EWSR1
y WT1, alterando la expresion génica y permitiendo el crec-
imiento tumoral®4¢7,

Importante es la estadificacion de la enfermedad, permi-
tiendo un correcto manejo y la comparacion de diferentes
estrategias terapéuticas, aunque actualmente no existe
un sistema de clasificacion validado para el TDCRP. En
un intento de clasificacion, recientemente, los investi-
gadores del MD Anderson Cancer Center han sugerido un
nuevo sistema basado en la clasificacion de la carcino-
matosis peritoneal y la presencia de metastasis hepaticas
y extraabdominales®.

El manejo terapéutico de los TDCRP sigue siendo un
reto con baja eficacia a pesar de los agresivos tratamien-
tos multimodales utilizados. La mediana de supervivencia
presenta un rango de 17-25 meses (17 meses en el caso
expuesto), con menos del 20% de supervivencia a los 5
anos’. La citorreduccion quirdrgica agresiva (>90% de la
carga tumoral) como pilar de la estrategia terapéutica,
junto a la poliquimioterapia, con diferentes esquemas uti-
lizados, representan el tratamiento estandar a partir de
principios de 2012*47-°. La mayoria de los estudios publi-
cados recientes indican que el manejo de estos pacientes,
principalmente los que presentan una enfermedad avanzada
y con alta agresividad, debe iniciarse con el tratamiento
quimoterapico, seguido de la cirugia de citorreduccion*”8,
En nuestro caso, a pesar de ser un tumor en un estadio
avanzado y con un alto grado de agresividad (Ki67 > 50%)
se optd, en primer lugar, por la cirugia al presentar el
paciente clinica de suboclusion intestinal, lo que impedia
retrasar dicha cirugia y comenzar con el tratamiento
quimioterapico, como hubiera estado indicado. El impacto
de nuevas técnicas, como la quimioterapia intraabdominal
hipertérmica® o la radioterapia'®, tiene que ser aun clara-
mente definido con nuevos estudios prospectivos aleator-
izados, no estando indicados actualmente fuera de ensayos
clinicos.
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