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PALABRAS CLAVE Resumen El tumor desmoplasico de células pequefas y redondas es un tumor poco
Tumor desmoplasico frecuente y agresivo que afecta a varones jovenes. Presentamos el caso de un vardn
de células pequefias de 31 afos con tumor desmoplasico de células pequeias y redondas estadio Iv diagnosticado
y redondas; en el contexto de dolor abdominal y hemoperitoneo. Se decide intervencion, realizandose
Translocacion; hemostasia y biopsia de noédulos. Tras la cirugia se inicia tratamiento con quimioterapia.
EWS; El paciente continGia vivo a los 7 meses de la intervencion. El tumor desmoplasico de
WT1 células pequefas y redondas normalmente surge en el peritoneo abdominal o pélvico. Esta

asociado a signos y sintomas inespecificos, pero con un perfil citogenético Unico
[t(11;22)(p13;912) EWS-WT1]. El tratamiento combinado de quimioterapia, radioterapia y
cirugia ha demostrado los mejores resultados. El pronostico es pobre, con una supervivencia
total del 15% a los 5 afos.
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derechos reservados.
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Desmoplastic small-

round-cell tumor: Abstract Desmoplastic small-round-cell tumor is an uncommon highly aggressive type of

cancer that affects young men. We present the case of a 31-year-old man with stage v

Translocation; ; i ) : i
EWS: desmoplastic small-round-cell tumor, diagnosed in the context of abdominal pain and hemope-
WT1 ritoneum. Surgery confirmed extensive hemoperitoneum and revealed multiple peritoneal

nodules. Hemostasis was performed, a biopsy was taken, and chemotherapy was initiated.
Seven months after surgery, the patient is still alive. Desmoplastic small-round-cell tumor usually
occurs in the abdominal or pelvic peritoneum and is associated with nonspecific signs and
symptoms but with a unique cytogenetic profile [a translocation t(11;22)(p13;q12) affecting the
EWS and WT1 genes]. The best outcomes are produced by a combination of chemotherapy,
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radiotherapy and surgery. Nevertheless, the prognosis of desmoplastic small-round-cell tumor is
poor, with an overall 5-year survival rate of 15%.
© 2012 Academia de Ciencias Médicas de Bilbao. Published by Elsevier Espaia, S.L. All rights
reserved.
GAKO-HITZAK Zelula txikiko eta biribileko tumore desmoplasikoa. Diagnostikoa eta tratamendua
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Introduccion

El tumor desmoplasico de células pequenas y redondas
(TDCPR) es una neoplasia poco frecuente y altamente
agresiva. Se han descrito en la literatura mundial menos

de 200 casos' .

Caso clinico

Laburpena Zelula txikiko eta biribileko tumore desmoplasikoa ezohikoa eta oldarkorra da, eta
gizonezko gazteei eragiten die. Kasu honetan, 31 urteko gizonezko bat dugu, zelula txikiko
eta biribileko tumore desmoplasikoa duena. v estadioan diagnostikatu zaio, bularreko eta
hemoperitoneoko minaren testuinguruan. Ebakuntza egitea erabaki, eta hemostasia eta nodu-
luen biopsia egiten zaio. Kirurgiaren ondoren, kimioterapiako tratamendua hasi da. Pazientea
bizirik dago, ebakuntza egin eta zazpi hilabetera. Zelula txikiko eta biribileko tumore desmo-
plasikoa abdomeneko edo pelbiseko peritoneoan sortu ohi da. Sintoma eta zeinu zehaztugabeei
lotuta ageri da, baina profil zitogenetiko bakarra du [t(11;22)(p13;q12) EWS-WT1]. Kimioterapia,
erradioterapia eta kirurgia konbinatzen dituen tratamenduak eman ditu emaitza onenak.
Pronostikoa pobrea da, 5 urtera kasu guztien % 15k irauten baitu bizirik.

© 2012 Academia de Ciencias Médicas de Bilbao. Argitaratzailea: Elsevier Espafa, S.L. Eskubide
guztiak gordeta.

hemoglobina 7,9 g/dl; normocitica y normocréomica. Ecogra-
fia-tomografia axial computarizada (TAC) toracoabdomino-
pélvica: masas solidas peritoneales multiples, la mayor
en pelvis (11 x 8cm), liquido libre de alta densidad e
infiltracion nodular del omento mayor compatible con carci-
nomatosis peritoneal. Implantes nodulares pleurales bilate-
rales (figs. 1 y 2). Puncion peritoneal: positiva para células
malignas sobre fondo hematico.

Ante la duda diagnostica, se decide laparoscopia. Hallaz-
gos quirdrgicos: hemoperitoneo masivo (8 ), multiples

Presentamos el caso de un vardn de 31 aios, con antecedente
de osteosarcoma osteoblastico de fémur derecho diagnosti-
cado hace 6 anos y tratado con quimioterapia neoadyuvante,
cirugia y quimioterapia posterior. Se le hicieron controles
anuales sin evidencia de enfermedad. Consulta por dolor y
distension abdominal de 5 dias de evolucion. Exploracion:
abdomen distendido, doloroso sin peritonismo. Analitica:

Figura 1 TAC toracoabdominopélvica: liquido libre de alta
densidad.

implantes peritoneales diseminados compatibles con carci-
nomatosis peritoneal. Hemorragia activa del peritoneo pél-
vico con hemostasia técnicamente dificil, por lo que se
reconvierte a laparotomia. Se realiza biopsia de noédulos
peritoneales, extraccion de masa pélvica compatible con
hematoma y hemostasia. Informe anatomopatolégico: TDCPR
de alto grado proliferativo. Inmunohistoquimica para detec-
cion de WT1 carboxiloterminal positiva. Reordenamiento de
EWSR1 detectado mediante técnica de hibridacion fluores-
cente in situ (FISH). Positividad para vimentina, CD99, que-
ratina, CD57, EMA y desmina.

Con diagndstico de TDCPR estadio v, se decide quimiote-
rapia paliativa (vincristina 2 mg + adriamicina 75 mg/m? en

Figura 2 TAC toracoabdominopélvica: masa en pelvis
(11 x 8 cm).
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48 h + ciclofosfamida 1.200 mg/m?). Por apreciarse progre-
sion de la enfermedad en TAC de control al mes, se
cambia el esquema de quimioterapia a ifosfamida
1,8g/m?/dia en infusion continua (con soporte de
Mesna) + VP-16 100 mg/m?/dia por 5 dias.

En la actualidad, el paciente continda vivo a los 7 meses de
la intervencion, apreciandose en la Ultima TAC de control
mejoria de la enfermedad. Continda en tratamiento con
quimioterapia paliativa, habiendo recibido hasta el momento
5 ciclos.

Discusion

El TDCPR, descrito por primera vez por Gerald y Rosai en
1989, es una entidad rara que afecta sobre todo a varones
jovenes (entre 15y 35 afios) y que sigue una evolucion clinica
agresiva'™’.

El TDCPR tipicamente surge en el peritoneo abdominal o
pélvico'3>~7. Aunque su origen no ha sido identificado, se
cree que surge del mesotelio®*®. Tiene tendencia a disemi-
nacion omental y peritoneal, afectacion de los ganglios
linfaticos y metastasis hematogenas, especialmente al
higado'->.

La clinica es inespecifica’>~7. No existen anormalidades
especificas en los datos analiticos. Se ha descrito un aumento
del1C3A 125 en mas del 86% de casos de TDCPR intraabdomi-
nal’">.

Las pruebas de imagen revelan multiples nédulos tumo-
rales heterogéneos por la cavidad peritoneal>®. La mayoria
de los pacientes presentan una masa dominante mayor de
10 cm®, como en nuestro caso. Radioldgicamente, el TDCPR
es similar a otros tumores intraabdominales primarios, lo
que, junto con la clinica inespecifica, exige una biopsia de
tejido para el diagnéstico'-.

El diagnéstico diferencial debe realizarse con otros tumo-
res de células pequenas y redondas como, por ejemplo, el
sarcoma de Ewing/PNET'=3%7_ Se reviso la anatomia pato-
légica del osteosarcoma del paciente, confirmandose el
diagnéstico y descartando un sarcoma de Ewing.

Se han descrito perfiles caracteristicos del TDCPR':

Examen microscépico: el tumor normalmente forma nidos
o hebras de células pequefias redondas integrados en el
estroma desmoplasico. Las células tumorales son de tamafo
pequeno a medio con escaso citoplasma, nlcleo redondo u
ovalado y figuras mitéticas visibles' 3>,

Inmunohistoquimica: las células del TDCPR muestran una
diferenciacién multifenotipica con expresion de marcadores
epiteliales, mesenquimales, miogénicos y neurales"37,
como expresa nuestro paciente.

Citogenética: se ha descubierto recientemente una
anomalia citogenética especifica del TDCPR, la translocacién
(11;22)(p13;q12) de los genes EWS-WT1. Esta translocacion se
demuestra mediante FISH o técnica de reaccion en cadena de

la polimerasa en transcripcion reversa. Se considera el
marcador diagnéstico definitivo’ 7.
En cuanto al tratamiento, las principales modalidades son:

- Reseccion quirtrgica: una reseccion completa raramente
es posible™37®. La cirugia citorreductora paliativa tiene un
papel en la mejoria de sintomas’.

- Quimioterapia combinada: han sido ensayados muchos
regimenes de quimioterapia, no logrando todavia resul-
tados curativos ni un impacto significativo en la supervi-
vencia a largo plazo'.

- Radioterapia local: la mayoria de los estudios hablan del
empleo de la radioterapia para la paliacion de sintomas'"*.

La combinacion de quimioterapia, radioterapia y cirugia
ha demostrado los mejores resultados en varios estudios™.

Han sido empleadas otras terapias, pero los resultados
estan aun por ser evaluados (células madre autélogas, anti-
cuerpos monoclonales, bloqueantes androgénicos, perfusion
continua de quimioterapia hipertérmica intraperitoneal,
etc.)"245,

El pronostico del TDCPR es pobre, con una supervivencia
total de 15% a los 5 afios. Los pacientes normalmente mueren
por diseminacion de la enfermedad dentro de los 3 afos
siguientes al diagnéstico'™.

En conclusion, el TDCPR es una neoplasia rara y agresiva
que muestra un perfil citogenético Unico. Su tratamiento
requiere ser individualizado en cada paciente.
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