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RESUMEN

Se presenta el caso de un joven de 21 afios, que cursa con dolor y aumento de volumen abdominal debido a una
tumoracion intraabdominal de crecimiento rapido. La biopsia percutanea del tumor revelé un tumor desmoplasico

de células pequenas y redondas.

PaLABRAS CLAVE. tumor intraabdominal, tumor desmoplésico, células redondas y pequenas.

ABSTRACT

A 21 year-old young man presented with pain and increased
abdominal volume due to a rapid-growing intra-abdominal
tumor. Percutaneous biopsy of the tumor revealed a
desmoplastic tumor of small round cells.

Kevworbs. intra-abdominal tumor, desmoplastic tumor, small
and round cells.

INTRODUCCION

El tumor desmopldsico de células pequefias y redondas
(TDCPR) es una neoplasia poco frecuente, de cardcter
agresivo, con una mayor incidencia en el sexo
masculino, en la segunda y tercera década de la vida.'?

Este tumor tnico muestra una translocacién cromo-
somicat (11;22) (p13; q12), caracteristica que involucra
la fusién de los genes del sarcoma de Ewing y del tumor
de Wilms, con caracteristicas patoldgicas tnicas.?
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Afecta principalmente a las membranas serosas,
predominantemente al peritoneo, donde un 62 % se
ubica en el abdomen y el 38 % en la pelvis. Ademds,
se describen en otras localizaciones primarias como
en la region paratesticular y escroto, fosa posterior y
proporcién petrosa del hueso temporal, drbita, rifién,
hueso, tejidos blandos y otros 6rganos abdominales.**

Su manifestacién clinica va depender del sitio de
origen. En la presentacion intraabdominal, se manifiesta
con dolor y distensién abdominal, que pueden estar
acompafiados de extensos implantes tumorales.’

A nivel histolégico se caracteriza por la presencia de
nidos de células tumorales pequefias y redondas en
un estroma fibroso y desmopldsico.” La expresion
inmunohistoquimica es caracteristica, ya que expresa
en forma constante marcadores epiteliales, musculares
y neurales, y hasta en 91 % de los casos son positivos al
tumor de Wilms.!

El diagnéstico presenta un prondstico sombrio a pesar
de las estrategias terapéuticas multimodales agresivas
asociadas con una tasa de mortalidad de hasta 70 %
dentro de los tres afios del diagnéstico."

Rev Soc Peru Med Interna 2019;vol 323) 103



Figura |. Tumoracion abdominopélvica, de densidad heterogénea, de
12x 17 cm, de bordes lobulados; imagenes hipodensas en higado, sugerentes
de metastasis.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente var6n de 21 afios, sin antecedentes patolégicos
de importancia, con un tiempo de enfermedad de dos
meses caracterizado por dolor abdominal y aumento
del perimetro abdominal progresivo, ingresando por
el servicio de Emergencia con hiporexia, nduseas y
vomitos. En la exploracién fisica abdominal, se palpaba
una masa en hemiabdomen inferior, de 15 cm x 20 cm, de
consistencia incrementada, no mévil, sin otros hallazgos.

Figura 2. Hidronefrosis bilateral secundaria a compresion tumoral, ademas

de lesiones hipodensas en higado, sugerentes de metastasis.
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Figura 3.Tumoracion abdominal: nidos e islas de células pequefias con escaso
citoplasma, rodeadas por un estroma desmoplasico prominente.

En los examenes auxiliares, se evidencid incremento
de la creatinina (1,8 mg/dL), sin alteracién en los
demds exdmenes. Se realizé tomografia de abdomen
y pelvis, donde se evidencié masa intraabdominal
de 12x17x 15cm, de densidad heterogénea, bordes
mal definidos, que ocasionaba compresion extrinseca
y condicionaba hidroureteronefrosis bilateral, sin
evidencia de infiltracién a estructuras vecinas adya-
centes, y con lesiones nodulares muiltiples en higado,
sugerentes de metéstasis (Figuras 1y 2).

La biopsia percutdnea de la tumoracién abdominal
mostrd la presencia de nidos e islas de células pequefias
y redondas en un estroma desmopldsico (Figura3),
con niicleos de cromatina homogénea, con alto indice
mitdtico y necrosis (Figura 4), consistente con neoplasia
maligna de células redondas pequefias de alto grado.

Figura 4.A mayor aumento: células redondas, ovales, con niicleos de cromatina
homogénea, con nucléolo poco visible, alto indice mitdtico y necrosis.
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DISCUSION

El TDCPR es una neoplasia de origen mesenquimal
rara, muy agresiva y que se extiende a lo largo de las
superficies peritoneales en la mayorfa de los pacientes.
Ademds,' pertenece a la familia de las neoplasias
conocidas como tumores de células redondas y azules,
los cuales incluyen neuroblastoma, rabdomiosarcoma,
linfoma no Hodgkin, sarcoma de Ewing, tumor de
Wilms y tumor neuroectodérmico primitivo y sarcoma
sinovial anapldsico.”!

Fue descrito por primera vez como una entidad clinico
patoldgica, por Gerald y Rosai, en 1989. Hasta el
momento, unos 450 casos han sido reportados en la
literatura."

El TDCPR afecta predominantemente a pacientes
jovenes blancos, adolescentes y adultos jovenes, y con
mayor frecuencia en pacientes masculinos, con una
relacion de varén a mujer de 3:1 a 9:1, segtin diferentes
estudios.”

La mayoria de los pacientes manifiestan dolor y
distensién abdominales y presentan tumor abdominal
palpable, asi como ocurrié en el paciente del caso
presentado. A medida que el tumor crece, ejerce
efecto de masa y se puede asociar a sintomas como
estrefiimiento, obstruccion intestinal, hidronefrosis,
dolor lumbar o sintomas relacionados con sitios raros
extraperitoneales del tumor.”*

Es un tumor localmente agresivo, que invade y
comprime estructuras vecinas (gastrointestinales y
genitourinarias). Puede causar hidronefrosis secundaria
a compresién del sistema urinario, como ocurrié en
nuestro paciente, que es poco frecuente y ha sido
documentada en escasos reportes de casos. Asimismo,
puede cursar con ascitis, invasion linfitica y dar
metdstasis hematdgena, sobre todo, a nivel hepético vy,
en menor frecuencia, a pulmoén.'*

El rasgo caracteristico de las imdgenes de TDCPR
es la presencia de multiples masas de contorno
lobulado bien definidos, partes blandas hiperdensas y
heterogéneas, con dreas de hipodensidad relacionadas
a focos de necrosis y hemorragia, que afectan a la
cavidad peritoneal y sin un 6rgano de origen definido.
Por ejemplo, en un estudio, 85 pacientes (90 %)
presentaron masas multifocales, nodulares, omentales
y peritoneales difusas, o una combinacién de estas
masas. Las masas variaban en tamafo de 2 a 27 cm en

su dimensién mdxima (mediana de 12 cm); 32 pacientes
(34 %) tenfan metdstasis hepdticas, 3 pacientes
manifestaron hidronefrosis bilateral causada por una
gran masa o masas pélvicas obstructivas, 49 pacientes
(52 %) tuvieron afectacion retroperitoneal en forma de
implantes, extensién tumoral o afectacién nodal.”

En el estudio histolégico presenta un patrén de células
pequefias, redondas, con nicleos hipercrométicos,
escaso citoplasma y abundante mitosis, que se disponen
en nidos, cordones y dreas solidas bien delimitadas,
sobre un estroma desmopldsico.!®

El estudio inmunofenotipico se caracteriza por presentar
un patrén con expresion para marcadores epiteliales,
mesenquimales y neuronales.'® En el presente caso, los
marcadores de inmunohistoquimica panqueratina, EMA
y vimentina presentan positividad escasa multifocal;
y el antigeno comun leucocitario (ACL), S-100 y
sinaptofisina fueron negativos. El cuadro histoldgico
y los marcadores de inmunohistoquimica fueron
compatibles con el diagndstico de TDCPR.

Con base en reportes de casos, sobre todo en edad
pedidtrica, es muy dificil determinar las mejores
opciones de tratamiento. El paradigma dptimo de
manejo contempla la citorreduccién quirtirgica mayor al
90 % del tumor asociado con quimioterapia multimodal,
los cuales mejorarfan la supervivencia."”

La reseccién quirtirgica es efectiva, principalmente en
TDCR sin enfermedad periférica y extraabdominal, con
una mediana de supervivencia de 34 meses, ademds de
mejorar los sintomas compresivos.'®

El régimen quimioterdpico mds eficaz todavia se debate.
La mayorfa de las combinaciones se basan en agentes
alquilantes. El esquema estdndar P6 (ciclofosfamida,
doxorrubicina, vincristina, ifosfamida y etopdsido),
seglin estudios, determina una supervivencia de 19
meses,aunque con elevadas tasas de toxicidad tanto renal
como hematoldgica. Recientes estudios comparativos
plantean un esquema menos téxico y tan beneficioso
como el anterior: VAIA (ifosfamida, vincristina,
adriamicina D, carboplatino y actinomicina D)."

Un esquema de citorreduccién mds quimioterapia
intraperitoneal hipertérmica (CRS/HIPEC) se vislumbra
como una opcion terapéutica con morbilidad periope-
ratoria aceptable. Sin embargo, el impacto a largo plazo
sigue siendo mal definido."”

La radioterapia de intensidad modulada como terapia
coadyuvante no presenta resultados convincentes.'®
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Los regimenes de terapia mds recientes que utilizan
anticuerpos monoclonales tienen éxito en pequefias
series de pacientes. Se han identificado marcadores
moleculares, como la molécula inmunomoduladora
B7H3, que solo se expresa en células tumorales y otros
antigenos como GD2, IGFIR, mTOR36 y receptores de
andrégenos que son susceptibles de modificacién, con
resultados alentadores en estudios de fases I y II. Por
otro lado, la reactividad cruzada con tejidos normales
0 inaccesibilidad de los anticuerpos monoclonales,
debido a la localizacién de antigenos en el niicleo o
citoplasma de las células tumorales, hace mds dificil
sostener perfodos libres de enfermedad.”

El tumor desmopldsico intraabdominal de células
pequefias y redondas es un tumor poco frecuente,
altamente agresivo, de complejidad diagndstica, que se
manifiesta con sintomas inespecificos, por lo que se debe
tener en cuenta en pacientes jovenes con tumoracion
intraabdominal.
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