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Resumen

Introduccion: Los tumores de células redondas pequefias son un grupo de sarcomas que incluyen entidades
como el Ewing y los tumores neuroectodérmicos primitivos. Su presentacion retroperitoneal es
extremadamente rara. A diferencia de otros sarcomas retroperitoneal es, la quimioterapia neoadyuvante tiene
un alto porcentaje de respuesta. Presentamos un caso y revisamos el manejo diagndstico y terapéutico.

Caso clinico: Setrata de un varén de 31 afios de edad con dolor lumbar derecho de tres meses de evolucion.
TAC y RM describen una masa en fosarena derechade 12,5 x 12 cm, que infiltra desde la cava inferior
proximal alabifurcacion iliaca, con afectacion de lavenarenal izquierda, hastalaporcion distal de lacava
intrahepética, con afectacion del caudado y 1os segmentos posteriores del 16bulo hepético derecho. Contacta
con laaortay lasuprarrena derechay existe pérdida de plano con porta, cabezay uncinado pancreatico,
segunda porcion duodenal, crura diafragmaticay psoas. Por BAG e inmunohistoguimica se concluye
neoplasia malignaindiferenciada de célula pequefia con positividad para vimentinay con un indice
proliferativo Ki67 elevado (90%), sugestivo de tumor mesenquimal. Presentado en comité multidisciplinar,
seincluye en e grupo de tumores indiferenciados de células redondas pequefias y seinicia poliquimioterapia
en neoadyuvancia segun el esquema VAIA modificado, quimioterapia secuencial de adriamicinay
actinomicina D, asociada a vincristina e isofosfamida. Tras ocho ciclos existe reduccion significativade la
masa tumoral, con plano de clivaje con &l bloque duodenopancredtico y |os vasos mesentéricos. Se realiza
nefrectomia derecha en blogue con vena cava, venarenal derecha, ganglios paraadrticosy fraccion del psoas,
paraexéresis total de lamasa; |a reconstruccién consiste en colocacién de prétesis anillada para cava con
reimplante protésico paravenarena izquierda. Es altadomiciliariaal 34 dia postoperatorio y permanece libre
de enfermedad a 14 meses de la cirugia. El informe anatomopatol 6gico definitivo muestra respuesta

patol 6gi ca compl eta.

Discusion: En los sarcomas retroperitoneales sin claro diagnostico radiol 6gico, larealizacion de biopsia
prequirdrgica es mandatoria. En los tumores de células redondas pequefias, 1a quimioterapia neoadyuvante es
obligada, ya gue en la mayoria de | os pacientes se consigue una reduccion significativa de la masa tumoral,
facilitando la cirugia.
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