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PALABRAS CLAVE Resumen

Tumor desmoplastico Se describen los hallazgos en la tomografia computarizada (TC) del tumor desmoplastico
de células pequenas de células pequeias, redondas y azules (TDCPR) abdominal en 3 pacientes.

y redondas; La presencia de 1 o varias masas de densidad de partes blandas, con localizacion
Abdomen; intraperitoneal, sin aparente origen en un 6rgano abdominal fue el hallazgo radiolégico
Tomografia mas frecuente. En un primer caso se encontré una Unica masa peritoneal localizada en el
computarizada mesenterio, entre el estobmago y el pancreas. Otro caso presenté una masa pélvica

intraperitoneal localizada en el espacio retrovesical. En un tercer caso se observo una gran
masa tumoral que ocupaba casi la totalidad de la cavidad peritoneal. En 2 pacientes, en el
momento del diagnostico, se identificaron multiples metastasis hepaticas y adenopatias
retroperitoneales. El diagnostico se confirmé por analisis histologico en los 3 casos. El
TDCPR debe sospecharse en varones adolescentes y adultos jovenes que presentan
multiples masas peritoneales de densidad de partes blandas heterogéneas.

© 2008 SERAM. Publicado por Elsevier Espafa, S.L. Todos los derechos reservados.

Desmoplastic small round cell tumor of the abdomen: CT findings and radiologic-

feRDs pathologic correlation in 3 cases
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CcT

Abstract

We describe the CT findings of abdominal desmoplastic small round cell tumor (DSRCT) in
three patients.

The most common imaging finding was the presence of single or multiple soft-tissue
density intraperitoneal masses without apparent origin in an abdominal organ. In the first

*Autor para correspondencia.
Correo electronico: eirizmartinez@gmail.com (S. Eiriz Martinez).

0033-8338/$ - see front matter © 2008 SERAM. Publicado por Elsevier Espana, S.L. Todos los derechos reservados.
doi:10.1016/j.rx.2008.10.008


dx.doi.org/10.1016/j.rx.2008.10.008
mailto:eirizmartinez@gmail.com

314

S. Eiriz Martinez, J.P. Conceicao e Silva

patient, a single peritoneal mass was located in the mesentery between the stomach and
pancreas. In the second patient, an intraperitoneal pelvic mass was seen in the
retrovesical space. In the third patient, a large homogeneous soft-tissue mass that nearly
filled the entire peritoneal space was found. Two patients had multiple liver metastases
and adenopathies at the time of diagnosis. The diagnosis was confirmed with CT-guided
percutaneous biopsies in all three cases. DSRCT should be suspected in young men with
multiple bulky heterogeneous soft-tissue masses.

© 2008 SERAM. Published by Elsevier Espafa, S.L. All rights reserved.

Introduccion

El tumor desmoplastico de células pequenas, redondas y
azules (TDCPR) es un tumor maligno muy poco frecuente,
que fue descrito por primera vez en 1991 por Gerald y Rosai,
y en la bibliografia hay un nimero reducido de casos'.

Ocurre mayoritariamente en varones adolescentes y
adultos jovenes, y afecta predominantemente las membra-
nas serosas, principalmente el peritoneo®>.

Histoldgicamente pertenece a la familia de los tumores
clasificados como de células pequeiias, redondas y azules,
en la que se incluyen el linfoma no hodgkiniano, el
neuroblastoma, el rabdomiosarcoma, el sarcoma de Ewing,
el tumor de Wilms, el tumor neuroectodérmico periférico y
el tumor de Askin?”.

El TDCPR tiene un patrén inmunohistoquimico y citoge-
nético caracteristico y diagnostico, que permite diferen-
ciarlo de otros tumores de células pequeias y redondas.

Se ha revisado retrospectivamente a 3 pacientes con
diagnostico de TDCPR abdominal, estudiados en nuestro
centro entre los anos 1996 y 2007. Todos los pacientes
fueron sometidos a biopsia con aguja percutanea guiada por
tomografia computarizada (TC) y el diagnoéstico definitivo se
hizo mediante analisis inmunohistoquimicos y citogenéticos.

El objetivo de este articulo es presentar los hallazgos
radiolégicos por TC y las caracteristicas clinicopatologicas
del TDCPR abdominal, resaltando el papel fundamental de la
TC en su diagnostico y estadificacion.

Presentacion de los casos
Presentacion clinica

Todos los pacientes eran varones, con edades de 11, 14y 24
anos (media de 17 anos).

Los sintomas de presentacion fueron: masa palpable o
distension abdominal (n = 3), pérdida de peso (n=1),
sudoracion nocturna (n = 1). Dos pacientes presentaron un
aumento de las enzimas hepaticas.

Dos pacientes fallecieron, con una supervivencia media
de 3 anos desde el diagndstico; 1 paciente continGa vivo y
permanece libre de enfermedad desde hace 6 meses.

Hallazgos radiologicos

Caso 1. El primer caso fue diagnosticado en septiembre de
1996, en un adolescente varon de 14 afos de edad,
observandose en las imagenes de TC abdominopélvica una
masa de 4cm de diametro de densidad de partes blandas y

contornos bien definidos, heterogénea, con pequefas
calcificaciones dispersas en su interior, de localizacion
intraperitoneal en el espacio retrovesical. Se identificaron
multiples metastasis hepaticas en ambos lobulos, hipoden-
sas, heterogéneas, la mayor de unos 6cm, asi como
multiples adenopatias en las cadenas ganglionares celiacas
y lumboadrticas, parcialmente calcificadas. No habia ascitis
ni uropatia obstructiva (fig. 1).

Caso 2. El segundo caso que se presenta fue diagnosticado
en noviembre de 2004 en un joven varon de 24 afos, que
presentaba en la TC abdominal una voluminosa masa tumoral
de densidad de partes blandas, homogénea, que ocupaba casi
la totalidad de la cavidad peritoneal, con prominente
vascularizacion intratumoral. Esta masa condicionaba un
importante efecto de masa sobre los 6rganos de la cavidad
peritoneal, con desplazamiento de las asas intestinales hacia
una posicion central. Habian varias adenopatias en las cadenas
ganglionares lumboaorticas y en el hilio renal izquierdo, la de
mayor tamaio de unos 5cm, asi como una pequefa cantidad
de liquido ascitico perihepatico. No se identificaron metasta-
sis ni uropatia obstructiva (fig. 2).

Caso 3. El tercer caso se presenté en abril de 2007 en un
nino de 11 afos, cuya TC abdominal mostré una masa de
densidad de partes blandas, heterogénea, de contornos
lobulados, con areas quisticas en su interior en relacion con
necrosis intratumoral y localizacion intraperitoneal en la
transcavidad de los epiplones, entre el estomago y el
pancreas, que media 10cm de diametro. Se identificaron

B

Figura 1 Tomografia computarizada de abdomen sin contraste
intravenoso. En la pelvis se observa una masa tumoral
localizada anterior al recto (flecha), al que desplaza poste-
riormente. Hay pequenas calcificaciones en su interior.
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Figura 2 Tomografia computarizada de abdomen con con-
traste intravenoso. Se observa una ocupacion total de la cavidad
peritoneal por una masa con densidad de partes blandas
relativamente homogénea y con vasos prominentes en su
interior (flecha). Hay un marcado efecto masa sobre las asas
intestinales, que estan rechazadas al centro del abdomen. Se
identifican adenopatias localizadas en region preaortica y en el
hilio renal izquierdo (cabeza de flecha).

multiples metastasis hepaticas hipodensas y homogéneas en
ambos l6bulos hepaticos, la mayor en el lbbulo hepatico
izquierdo, de 3cm. Habian miltiples adenopatias en
cadenas ganglionares celiacas y periportales, homogéneas,
formando conglomerados. No habia ascitis ni metastasis
fuera del abdomen (fig. 3).

En la tabla 1 se exponen las principales caracteristicas
radiologicas de los 3 casos.

Caracteristicas histopatologicas

El diagndstico histopatoldgico se llevd a cabo por biopsia
percutanea con aguja fina guiada por TC de las masas
peritoneales (2 casos) o de las metastasis hepaticas (1 caso).
Ningln paciente fue sometido a cirugia.

El analisis microscopico de las muestras identificd la
presencia de nidos de células redondas, pequefas y con
nucleo hipercromatico rodeados por una estroma fibrosa
desmoplastica hipocelular (fig. 4).

El estudio inmunohistoquimico mostré la presencia de
multiples marcadores epiteliales (queratina, EMA 1/3 casos),
mesenquimales (vimentina 2/3 casos, desmina 3/3 casos) y
neurales (enolasa neuroespecifica 2/3 casos), asi como CD 99
(2/3 casos) en las células tumorales, permitiendo la diferen-
ciacion del TDCPR de otras neoplasias de células redondas y
pequenas. En los analisis citogenéticos realizados se comprobo
la translocacion t (11;22) (p12;q13) en los 3 casos.

Discusion

El TDCPR es una neoplasia poco frecuente y muy agresiva,
que asienta con mas frecuencia en las membranas serosas

Figura 3 Tomografia computarizada abdominal con contraste
intravenoso, que muestra una voluminosa masa de densidad de
partes blandas heterogénea con localizacion intraperitoneal
entre el pancreas y el estdmago (*). Metastasis hipodensa en el
segmento hepatico VI (flecha).

del abdomen, y afecta mayoritariamente a adolescentes y
adultos jovenes varones?®.

Aunque el TDCPR asienta predominantemente en
el peritoneo, también puede encontrarse en otras mem-
branas serosas, como la pleura y la serosa paratesticular?®.
Se han descrito algunos casos en otras localizaciones, como
el pulmédn, el rifndn, el sistema nervioso central, el
estomago, los senos paranasales y el ovario. En esta ultima
localizacion es dificil de distinguir de una neoplasia
primaria, por lo que es imprescindible la realizacion de
una biopsia®.

Las manifestaciones clinicas del TDCPR abdominal son
inespecificas; las mas frecuentes son el dolor abdominal
vago y la presencia de una masa abdominal o pélvica
palpable?*®. Debido a lo inespecifico de los sintomas, los
pacientes suelen remitirse para estudio mediante ecografia
y TC. Esta Ultima es la que aporta mas datos para el
diagnéstico?-3.

En la TC el TDCPR se presenta tipicamente como una o
multiples masas de contornos lobulados bien definidos, de
densidad de partes blandas, heterogéneas, mostrando areas
hipodensas en relacion con focos de necrosis y hemorragia,
con localizacién intraperitoneal, sin aparente origen en un
6rgano abdominal?*®. Pueden observarse pequefias calcifi-
caciones en el interior de estos tumores o en sus
metastasis>*.

En la resonancia magnética el TDCPR se muestra como
una o multiples masas peritoneales con sefial intermedia en
las secuencias potenciadas en T1 y aumento de sefal en las
secuencias potenciadas en T2, con poca captacion del
contraste paramagnético intravenoso®. Las ventajas de esta
técnica con relacion a la TC son una mayor capacidad de
deteccion de pequenas metastasis peritoneales y de la
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Tabla 1 Caracteristicas radiologicas de los 3 tumores

Caso 1

Caso 2

Caso 3

Masa dominante peritoneal Si, en el espacio
retrovesical
Necrosis/calcificaciones
intratumorales

Adenopatias pélvicas/ Celiacas y

Si, ocupando gran parte de la
cavidad peritoneal
Calcificaciones puntiformes Ausentes

Si, localizada entre el estomago y
el pancreas
Areas necroticas intratumorales

Lumboadrticas y en el hilio renal Celiacas y portales formando

retroperitoneales lumboadrticas izquierdo conglomerados
Metastasis Hepaticas multiples Ausentes Hepaticas multiples
Ascitis Ausente Perihepatica Ausente
Obstruccion ureteral/ No No No

intestinal
Engrosamiento peritoneal Ausente Ausente Ausente

Figura 4 Preparacion histoldgica del caso n.° 2. Se observan
nidos de células pequeias, redondas y azules (HE, x 400).

invasion local de o4rganos abdominales, facilitando la
estadificacion.

En el momento del diagndstico es frecuente que la
enfermedad esté diseminada con miultiples implantes
peritoneales, metastasis hepaticas y/o adenopatias abdo-
minopélvicas®®. Se ha descrito una mayor incidencia de
metastasis hepaticas, adenopatias y ascitis en pacientes con
masas en localizacidn retrovesical®, lo que esta en probable
relacién con los sitios de circulacion del liquido peritoneal.

Las metastasis pulmonares, linfaticas extraabdominales y
oseas son poco frecuentes. En estadios mas avanzados puede
aparecer ascitis, engrosamiento difuso del peritoneo o
hidronefrosis secundaria a obstruccion tumoral®,

El diagnodstico diferencial radiolégico debe hacerse con
entidades que se presentan con multiples masas peritonea-
les, incluyendo patologia inflamatoria y tumoral. Se debe
considerar el mesotelioma maligno, el tumor carcinoide
gastrointestinal, la carcinomatosis peritoneal, la leiomio-
matosis peritoneal, el tumor desmoide intraperitoneal, la
linfomatosis peritoneal, los sarcomas peritoneales (histioci-
toma fibroso maligno), la esplenosis, la amiloidosis y la
tuberculosis peritoneal?®.

Para el diagnostico definitivo es siempre necesaria la
confirmacion histologica por biopsia, que puede hacerse
guiada por TC.

La visualizacion en el estudio histologico de nidos de células
tumorales pequenas, redondas y con nicleo hipercromatico
envueltas en una estroma hipercromatica hipocelular, asi
como la presencia de marcadores epiteliales (queratina,
EMA), mesenquimales (vimentina, desmina) y neurales
(enolasa neuroespecifica) y la presencia de alteraciones
citogenéticas caracteristicas, como la translocacion t (11:22)
(p12:q13) en las células tumorales, son diagnosticos de este
tumor, permitiendo el diagndstico diferencial con otros
tumores de células pequefias, redondas y azules**'3,

El tratamiento del TDCPR consiste en cirugia radical, con
quimioterapia sistémica y radioterapia ampliada adyuvan-
te?. El pronéstico es poco favorable, con recidivas frecuen-
tes y elevada mortalidad. La supervivencia media es de 17
meses?3,

En conclusion, la TC tiene un papel fundamental
en el diagnostico y estadificacion tumorales. Aunque las
caracteristicas radiologicas del TDCPR no son especificas,
en esta técnica de imagen suele aparecer como multiples
masas de partes blandas intraperitoneales, sin origen
aparente en un organo abdominal, y es frecuente
la enfermedad diseminada en el momento del diagndstico.
El diagnodstico definitivo siempre sera histolégico, basado
en unos hallazgos inmunohistoquimicos y citogenéticos
caracteristicos.
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