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Resumen

Antecedentes: El tumor intraabdominal desmoplasico de células pequeiias y redondas es una
entidad rara y agresiva con solo 200 casos reportados, con una incidencia mayor en varones y
predileccion por la segunda década de la vida. Histoldgicamente se caracteriza por la presen-
cia de nidos de células tumorales pequefas e indiferenciadas, envueltas en estroma fibroso y
desmoplasico.

Caso clinico: Varon de 24 anos, que en las 4 semanas previas comienza con dolor abdominal
en hipocondrio derecho, tipo colico, esporadico, autolimitado, acompanado de saciedad tem-
prana, hiporexia y pérdida involuntaria de 10 kg de peso en 3 meses. A su ingreso se encuentra
abdomen globoso, con peristalsis disminuida, blando, depresible. La tomografia computada de
abdomen evidencia multiples adenomegalias en la cavidad abdominopélvica. Se realiza lapa-
rotomia exploradora con la consecuente reseccion del omento por la presencia de multiples
tumoraciones, las cuales microscopicamente se caracterizaban por grupos de células redon-
das, pequefas y azules separadas por un estroma desmoplasico. La inmunohistoquimica revelo
positividad para desmina (> 75%), antigeno de membrana epitelial (> 75%), CD99 (> 50%) y S100
(25%), por lo que se diagnostica tumor desmoplasico abdominal de células redondas, pequenas
y azules. Se inici6 tratamiento quimioterapéutico con base en esquema IMAP mas GM-CSF.
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Antecedentes

Conclusiones: El tumor intraabdominal desmoplasico de células pequeiias y redondas es un
tumor poco frecuente, de complejidad diagndstica y de curso letal. Clinicamente presenta mani-
festaciones inespecificas. Histologicamente se clasifica como un sarcoma agresivo de tejidos
blandos, que comparte caracteristicas similares con la familia de tumores de células pequefas
y azules.

© 2015 Academia Mexicana de Cirugia A.C. Publicado por Masson Doyma México S.A. Este
es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).

Intra-abdominal desmoplastic small round cell tumour

Abstract

Background: The desmoplastic small round cell tumour is a rare and aggressive intra-abdominal
neoplasia, with only 200 cases reported, and a higher incidence in men and predilection for the
second decade of life. Histologically characterized by the presence of small nests of undiffe-
rentiated tumour cells, wrapped in fibrous desmoplastic stroma.

Clinical case: A 24 year old male started with abdominal pain of 4 weeks onset in the right upper
quadrant, colic type, sporadic, self-limiting and accompanied by early satiety, decreased appe-
tite, and involuntary weight loss of 10 kg in 3 months. At the time of admission the abdomen
was globular, with decreased peristalsis, soft, depressible. Computed tomography of the abdo-
men showed multiple enlarged lymph nodes in the abdominal-pelvic cavity. A laparotomy was
performed, with a subsequent omentum resection due to the presence of multiple tumours,
which microscopically were characterised by groups of small, round, blue cells, separated by
a desmoplastic stroma. The immunohistochemistry was positive for desmin (> 75%), epithelial
membrane antigen (> 75%), CD99 (> 50%), and S100 (25%), concluding with an abdominal tumour
of small, round, blue cells as a diagnosis. Chemotherapy treatment was initiated based on IMAP
plus GM-CSF.

Conclusions: The desmoplastic small round cell tumour is a rare neoplasia, with diagnostic com-
plexity and a lethal course. Its clinical presentation is unspecific. Histologically, it is classified
as an aggressive soft tissue sarcoma that shares similar characteristics with the family of the
small and blue cells tumours.

© 2015 Academia Mexicana de Cirugia A.C. Published by Masson Doyma México S.A. This
is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).

envueltas de un estroma fibroso y desmoplasico. Se trata
de un sarcoma (de células redondas) que genéticamente
se caracteriza por la expresion de una traslocacion reci-

El tumor intraabdominal desmoplasico de células pequeias
y redondas es una neoplasia de caracter agresivo, poco fre-
cuente, con aproximadamente 200 casos reportados desde
su primera descripcion en 1989 por Gerald y Rosai', que
senalaron que presenta una mayor incidencia en el sexo mas-
culino, con una relacion de 2-10:1, y una predileccion por
la segunda década de la vida en el 80% de los casos (rango
4-52 afos)'’.

Afecta predominantemente las membranas serosas, prin-
cipalmente el peritoneo, de las cuales el 62% de las lesiones
se localizan en abdomen y el 36% restante ocurren en pel-
vis; se encuentran casos de tumor primario localizado en
testiculo, escroto, pleura, fosa posterior, porcion petrosa
del hueso temporal, orbita ocular y 6rganos abdominales.
La mayoria de los casos se presentan en estadios avanzados
como tumores de gran volumen sin un aparente origen orga-
nico, que pueden estar acompanados por extensos implantes
tumorales a lo largo del peritoneo? %2,

Histoldgicamente se caracteriza por la presencia de
nidos de células tumorales pequeias e indiferenciadas,

proca del gen t(11;22)(p13;q11 o q12), resultado de una
fusion del gen del sarcoma de Ewing y el cromosoma 22
del tumor de Wilms (WT1), de localizacién principalmente
intraabdominal?3>68-11,

El objetivo del reporte es presentar un caso clasico de un
tumor desmoplasico de células pequeias y redondas.

Caso clinico

Varon de 24 anos de edad, sin antecedentes quirdrgicos,
traumaticos, autoinmunes o ingesta de medicamentos. Ini-
cia cuadro clinico 4 semanas antes de su ingreso con dolor
abdominal de inicio subito en el hipocondrio derecho, de
tipo colico, esporadico, de 10 min de duracion, acompanado
de saciedad temprana, hiporexia y pérdida de 10kg de
peso involuntaria en los Gltimos 3 meses. El paciente niega
fiebre, astenia, adinamia, asi como otros antecedentes
de importancia. A su ingreso se le encontré6 hemodina-
micamente estable, sin fiebre y sin datos patologicos de
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Figura 1 Tomografia computada de abdomen. Evidencia de
multiples lesiones nodulares (adenopatia) en retroperitoneo,
ganglios paraaorticos y abdominales (flechas).

importancia. Presentaba un abdomen globoso, con peristal-
sis disminuida, blando, depresible, sin dolor a la palpacién
y sin visceromegalias. Alfa-fetoproteina de 4.28 Ul/ml, CA-
125 de 110UIl/ml y deshidrogenasa lactica de 1,025 Ul/L.
En la tomografia computada de abdomen se evidencio6 la
presencia de multiples lesiones nodulares a ovoides en la
cavidad abdominopélvica, de densidad aumentada, las cua-
les aparentemente no surgian de ningln 6rgano, la mayor
de 6 x 4cm, bien delimitadas, hallazgos que evidenciaban
carcinomatosis peritoneal con adenopatias retroperitonea-
les metastasicas (figs. 1y 2).

Se realiza laparotomia exploradora, en la cual se puso
de manifiesto la presencia de ascitis de aproximadamente
1,000 x 1cc, que demostro un frotis hemorragico, hipercelu-
lar, constituido por células mesoteliales reactivas, asi como
la presencia de células de aspecto neoplasico con tendencia
a formar estructuras moriformes y papilares con marcada
atipia. Se palp6 tumoracion a nivel de lobulo hepatico
derecho de aproximadamente 17 x 14cm, indurada y de
bordes definidos; se evidencid la presencia de adenopatias
retroperitoneales, paraadrticas y parailiares, sin embargo,
no se biopsid ningln ganglio. No habia evidencia de otra

Figura 2 Tomografia computada de pelvis. Multiples nddulos
de forma y tamano variable (flechas).

Figura 3  Epiplon de 52 x 22 x 7cm, con multiples lesiones
nodulares a ovoides de diferentes tamanos, el mayor de 6cm
de didmetro mayor, superficie lobulada y blanquecina.

extension macroscopica a diafragmas o estructuras de la
pelvis. Se observo la presencia de multiples nodulaciones
solidas e irregulares localizadas en epiplon, por lo que se
procedid a realizar omentectomia total (fig. 3) como trata-
miento y diagndstico quirdrgico, que fueron suboptimos por
el estadio avanzado de la enfermedad.

Para el analisis anatomopatoldgico se obtuvo un espé-
cimen de 52 x 22 x 7cm, de color café-violaceo, altamente
vascularizado, y que presentaba mdultiples tumoracio-
nes nodulares, la mayor de 6 x4 x4cm y la menor de
0.5 x 0.5 x 0.5cm. Los nodulos presentaban una superficie
externa lisa y vascularizada, de consistencia firme al corte,
superficie homogénea y color blanco-amarillento (fig. 4).
Microscopicamente las lesiones mostraron la presencia de
grupos de células redondas, pequenas y azules, las cuales
formaban nidos y cordones con areas solidas rodeadas por
un estroma de aspecto desmoplasico con abundantes vasos
sanguineos y alta permeacion linfatica; las células eran
uniformes, de escaso citoplasma, bordes mal definidos,

Figura 4 Superficie de corte. Se aprecia un tumor solido de
contornos lobulados, de coloracion blanca homogénea.
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Figura 5 Microfotografia, x4. Tumor constituido por células
neoplasicas que se disponen en cordones y nidos, separados por
tejido fibroconectivo de aspecto desmoplasico.

con abundantes mitosis, dispuestas en forma rosetoide,
seudoglandular y en empalizada (figs. 5 y 6). La inmuno-
histoquimica reveld positividad para desmina (+++0>75%),
antigeno de membrana epitelial (+++), citoqueratina (+++),
CD99 (++0>50%) y S100 (+ 0 < 25%). Reunia criterios clinicos,
histoldgicos e inmunohistoquimicos para realizar el diagnds-
tico de tumor abdominal de células redondas, pequeias y
azules.

Se inicié tratamiento médico con esquema de quimio-
terapia IMAP (vincristina, doxurrubicina, ciclofosfamida,
isofosfamida y etoposido) mas factor estimulante de colo-
nias de granulocitos y macrofagos, que solo se empled
con finalidad paliativa. Durante el decimosegundo ciclo
el paciente presentd disnea, epistaxis, pancitopenia y
aumento de azoados, por lo que fue necesaria la desconti-
nuacion de la quimioterapia por aplasia medular secundaria;
10 dias después de dicho curso clinico el paciente
fallecio.

Figura 6 Microfotografia, x10. Se observa un nido de célu-
las pequenas, redondas, azules, con escaso citoplasma, nicleo
redondo a oval con cromatina fragmentada, escasas mitosis, y
focalmente, en la periferia, se aprecia una imagen de empali-
zada y formacion de rosetas.

Discusion

El tumor desmoplasico de células redondas y pequenas
es poco frecuente, agresivo, perteneciente a la fami-
lia de las neoplasias conocidas como tumores de células
pequenas, redondas y azules, los cuales incluyen linfomas
no Hodgkin, neuroblastoma, rabdomiosarcoma, sarcoma de
Ewing, tumor de Wilms y tumor neuroectodérmico primitivo
periférico®*>%12.13,

La histogénesis es incierta, pero se ha visto asociada a una
relacion con el mesotelio, denominandose mesotelioblas-
toma fundamentado en: frecuente relacion con superficies
serosas, inmunorreactividad para WT1 y expresion de mar-
cadores epiteliales y mesenquimales?>%'",

La sintomatologia mas comun es la presencia de dolor
abdominal, distencion y tumores abdominales palpables. El
50% de los casos puede llegar a cursar con clinica compatible
de seudoobstruccion intestinal, diaforesis nocturna, pérdida
de peso, hematuria y derrame pleural® 14,

Aproximadamente el 30% de los casos se presentan con
ascitis, que en el estudio citoldgico muestra una poblacion
con pérdida de cohesividad, con células morfolégicamente
redondas, ovales o espiculadas con escaso citoplasma,
membrana nuclear irregular, cromatina granular y nucléolo
inconspicuo. Presley et al.'? describieron que la morfologia
puede modificarse después del tratamiento con quimiotera-
pia, la cual genera pérdida de la cohesividad, cariomegalia
y ausencia de mitosis>® 2,

Dentro de los estudios de gabinete para su diagnéstico la
tomografia computada abdominopélvica tipicamente se pre-
senta con uno o multiples tumores de contornos lobulados
bien definidos, partes blandas hiperdensas y heterogéneas,
con areas de hipodensidad relacionadas a focos de necro-
sis y hemorragia, de localizacion intraperitoneal y sin un
aparente origen de un o6rgano abdominal; el 50% pueden
presentar adenomegalias, y el 20%, calcificaciones. Bellah
et al.” reportaron la localizacion de lesiones en recto vesi-
cal y/o recto urinario en un 82%>>1,

En la resonancia magnética el tumor se evidencia con
multiples neoplasias intraperitoneales de sefal intermedia
en secuencias potenciales en T1, realce en la fase T2 y
con poca captacion del contraste intravenoso®'4. Radiolo-
gicamente no se ha demostrado una adecuada especificidad
que apoye el diagndstico, siendo necesaria la correlacion
clinica/patologica.

Histologicamente presenta un patron de células
pequenas, redondas, ovales y/o ahusadas, con nucleos
hipercromaticos, escaso citoplasma con abundantes mito-
sis, las cuales se disponen en nidos, cordones, fila india,
sabanas, trabéculas y areas solidas bien delimitadas,
embebidas en un estroma desmoplasico. Existen patrones
morfologicos menos frecuentes, como son los papilares, los
glandulares y los cribiformes con células claras, fusiformes,
pleomorficas, rabdoides y basaloides que forman rosetas o
seudorrosetas>> %", En nuestro caso, la disposicion celular
fue la convencional, asi como la formacion de rosetas,
empalizada periférica y nidos con necrosis central.

Inmunofenotipicamente se caracteriza por presentar un
patron con expresion para marcadores epiteliales, mesen-
quimales y neuronales. Este tumor presenta positividad para
desmina (100%), AE1-AE3 (100%), antigeno de membrana
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epitelial (100%), citoqueratina (100%) y enolasa neuronal
especifica (100%); S100 y CD99 se expresan parcialmente
positivos?>'%"" " como fue el caso de nuestro paciente.

En 1991 fue descrito por primera vez genéticamente
con una fusion de los genes EWS del sarcoma de Ewing en
su exon 7 y el exon 8 del gen WT1 del tumor de Wilms;
esta traslocacion reciproca caracterizada t(11:22)(p13;q11)
o (p13;q12) puede ser detectada mediante PCR-RT con una
sensibilidad del 93% y una especificidad del 100%, o por
hibridacion mediante Southern-Blot con una sensibilidad del
97%2,4—6,8—12.

Las opciones terapéuticas son limitadas, se prefiere rea-
lizar citorreduccion quirirgica con una remocion parcial o
completa del tumor en forma primaria, la cual solo es posi-
ble en el 60% de los casos y se asocia con un mejor pronostico
alargo plazo. Este tipo de tumores ha tenido mejor resultado
cuando el tratamiento es combinado. Hassan et al. demos-
traron una supervivencia del 58% a 3 anos en los pacientes
que recibieron quimioterapia, radioterapia y cirugia citorre-
ductora, en comparacion con aquellos en los que no se llevo
a cabo ningln tratamiento (0%). El tratamiento exclusivo con
quimioterapia se ha asociado a un alto indice de toxicidad,
empeorando el prondstico y la sobrevida de los pacientes®>.

Debido a que se trata de un tumor infrecuente, no
se encuentra establecido un esquema quimioterapéutico
de eleccion, sin embargo, existen diferentes protocolos
recomendados, siendo el IMAP mas factor estimulante
de colonias de granulocitos y macrdfagos el mayormente
empleado®'®", seguido por otros esquemas como el IMAP'",
PAVEP (ciclofosfamida, etopdsido, doxorrubicina y cispla-
tino) y PEVEP (ciclofosfamida, etoposido, epirrubicina y
cisplatino)'",

La complicacion a largo plazo mas frecuentemente
presentada es la obstruccion intestinal, que ocurre apro-
ximadamente hasta en un tercio de los pacientes. El curso
clinico es agresivo, con multiples recidivas locales y metas-
tasis a distancia en pulmon, higado y ganglios linfaticos>®.

La mayoria de los casos se detecta en estadios avanzados,
los pacientes presentan una vida media menor a 3 anos y
menos del 15% de los pacientes presentan una sobrevida a 5
afios? %7,

Dentro del diagnostico diferencial con base en los
estudios de imagen se deben considerar los siguientes:
mesotelioma, tumor carcinoide, carcinomatosis peritoneal,
leiomiomatosis peritoneal, tumor desmoide intraperitoneal,
linfomatosis peritoneal, sarcoma peritoneal y tuberculosis
peritoneal®.

Histopatoldgicamente el diagndstico diferencial es
amplio, debiéndose tomar en cuenta los patrones mor-
fologicos e inmunohistoquimicos; en pacientes pediatricos
se incluyen: sarcoma de Ewing, rabdomiosarcoma, neuro-
blastoma, linfoma de células pequenas, sarcoma sinovial
anaplasico y tumor de Wilms; en cambio, en los adultos
es importante considerar: linfomas, carcinoma de células
pequenas, carcinoma de células de Merkel, carcinoma neu-
roendocrino y mesotelioma, entre otros>”'3,

Conclusiones

El tumor intraabdominal desmoplasico de células pequeiias
y redondas es un tumor poco frecuente, de complejidad

diagnostica y de curso letal. Clinicamente presenta manifes-
taciones inespecificas. Histologicamente se clasifica como
un sarcoma agresivo de tejidos blandos, que comparte
caracteristicas similares con la familia de tumores de células
pequenas y azules.
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