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m Resumen

Palabras clave:
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El tumor desmopldsico de
células pequenas y redon-
das (TDCPR) es infrecuente.
Afecta fundamentalmen-
te a adolescentes varones
y que se localiza habi-
tualmente en la cavidad

abdomino-pélvica, dando
manifestaciones clinicas
inespecificas. La confir-

maciéon diagndstica viene

dada por la presencia de una traslocacién cromo-
sémica especifica: t (11; 22), (p13; q12). Lo mds
recomendable parece ser un tratamiento agresi-
vo multimodal. Presentamos el caso de un hom-
bre, cuyo cardcter atipico se debe tanto a la edad
avanzada de presentacion (63 anos), como a su
presentacion clinica (dolor lumbar).

m Abstract

Key words: Tu-
mour, neoplasm,
desplasmic, low
back pain, cytoke-
ratin, Spain.

The desmoplastic small
round cell tumor is infre-
quent. That mainly af-
fects male youngsters and
is normally located at the
abdomino-pelvic cavity,
being its clinic unspecific.
The diagnosis is confirmed
by the presence of a specific
chromosomal translocation:
t (11; 22), (p13; ql2). As to
its treatment, it is mostly recommended to follow
a multimodal aggressive one. We present the case
of a man, whose atypicality is due to his advanced
age (63 years old) and the symptoms he presents
(lumbar ache).
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m Introduccion

El tumor desmoplasico de células pequeiias y redon-
das (TDCPR) es un tumor maligno muy poco fre-
cuente y altamente agresivo que se caracteriza por
afectar fundamentalmente a varones adolescentes.
Fue descrito por primera vez en 1989 por Gerald y
Rosai, recogiéndose en la bibliografia sélo unos po-
cos centenares de casos en todo el mundo."?

m (Caso clinico

Hombre de 63 afios que acudié al Servicio de Urgen-
cias por dolor lumbar de nueve meses de evolucién
con diagndstico previo de raquiestenosis medular;
de intensidad creciente y que en los ultimos cuatro
meses se irradiaba a flanco y fosa iliaca izquierda.
Se acompaiid de una pérdida de 20 kg de peso en el
ultimo afio, astenia y anorexia. La exploracién f{si-
ca mostré abdomen blando y depresible, doloroso
de forma difusa, sobre todo en flanco y fosa iliaca
izquierda, sin signos de irritacién peritoneal y sin
masas palpables.

Los exdamenes de laboratorio y marcadores
tumorales (alfa-feto-proteina, antigeno carcinoem-
brionario, CA-125, CA-15-3, CA 19-9, antigeno pros-
tatico especifico, beta,-microglobulina, gonadotropina
corionica humana beta, CYFRA 21.1), dentro de
pardmetros normales.

En la tomografia helicoidal computarizada
(TC) abdominal se evidencié una masa retroperi-
toneal voluminosa de predominio izquierdo, de
aproximadamente 13 cm en sus tres ejes, hetero-
génea, con centro necrético, que englobaba la aor-
ta y la vena cava inferior, sin poder definirse la
vena renal izquierda y la esplénica, con circulacién
derivativa gdstrica que infiltraba cuerpo y cola de
pancreas, bazo, rindén izquierdo, psoas y cuerpo
gdstrico. Se observaron adenopatias retrocrurales
y mediastinales junto con una tumoracién supra-
rrenal derecha de aproximadamente 9 cm de eje
mayor, heterogénea, que comprime el parénquima
hepatico (Figura 1).

La biopsia por puncién (trucut) de la masa,
mostré un drea de infiltraciéon por un tumor de cé-
lulas pequenas con diferenciaciéon neuroendocrina
(Figura 2). El perfil de inmunohistoquimica es po-
sitivo para cromogranina y sinaptofisina, negativo
para AE1, CD 45, CD 3, CD 79, CK 20, Leu 7 y des-
mina, CD 99 positivo/negativo, con un indice de
proliferacién celular (Ki 67) de 20% (Figura 3).

M Figura 1. Masa retroperitoneal de predominio izquierdo que comprome-
te aorta y vena cava inferior y que infiltra cuerpo y cola de pancreas, bazo,
rifion izquierdo, psoas y cuerpo gastrico.

M Figura 2. Tincion con Hematoxilina- Eosina: nidos de células pequefias
y redondas con nucleo hipercromatico envueltas en un estroma hipercro-
matico hipocelular.

Debido a la imposibilidad para resecarlo, se
decidié aplicar inicialmente un tratamiento qui-
mioterdpico paliativo seguin el esquema cisplatino-
adriamicina-etopdsido. Recibié cinco ciclos y pos-
teriormente radioterapia pélvica por sindrome del
psoas maligno, aunque con respuesta parcial. El
paciente se mantenia vivo a los diez meses de ser
diagnosticado.

m Discusion

El tumor desmopldsico de células pequenas y re-
dondas (TDCPR) es una neoplasia maligna infre-
cuente y muy agresiva. La localizacién mdés ha-
bitual del tumor esclerosante desmopldasico es la
cavidad abdomino-pélvica, aunque se han descrito
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M Figura 3. Tincion positiva para cromogranina y sinaptofisina.
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asimismo localizaciones paratesticulares, pleura-
les, en el hueso temporal, érbita, senos paranasa-
les, ovario, entre otras.>* Su presentacion clinica
es inespecifica, consistiendo en la mayoria de los
casos en dolor abdominal, masa palpable y sin-
drome constitucional, por lo que se necesita una
prueba de imagen, generalmente la TC, para su
deteccidén.® En el estudio histolégico se visualizan
nidos de células tumorales pequenas, redondas
y con nucleo hipercromatico envueltas en un es-
troma hipercromatico hipocelular. Los analisis de
inmunohistoquimica son caracteristicamente po-
sitivos para marcadores epiteliales (citoqueratina y
antigeno epitelial de membrana), neurales (CD 56
y enolasa neuronal especifica), musculares (des-
mina) y mesenquimales (vimentina) y para WT
1.° La confirmacién diagndstica viene dada por la
presencia de una traslocacién cromosdémica espe-
cifica: t (11; 22), (p13; ql2), documentada desde
1991, que origina la fusién del gen del tumor de
Wilms y el gen del sarcoma de Ewing**”y que no
ha podido ser demostrada en nuestro caso por la
dificultad de acceso a las pruebas necesarias en
nuestro hospital.

En la TC se presenta tipicamente como una
o multiples masas de contornos lobulados, he-
terogéneas, con focos de necrosis y hemorragia,
sin aparente Organo-dependencia. Es frecuen-
te la presencia en el momento del diagnéstico
de implantes peritoneales, metdstasis hepaticas
o adenopatias abdomino-pélvicas.*> No existen
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marcadores especificos, pero en 86% de los tumo-
res intra-abdominales se eleva el CA 125, que se
correlaciona con la existencia de ascitis, sin ser un
buen marcador de la progresion de la enfermedad.*

El pronédstico de estos tumores es malo, con
una supervivencia media entre 1.5 y 2.5 afios.! De-
bido a su rareza, no ha sido establecido por el mo-
mento un protocolo de tratamiento uniforme, aunque
la terapia agresiva multimodal parece lo mds re-
comendable. La reseccidon quirdrgica completa es
posible en raras ocasiones, debido a la frecuente
presencia de metdstasis, infiltracién de las venas
hepdticas o afectacién diafragmadtica. No obstante,
no parece aumentar de forma significativa la su-
pervivencia por si sola.! La respuesta a la quimio-
terapia convencional es mala, habiéndose probado
otras combinaciones, como el protocolo P6 (siete
ciclos: uno, tres y seis: ciclofosfamida, doxorru-
bicina y vincristina, ciclos cuatro, cinco y siete:
ifosfamida y etop6sido) con mejores resultados.
Por tanto, en este momento, en los tumores rese-
cables se recomienda la combinacién de quimio-
terapia con cirugia y radioterapia local, que ha
mostrado los mejores resultados en términos de
supervivencia en comparacién con cada uno por
separado. En los tumores no resecables, la quimio-
terapia paliativa es de dudosa indicacion, si se valo-
ran conjuntamente los beneficios y riesgos que ésta
implica.” De cara al futuro, se estdn estudiando
otras alternativas, como el soporte con células ma-
dre autélogas, los anticuerpos monoclonales frente
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a los antigenos G (D2) y 8H9, los antiandrégenos
y la perfusién continua peritoneal hipertérmica.®'°

En conclusién, los TDCPR son tumores raros
y poco estudiados, pero que deben ser tenidos en
cuenta en el diagndstico diferencial de tumores in-
tra-abdominales agresivos, pudiendo presentarse a
cualquier edad y dar manifestaciones clinicas muy
variadas, como de hecho sucedié en nuestro caso.
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