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Caso clinico

Tumor de células pequenasredondas desmoplastico.
Reportede un caso
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Introduccion

El tumor de células pequefias redondas desmoplastico
(TCPRD), es una neoplasia agresiva maligna poco frecuente
gue afecta adol escentes y adultos jovenes de 8 a 18 afios fue
descrita como entidad clinico patol égica por Gerald y Rosai
en 1989 crece invadiendo la superficies serosas y la gran
mayoria se localiza en abdomen, se han descrito otros sitios
COmo son region paratesticular, pleura, higado, bazo, pan-
creas, intestino, ovarios, testiculo, escroto, rifiones, region
sinonasal, tejidos blandos (manos), glandulaparétidaeintra-
craneal .48

Afectamasahombres que mujerescon unarelacionde4 a
1, su histogénesis esincierta, el patrén de crecimiento reme-
daaun mesotelioma, por |0 que se especulaque su origen sea
de células mesoteliales primitivas y que represente un meso-
telioblastoma.>5%8 L as anormalidades cromosomicas se des-
cribieron en 19922y estan dadas por lafusion del cromosoma
22 del sarcoma de Ewing y el cromosoma 11 del tumor de
Wilms (WT1), dando como resultado latrand ocaciont (11:22)
(p13;912).%" estas neoplasias son raras y Se caracterizan por
un perfil de marcadores de inmunohistoquimica como son
epiteliales, muscularesy neurales.*

Informe del caso

Presentamos €l caso de un hombre de 22 afios, con antece-
dente de pérdida de peso y tumor en cuadrante inferior iz-
quierdo de abdomen. A la exploracién fisica; € abdomen
doloroso ala pal pacién con masadura, fija, de bordesirregu-
lares y adenopatia axilar izquierda.

Latomografia axial computada mostré un tumor pélvico
gue parecia infiltrar tejidos blandos y depender de préstata,
con paredes rectales engrosadas, |os marcadores tumorales
antigeno carcino-embrionario y afafeto proteinafueron ne-
gativos.

Se realiz6 laparotomia diagndstica con toma de biopsia y
el hallazgo fue un tumor de 20 x 15 cm, no dependiente de
alglin 6rgano aparentemente, con carcinomatosi s intraabdo-
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minal e invasion a higado, epiplén, peritoneo, intestino del-
gado y colon derecho.

Para el estudio histopatol dgico se recibieron varios frag-
mentos nodulares de tejido de 5 x 5 x 2 cm multilobul ados,
blanco rojizos, de superficie lisaamarillenta. Al corte el teji-
do es homogéneo, blanco, de consistencia firme.

En los cortes histol 6gicos tefiidos con hematoxilina eosi-
na, se observaron células neoplasicas de medianas a peque-
fias de citoplasma anféfilo escaso, con nlcleos de redondos a
ovoides, de cromatina finamente granular y nucleolo poco
aparente que se disponen en forma de mantos, estructuras
tubulares o en fila, con mitosis ocasionales. Focalmente con
necrosis geografica central, inmersos en un estromade tejido
fibroso desmoplastico (figuras 1y 2). Serealizaron tinciones
de inmunohistoguimica y las células tumorales mostraron
reaccion citoplasmicaintensay extensa paracitoqueratinas 8
y 19, antigeno de membrana epitelial, enolasa neurona espe-
cifica, desmina, vimentinay CA 125, menos extensa paracro-
mogranina, proteina S100 y sinaptofising, siendo negativas
paraactinade musculo liso, miogeninay antigeno comin leu-
cocitario.

Discusion

El TCPRD es una neopl asia mesenquimatosa maligna que
ocurre mas frecuente en abdomen, afectando adolescentes y
adultos jévenes entre los 8 y 38 afios, mas de 100 casos han
sido descritos de localizacion intraabdominal .2%¢ Afectamés
ahombres que amujeres con unarelacion de4 al, se presen-
ta con sintomas abdominales y, en tumores grandes tiende a
invadir todala cavidad abdominal, otros sitios reportados son
la region paratesticular, pleura, higado, bazo, pancreas, in-
testinos, ovarios, testiculos, escroto, rifiones, region sinona-
sal, tegjidos blandos (manos), glandula parétida e intracranea-
les.*® Las manifestaciones clinicas son dependiendo del sitio
afectado. Se presentan como un tumor compuesto por nédu-
los multiples que rodean la superficies serosas del abdomen
pareciendo mesotelioblastomas,?%8 pueden llegar a medir
hasta40 cmYy pesar hasta2 kg infiltrar secundariamente esté-
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Figura 1. Células que forman mantos o en fila, inmersas en un es-
troma de tejido fibroso desmoplastico.

Figura 2. Estructuras tubulares y detalle celular de la neoplasia.

mago, intestinos, pancreas, higado, vejiga urinaria, bazo y
ovarios.

Son firmes, lisos, blanco grisaceos con necrosis y hemo-
rragia focal, ademés de areas quisticas o mixoides,? las me-
tastasis se dan en un 10% de los casos principal mente a me-
diastino y pulmones,® la imagen de tomografia axial
computada muestra multiples masas de tejidos blandos sin
un sitio primario de un 6rgano aparente.® Histol 6gicamente
son nidos de células pequefias rodeadas de gran cantidad de
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estroma desmopl astico, pueden tener necrosisy hemorragias
central, las calcificacionesy degeneracidn mixoide escomin.
Hay formacion de estructuras tipo rosetas, tibulosy glandu-
las.3* Las células son redondas a ovales de ntcleo hipercro-
matico y nucleolo vesicular, algunas pueden ser fusiformes,?
hay pleomorfismo y numerosas mitosis, la multinucleacion
es ocasional.

El citoplasma es eosindéfilo o anféfilo en algunas areas de
aspecto epidermoide,” algunas veces encontramos inclusio-
nes citoplasmicas eosindfilas que indentan el nlcleo, y pare-
cen cambios rabdoides, el estroma es fusiforme parecen fi-
broblastos o miofibroblastos, puede haber cambios mixoides
y hialinos con aumento en la vascul aridad.?61012

Lainmunohistoquimicarevelaun patrén para muchos tu-
mores como son citoqueratinas, vimentina, desmina, enolasa
neurona especificay antigeno de membrana epitelial,>actina
de musculo liso, leu7, sinaptofisina, cromogranina, proteina
acidaglial fibrilar, proteina S100, CD99, y WT1.34¢

Las alteraciones cromosdmicas estan dadas por una fu-
sién del cromosoma 22 del sarcoma de Ewing y €l cromoso-
ma 11 del tumor de Wilms (wt1) resultando la translocacion
cromosdmicat (11:22) (p13:g12).24%14

La microscopia electronica revela células empaguetadas
con organel os dispersos, nicleo irregular y cromatina densa,
pequefias cantidades de glucégeno y filamentos intermedios,
con uniones tipo desmosoma, algunas células tienen micro-
vellosidades y una lamina basal discontinua, algunas veces
encontramos granul os densos intracitoplasmicos.2* Lagran
mayoriade estos tumores son dipl oides pero pueden ser aneu-
ploides o hipertetrapl oides.2*1

El diagnéstico diferencial incluye una gran variedad de
tumores de células pequefias redondas y azules de nifios y
adol escentes entre éstos se encuentra; €l rabdomiosarcoma,
sarcoma de Ewing, tumor rabdoide, sarcoma sinovial mo-
nofésico, tumor de Wilms, neuroblastoma, germinoma, lin-
foma no Hodgkin, mesotelioma de células pequefias, ecto-
mesenquimoma, sarcoma sinovial poco diferenciado,
osteosarcoma de célul as pequefias y condrosarcoma mesen-
qui mal .2,3,9,14

La mayoria de los casos tienen un curso agresivo y en
general el pronéstico es muy pobre.?® La sobrevida es de
17 meses, el tratamiento es a base de reseccion quirdrgica,
guimioterapiay radiacion que pueden prolongar la sobre-
vida.®®
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In memoriam

Al Dr. Rodolfo Gémez Pantoja

Hoy amanerade un modesto pero sincero homenaje, queremos recordar al
Dr. Rodolfo Gémez Pantoja, quien fuera Director de la Unidad de Medicina
Familiar No. 5 del IMSS, aun afio de su tragica muerte, debido a estainsegu-
ridad tan atroz, que vivimos dia a dia en nuestro pais.

Naci6 en la ciudad de México, el dia 12 de junio de 1949. Realiz6 sus
estudios de medicinaen la Escuela Superior del Instituto Politécnico Nacio-
nal de 1970 a 1977. Durante sus estudios pertenecié al equipo de fitbol
americano Poliguindas, quien le otorgd una beca por su buen desempefio

académico.

Durante su desempefio profesional el Dr. Rodolfo Gémez Pantoja, se ca-
racterizé por su gran sentido de responsabilidad, demostrando excelencia
en su capacidad docente y entusiasmo en las empresas asignadas, hasta su
fallecimiento el 26 de abril de 2005. Se preocup6 porgue el médico de pri-
mer nivel, se capacitara continuamente para otorgar una respuesta oportuna

y efectiva en su quehacer cotidiano.

A pesar de su gesto serio y adusto supo ser amigo leal, brindando apoyo
a quien de é necesitare. Honré con su conducta e hizo dichosos con su
carifio y apoyo a sus hermanos e hijos.



