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Resumen  

Presentamos un caso de un paciente var ón de 22 a ños admitido en nuestro hospital por s índrome constitucional de tres meses de evoluci ón. En las pruebas complementarias se detecta una gran masa que ocupa la pelvis y 
múltiples adenopat ías retroperitoneales y paraa órticas. Se realiza extirpación de varias tumoraciones nodulares intraabdominales para estudio histol ógico y lavado peritoneal para citolog ía. Las muestras remitidas a nuestro 
Servicio demuestran hallazgos citol ógicos, histológicos e imunohistoqu ímicos característicos de esta entidad, por lo que se emite el diagn óstico de tumor desmopl ásico intraabdominal de celulas pequeñas. 
 
 

  

Introduccion      

El tumor desmoplásico intraabdominal de c élulas pequeñas es una neoplasia infrecuente y muy agresiva que se desarrolla en la cavidad abdominal de adolescentes y j óvenes adultos generalmente de sexo 
masculino. Característico del tumor es su aspecto histol ógico, su perfil imunohistoqu ímico y una translocaci ón entre el gen del Sarcoma de Ewing y el gen WT1 del Tumor de Wilms, ubicados en los cromosomas 22 y 11. El 
tiempo medio de superviviencia es menor de 3 a ños. Presentamos un caso originado en un paciente var ón de 22 a ños.   

  

Presentació n del caso      

Paciente de 22 añ os que ingresa por s índrome constitucional, dolor abdominal, adenopat ías inguinales, astenia, p érdida de peso y disminución del apetito con una evoluci ón del cuadro descrito de tres meses. Al ingreso el 
paciente aporta una ecograf ía abdominal con masa hipog ástrica e hidronefrosis bilateral. Se realizan pruebas complementarias (TAC de t órax y abdomen, ecografía abdominal) en las cuales se detectan adenopat ías 
retroperitoneales, paraaórticas, una gran masa que ocupa la pelvis y que desplaza la vejiga urinaria comprimiendo los ur éteres con dilatación de los mismos, hidronefrosis, n ódulos perif éricos en ambos pulmones y derrames 
pleural y peritoneal en pequeña cuantía. Ecografía testicular y ecodoppler de MMII sin alteraciones. Se realiza biopsia de adenopat ía inguinal, con diagnóstico histol ógico de linfadenitis crónica reactiva. Dada la mala situaci ón 
del paciente y las imágenes radiol ógicas, se realiza laparotom ía con extirpaci ón de varias tumoraciones nodulares intraabdominales para estudio histol ógico y lavado peritoneal para citolog ía. 

  

Resultados      

Histología:  Tumoraciones nodulares con proliferaci ón de c élulas neopl ásicas,  con patr ón de crecimiento sólido en nidos bien delimitados de tama ño y forma variable, o bien patrón infiltrativo en "fila -india", con estroma 
desmoplásico prominente entre las c élulas tumorales(Fig. 1 y 2). Las c élulas neopl ásicas son de tamaño pequeño y mediano con n úcleos hipercrom áticos y ovales, citoplasma escaso y muestran abundantes mitosis (Fig. 3). 
 
Citolog ía de l íquido ascí tico: Acúmulos celulares tridimensionales constituidos por c élulas con n úcleos peque ños ovales, redondos  e hipercrom áticos (Fig. 4). 
 
Imunohistoquímica: Las células neopl ásicas presentan positividad citopl ásmica intensa para citoqueratinas de amplio espectro (AE1 -AE3)(Fig. 5), membranosa intensa para EMA (Fig. 6), paranuclear intensa para desmina 
(Fig. 7), citoplasmatica intensa para mioglobina (Fig. 8)  y paranuclear intensa para vimentina, con positividad adicional para este anticuerpo en c élulas estromales(Fig. 9). Existe positividad mas d ébil para enolasa neuronal -
específica (Fig. 10).  

  

    
Fig. 1: Tumor desmoplásico de c élulas pequeñas. Patrones de crecimiento: S ólido (estrellas), en nidos (cabezas de flecha) e infiltrativo en “ fila india” (flechas) (H -E, 40x).  
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Fig. 2: Tumor desmoplásico de c élulas pequeñas: Nidos bien delimitados de células neoplásicas peque ñas separados por estroma desmoplasico prominente (H-E, 200x).  

    
Fig. 3: Tumor desmoplásico de c élulas pequeñas: C élulas uniformes con núcleos peque ños e hipercromá ticos y abundantes mitosis (flechas) (H-E, 400x).  
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Fig. 4:Tumor desmoplásico de c élulas pequeñas: Citologia del líquido ascítico: Acumulos de células pequeñas con n úcleos hipercromáticos, redondos y ovales (PAP, 200x).  

    
Fig.5: Tumor desmoplásico de c élulas pequeñas: Inmunotinción intensa citoplasmática de las células tumorales con citoqueratinas de amplio espectro (AE1 -AE3) (200x). 
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Fig. 6: Tumor desmoplásico de c élulas pequeñas: Inmunotinción intensa membranosa de las células tumorales con EMA (400x).  

    
Fig. 7: Tumor desmoplásico de c élulas pequeñas: Inmunotinción intensa paranuclear de las células tumorales con desmina (400x).  
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Fig. 8: Tumor desmoplásico de c élulas pequeñas: Inmunotinción intensa citoplasmática de las células tumorales con mioglobina (400x). 

    
Fig. 9: Tumor desmoplásico de c élulas pequeñas: Inmunotinción intensa de las células tumorales (paranuclear) y del componente c élular estromal con vimentina (200x).  
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Fig. 10: Tumor desmoplásico de c élulas pequeñas: Inmunotinción débil de las células tumorales con enolasa neuronal espec ífica (400x). 

 
 

Discusi ón      

El tumor desmoplásico de c élulas pequeñas es una neoplasia de histog énesis incierta con diferenciación divergente o polifenot ípica, de baja incidencia, muy agresiva, que muestra un crecimiento y diseminaci ón por las 
superficies serosas, afectando m ás frecuentemente a la cavidad abdominal. Tambi én se han descrito como lugares de origen pleura, regi ón paratesticular, fosa craneal posterior, tejidos blandos, hueso, ovario y  gl ándula 
parótida. Se caracteriza histológicamente por nidos tumorales constituidos por c élulas pequeñas con núcleos redondeados u ovales, hipercrom áticos y con citoplasma escaso, que se encuentran rodeados por un estroma 
celular y desmoplásico. Existe con frecuencia necrosis celular y mitosis abundantes. El perfil imunohistoqu ímico muestra positividad para marcadores epiteliales, neurales y mesenquimales. De forma caracter ística, existe una 
translocación cromos ómica específica t(11;22)(p13;q12) que afecta al gen del Sarcoma de Ewing en 22q24 y al gen WT1 del Tumor de Wilms en 11p13. El diagnostico diferencial en la edad pedi átrica incluye sarcoma de 
Ewing, rabdomiosarcoma, neuroblastoma, linfomas, sarcoma sinovial anaplásico y tumor de Wilms, mientras que en adultos deben considerarse linfomas, carcinomas de c élulas pequeñas de órganos varios,  carcinoma de 
células de Merkel, carcinomas neuroendocrinos en general y mesotelioma de c élulas pequeñas. 

  

Conclusiones       

En conclusión, nuestro caso presenta hallazgos histol ógicos, citológicos e imunohistoqu ímicos caracteristicos en correlación con la presentación clínica. Sin embargo hay casos que no muestran la morfolog ía, imunofenotipo o 
clínica habitual, en los cuales se recomienda un estudio molecular para un diagn óstico de certeza. 
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