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Resumen
El tumor desmoplásico de células pequeñas y redondas (TDCPR) es una neoplasia maligna rara, con 
curso clínico agresivo y mortalidad elevada. Se presenta el caso de un hombre de 21 años de edad, 
quien consultó por dolor abdominal de intensidad moderada, irradiado al flanco derecho, fiebre y 
pérdida de peso. En tomografía abdominal con medio de contraste se documentó una gran masa 
intraperitoneal con áreas de necrosis central y extensión a la pelvis, además de lesiones hepáticas 
de aspecto neoplásico secundario. El diagnóstico se confirmó mediante biopsia percutánea guiada 
por ultrasonido, que mostró extensa infiltración por tumor maligno, constituido por células con 
núcleos vesiculosos de cromatina clara, citoplasma eosinófilo e inmunohistoquímica compatible 
con dicho tumor. En este artículo se hace una confrontación del caso con los hallazgos descritos 
en otras series publicadas en la literatura y una revisión clínica del tema. 

Summary
Desmoplastic small round cell tumor (DSRCT) is a rare malignant neoplasm with an aggressive 
clinical course and high mortality. The case of a 21-year-old man is presented, who consulted for 
abdominal pain of moderate intensity radiating to the right flank, fever and weight loss. Contrast 
abdominal tomography was performed, documenting a large intraperitoneal mass with areas of 
central necrosis and extension to the pelvis, in addition to secondary neoplastic liver lesions. The 
diagnosis was confirmed by ultrasound-guided percutaneous biopsy, which reported extensive 
infiltration by malignant tumor, consisting of cells with vesicular nuclei of clear chromatin, 
eosinophilic cytoplasm and immunohistochemistry compatible with said tumor. This case report 
is compared with the findings described in other series published in the literature and a clinical 
review of the subject is made.

Introducción
El tumor desmoplásico de células pequeñas y re-

dondas (TDCPR) es una neoplasia maligna rara, que 
característicamente aparece en niños, adolescentes 
y adultos jóvenes de raza blanca (1). El TDCPR fue 
descrito por primera vez como una entidad patológica 
por Gerald et al., en 1991, y se han informado pocos 
casos en la literatura médica (2). El hallazgo imageno-
lógico más común es un importante compromiso pe-
ritoneal, usualmente múltiples masas de tejido blando 
dependientes del mesenterio o el omento sin un origen 
aparente en otro órgano sólido. También suele haber 
ganglios linfáticos aumentados de tamaño (>1,5 cm) 
y adenopatías de baja señal con pérdida del hilio graso 
(3); las metástasis hepáticas se encuentran hasta en un 
tercio de los pacientes y se pueden ver como nódulos 
de baja señal, de tamaño —0,8-12,7 cm— y número 
variables —únicos o múltiples— (4). Histológicamen-
te, el TDCPR se caracteriza por nidos bien definidos de 

células tumorales pequeñas y redondas incrustadas en 
un estroma desmoplásico abundante (5). Tiene un curso 
clínico agresivo, con una mortalidad del 70 %, luego de 
tres años del diagnóstico (6). Se presenta el caso de un 
hombre de 21 años de edad con TDCPR.

Presentación del caso
Paciente de 21 años de edad, sexo masculino, sin 

antecedentes de relevancia, consulta por dolor abdo-
minal en flanco derecho, asociado a fiebre y pérdida 
de peso. Se documentó en ecografía una gran masa 
abdominopélvica de ecogenicidad heterogénea, con 
componente sólido periférico, contornos parcialmente 
definidos y áreas centrales anecoicas por probable 
necrosis, de 12 × 12 cm (AP×T); así mismo, se identifi-
caron múltiples lesiones hepáticas focales, redondeadas, 
isoecoicas respecto al parénquima hepático, con áreas 
centrales hipoecoicas (figuras 1 y 2). Se realizó tomo-
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grafía computarizada (TAC) de abdomen con medio de contraste en la 
que se confirmó una masa intraperitoneal de 14 × 12 cm (AP×T) con 
epicentro en el mesenterio del hipocondrio derecho, sin compromiso 
de órganos adyacentes, con densidad heterogénea y áreas periféri-
cas sólidas que realzaban luego de la administración de contraste e 
importantes áreas centrales de baja atenuación por necrosis; la masa 
desplazaba las asas intestinales delgadas y los vasos mesentéricos sin 
infiltrarlos (figura 3). Además, se encontró una segunda masa de loca-
lización pélvica, bilobulada, con un componente predominantemente 
sólido que realzaba con el medio de contraste y áreas centrales de 
necrosis, la cual desplazaba la pared posterior de la vejiga y la pared 
anterior del recto sin infiltrarlas (figura 4). Las lesiones hepáticas eran 
redondeadas, hipoecoicas, con necrosis central y comprometían ambos 
lóbulos hepáticos (figura 5). Se practicó biopsia guiada por ecografía 
de una de las lesiones hepáticas con patología, que evidenció extensa 
infiltración por tumor maligno dispuesto en sábanas, constituido por 
células con núcleos vesiculosos de cromatina clara, citoplasma eosi-
nófilo; se realizaron estudios de inmunoperoxidasa que confirmaron el 
diagnóstico (figura 6). El paciente recibió tratamiento con dos ciclos 
de quimioterapia, así como colocación de nefrostomías bilaterales por 
lesión renal obstructiva. Pese al manejo, el paciente falleció un mes 
después de haber sido admitido en el Hospital.

Discusión
El tumor desmoplásico de células pequeñas y redondas (TDCPR) 

es una neoplasia maligna rara perteneciente a la categoría histológica 
descriptiva denominada tumores de células pequeñas, redondas 
y azules que, además, incluye: neuroblastoma, tumor de Wilms, 
rabdomiosarcoma, sarcoma de Ewing, tumor neuroectodérmico 
primitivo, osteosarcoma, sarcoma de células sinoviales pobremente 
diferenciado y linfomas (7). Ya que los TDCPR muestran diferencia-
ción mesenquimal, epitelial y neural, la inmunohistoquímica permite 
diferenciarlos de otros tumores de células pequeñas y redondas (2,7). 
Adicionalmente el TDCPR contiene una anormalidad cromosómica 
específica: la translocación (t11;21) (p13;q12) con posterior fusión 
de los genes del sarcoma de Ewing y el tumor de Wilms (4).

La incidencia anual del TDCPR en Estados Unidos es de 0,74 
casos por millón de habitantes, con prevalencia en individuos de 20 
a 24 años (8). La presentación clínica es inespecífica, se encuentra 
más frecuentemente dolor abdominal, distensión, cambios en el 
hábito intestinal y sensación de masa palpable en el abdomen (4,9). 
Las manifestaciones clínicas suelen estar relacionadas con el sitio 
anatómico comprometido, por lo que se encuentra en la literatura 
obstrucción ureteral e hidronefrosis secundaria, obstrucción in-
testinal, síndrome biliar obstructivo (10) e incluso aumento en la 
frecuencia miccional por compresión vesical (11).

El hallazgo característico en imagen es el de múltiples masas de 
tejido blando localizadas con mayor frecuencia en la pelvis (espa-
cios rectovesical y rectouterino) y, en segundo lugar, en el omento 
y mesenterio de la cavidad peritoneal, sin un órgano definido del 
cual se originen (4,9,11). La presentación como una masa peritoneal 
solitaria rara vez corresponde a un TDCPR. En un estudio de nueve 
casos, de Pickhardt et al. (3), solo dos de ellos correspondieron a 
TDCPR que debutaron como masas abdominales solitarias. En TAC, 
estas masas suelen mostrar focos de baja atenuación que reflejan 

necrosis, hemorragia o desmoplasia marcada con un componente 
sólido que realza de forma heterogénea con el medio de contraste 
(12,13). También se han descrito áreas de engrosamiento peritoneal 
irregular y ascitis como hallazgos imagenológicos en TAC (6).

El patrón de diseminación de la enfermedad incluye las siembras 
directas a través de las superficies peritoneales, así como disemina-
ción linfática y hematógena (14). El parénquima hepático es el sitio 
más frecuente de compromiso extraperitoneal por TDCPR, seguido 
por el pulmón, el hueso, el bazo, la pleura y el tejido blando (14,15). 
En la serie descrita por Thomas et al. (16) se demostraron adeno-
megalias en el 50 % de los pacientes, con afección de las siguientes 
cadenas ganglionares del abdomen: paraaórtica (100 %), aortocava 
(71 %), portocava (50 %) y de localización mesentérica (13 %). Las 
adenomegalias mediastinales se observaron en un 20 % de los casos.

En resonancia magnética (RM) el TDCPR se observa como 
masas de señal heterogénea —predominantemente, media o baja 
intensidad de señal— o baja señal respecto al músculo en secuencias 
con información T1 y de alta señal en secuencias con información 
T2; el realce, luego de la administración de medio de contraste pa-
ramagnético, es igualmente heterogéneo (12,16,17). El incremento 
en la intensidad de señal en secuencias con información T1 y la 
presencia de niveles líquido-líquido en secuencias con información 
T2 sugieren hemorragia intratumoral (17). Las calcificaciones tu-
morales se han documentado en diferentes cohortes (3-5) entre el 
22 y el 28 % de los pacientes.

La tomografía por emisión de positrones (PET/CT, por sus siglas 
en inglés) proporciona información útil acerca de la actividad meta-
bólica del tumor y contribuye a establecer su estadio, permite además 
detectar metástasis ocultas no visualizadas en TAC y RM (18). La 
PET/CT es también útil para valorar la respuesta al tratamiento y defi-
nir conductas adicionales o cambios en la terapéutica. La disminución 
en la actividad metabólica del tumor luego de iniciado el tratamiento 
se puede observar incluso antes de que se reduzca el tamaño de las 
masas o que ocurran cambios morfológicos evidentes (19).

Respecto al tratamiento, aún se desconoce una estrategia de ma-
nejo óptima para los pacientes con TDCPR. Hasta la fecha, el mayor 
estudio que buscó establecer patrones de manejo y supervivencia en 
pacientes con TDCPR fue publicado por Gani et al. (18), quienes, 
mediante un análisis retrospectivo de la Base Nacional de Datos de 
Cáncer de los Estados Unidos, lograron identificar 419 pacientes 
mayores de 18 años con diagnóstico de TDCPR; de estos, el 86,5 % 
recibieron quimioterapia, el 41,2 % fueron sometidos a manejo qui-
rúrgico y el 13 % recibió radioterapia. Durante el estudio, el 69,7 % 
de los pacientes falleció con una supervivencia de 25,9 meses. La 
supervivencia a los 1, 3 y 5 años fue del 78,6 %, 32,3 % y 18,4 %, 
respectivamente. El análisis multivariado mostró que el manejo 
quirúrgico (HR = 0,68, IC 95 % [0,50-0,91]), la radioterapia (HR = 
0,55, IC 95 % [0,33-0,92]) y la quimioterapia (HR = 0,52, IC 95% 
[0,35-0,78]) fueron factores independientes asociados a mayores tasas 
de supervivencia. Por el contrario, la enfermedad en estadio IV (HR 
= 2,12, IC 95 % [1,41-3,18]) y las comorbilidades preexistentes se 
asociaron a un peor pronóstico. Los autores concluyeron que, aunque 
un tratamiento multimodal en pacientes con TDCPR puede conducir 
a una mayor supervivencia, aún se requieren más investigaciones y 
ensayos clínicos para establecer las mejores pautas de manejo (18).
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Figura 1. Ecografía abdominal. Masa intraabdominal de 12 × 12 cm, 
isoecoica respecto al parénquima hepático, con área anecoica central 
correspondiente a necrosis o degeneración quística.

Figura 2. Lesión focal del III segmento hepático, de aspecto sólido, con 
área central anecoica por probable necrosis de 7,6 × 5,6 cm. Características 
similares a las de la masa abdominal.

Figura 3. TAC de abdomen con medio de contraste en fase portal. Masa 
intraperitoneal, multilobulada, de densidad heterogénea con áreas 
centrales de baja atenuación por necrosis (*) y componente sólido 
periférico que realza con medio de contraste (flechas negras).

Figura 5. Reconstrucción sagital. Se observa una segunda masa bilobulada, 
ubicada en el espacio rectovesical de la pelvis, predominantemente sólida, 
con áreas centrales de baja atenuación y realce periférico con el medio 
de contraste. Desplaza y comprime la pared posterior de la vejiga (*) y 
pared anterior del recto (flecha negra) sin infiltrarlos.

Figura 4. Reconstrucción coronal: múltiples lesiones focales en ambos 
lóbulos hepáticos, redondeadas, de baja señal y con realce leve tras 
la administración de medio de contraste (*). No existe dilatación de la 
vía biliar y la porta se encuentra permeable (flecha roegra). Se observa 
además cómo la masa peritoneal desplaza los vasos mesentéricos sin 
infiltrarlos (flecha blanca).
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Figura 6. Imágenes histológicas. 
Hematoxilina y eosina (A y B). 
En A (microfotografía a 5×) se 
observa parénquima hepático 
con extensa infiltración por tumor 
maligno en el lado izquierdo de 
la fotografía que se dispone en 
sábanas (se demarca el límite 
del tumor y el parénquima 
hepático con línea punteada). 
B (microfotografía a 40×), las 
células tumorales muestran 
núcleos vesiculosos de cromatina 
clara (flechas negras) y citoplasma 
eosinófilo escaso, con mitosis 
(flecha verde). Se realizaron 
estudios de inmunoperoxidasa 
que confirmaron el diagnóstico: C 
(microfotografía a 10×) marcación 
de membrana para CD-56; D 
(microfotografía a 10×) marcación 
en patrón de Golgi para desmina; 
E (microfotografía a 10×) índice de 
proliferación celular Ki-67 del 80 
% en células tumorales.

Conclusión
El TDCPR es una neoplasia sarcomatosa rara, que afecta con 

mayor frecuencia pacientes jóvenes de raza blanca y sexo masculino. 
En imágenes, el hallazgo característico es el de múltiples masas de 
tejido blando que comprometen primariamente la pelvis y la cavidad 
peritoneal sin un origen definido en algún órgano sólido. El médico 
radiólogo debe estar familiarizado con esta patología y considerarla 
dentro del diagnóstico diferencial de las masas peritoneales en paciente 
joven, así como conocer su comportamiento y el de sus potenciales 
complicaciones en las distintas modalidades de imagen.
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