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Resumen El tumor desmoplásico de células pequeñas azules y redondas es un tumor raro del 
tejido mesenquimal. Se presenta en adolescentes y adultos jóvenes con una mediana de edad 
de 22 años. Característicamente afecta al área intraabdominal, aunque en años recientes se 
han descrito otras localizaciones, entre ellas la paratesticular. Generalmente tiene un curso 
clínico agresivo con múltiples recurrencias, invasión a las estructuras adyacentes y metástasis 
a distancia. Presentación del caso: Se reporta el caso de un hombre de 23 años con cuadro 
de dolor y aumento del volumen testicular sometido a una orquiectomía radical derecha con 
reporte patológico de tumor desmoplásico de células pequeñas azules y redondas. Recibió un 
tratamiento con quimioterapia intravenosa, con el esquema vincristina, adriamycina, ciclo-
fosfamida/fosfamida and etopósidapor 17 cursos, con posterior recurrencia a nivel inguinal y 
retroperitoneal, por lo que se realizó cirugía más radioterapia (RT) postoperatoria. Al término 
de la RT, progresó a nivel sistémico pulmonar y hepático, y falleció por falla orgánica múltiple. 
(creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
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INTRODUCCIÓN

El tumor desmoplásico de células pequeñas azules y redon-
das es un tumor raro del tejido mesenquimal y altamente 
agresivo. Se presenta en adolescentes y adultos jóvenes con 
una mediana de edad de 22 años1. Típicamente se desarro-
lla en la cavidad abdominal (95%), mientras que sólo el 5% 
tienen lugar en otras localizaciones, entre ellas la parates-
ticular2. Es una neoplasia altamente agresiva, con un curso 
clínico que se caracteriza por recurrencias múltiples, inva-
sión a las estructuras adyacentes y metástasis a distancia, 
principalmente a los ganglios linfáticos y el pulmón1. 

Presentamos el caso de un paciente con tumor desmoplá-
sico paratesticular tratado con terapia multimodal y curso 
agresivo de la enfermedad.

PRESENTACIÓN DEL CASO

Paciente del sexo masculino de 23 años de edad, con ante-
cedente de tabaquismo desde los 16 años, a razón de tres 
cigarrillos por día, y alcoholismo social. Presenta un cuadro 
clínico de un mes de evolución con crecimiento testicular 
derecho asociado a dolor. Se realiza un ultrasonido testicu-
lar, el cual reporta lo siguiente: tumor de aspecto sólido en 
el hemiescroto derecho no dependiente del testículo (pa-
ratesticular). Los paraclínicos son: hemoglobina: 17.6; GB: 
6,300; plaquetas: 301,000: DHL: 312 UI/l; AFP: 1.6 ng/ml; 
GCH: 0 mUI/ml.

El paciente es sometido a una orquiectomía radical de-
recha y una exploración inguinal con hallazgos de una tu-
moración paratesticular de 7 × 5 cm aproximadamente, de 
consistencia pétrea y bordes irregulares, que involucra el 
cordón y sus elementos, además del polo superior del tes-
tículo derecho. El reporte histopatológico corresponde a un 
tumor desmoplásico de células pequeñas azules y redondas 
del cordón espermático, con bordes quirúrgicos negativos. 
La inmunohistoquímica indica lo siguiente: vimentina posi-
tiva, WT-1 positiva; ENE, desmina, CD56 y Bcl-2 positivos; 
ALK-1, cromogranina, mieloperoxidasa y S100 negativos 
(Figs. 1 y 2).

Se realizan estudios de extensión con tomografía de tó-
rax, abdomen y pelvis, sin enfermedad a distancia. 

Se inicia un tratamiento adyuvante con quimioterapia 
intravenosa siguiendo el esquema VAC/IE transpolado del 
sarcoma de Ewing, con vincristina 2 mg/m2 (dosis máxima: 
2 mg), doxorubicina 75 mg/m2, ciclofosfamida 1,200 mg/m2,  
actinomicina D 1,25 mg/m2 (cuando se alcanza la dosis de 
375 mg/m2 de adriamicina) e ifosfamida 1,800 mg/m2 más 
etopósido 100 mg/m2 cada tres semanas por un total de  
17 cursos (49 semanas).

Los estudios de extensión tras el tratamiento son negati-
vos. A los tres meses de seguimiento presenta recurrencia en 
el retroperitoneo y la ingle derecha (Figs. 3 A y B).

Se realiza la resección del tumor inguinal derecho + in-
jerto de vena ilíaca derecha con hallazgos de un tumor de 
15 × 8 × 6 cm que infiltra el tejido superficial con la fascia 
y se extiende hacia el espacio de Retzius, con infiltración 
de la arteria y la vena ilíaca externa derechas. Se trata de 
un tumor retroperitoneal irresecable. El reporte patológico 
muestra un tumor desmoplásico de células pequeñas azules 
y redondas.

Posteriormente, el paciente recibe RT 50 Gy en 25 sesio-
nes en la región inguinal y el retroperitoneo. Al término de 
la RT, aparece un nódulo subcutáneo en el mesogastrio. La 
tomografía computarizada de control muestra múltiples me-
tástasis pulmonares y hepáticas (Figs. 4 A y B). El paciente 
evoluciona a falla orgánica múltiple y fallece.

REVISIÓN DE LA LITERATURA

Los tumores paratesticulares representan apenas un 2% de 
las masas intraescrotales, a diferencia de los tumores tes-
ticulares, que representan el 98% de los casos. La gran ma-
yoría de los tumores paratesticulares (70%) son de etiología 
benigna, y entre ellos predominan el lipoma (66%), el tu-
mor adenomatoide, el leiomioma y el fibroma, pero el 30% 
tienen una etiología maligna, de los cuales alrededor del 
90% corresponden a sarcomas (el más frecuente es el leio-
miosarcoma [32%], seguido del rabdomiosarcoma [24%] y el 
liposarcoma [20%]3,4).Figura 1. Microscopia de luz.

Figura 2. Estudio de inmunohistoquímica.
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Los tumores paratesticulares se caracterizan por tener un 
crecimiento lento e indoloro. Son más frecuentes en varo-
nes adultos entre la segunda y la quinta décadas de la vida. 
Pueden afectar a la túnica testicular, el cordón espermático 
y el epidídimo; esta último es la localización de mayor pre-
sentación5.

El tumor desmoplásico de células pequeñas azules y re-
dondas es un tumor del tejido mesenquimal raro y altamen-
te agresivo. Fue descrito por primera vez en 1989 por Gerald 
y Rosai. Se presenta en adolescentes y adultos jóvenes con 
una mediana de edad de 22 años. La relación hombre:mujer 
es de 4:16,7.

Típicamente se desarrolla en la cavidad abdominal (95%), 
mientras que sólo un 5% tienen lugar en otras ubicaciones: 
paratesticular, páncreas, retroorbitario, cavidad craneal, 
pulmón, cabeza y cuello y glándulas salivales8.

El tumor desmoplásico se considera un miembro de la 
familia de tumores de células pequeñas azules y redondas 
de la infancia, junto con el tumor neuroectodérmico primi-
tivo, el rabdomiosarcoma alveolar y embrional, el sarcoma 
sinovial pobremente diferenciado y los tumores rabdoides. 
Por lo tanto, no existe un sistema de clasificación apropiado 
para el mismo2.

Típicamente se caracteriza por la asociación con la trans-
locación t (11:22) (p13:q12), que implica los genes WT1 y 
EWSR14,6.

La mayor parte son asintomáticos hasta el momento del 
diagnóstico. En los casos avanzados se presentan con ascitis, 
dolor, vómitos y pérdida de peso.

Son tumores altamente agresivos, con una mediana de su-
pervivencia sin tratamiento de menos de 12 meses. Tienen 
un curso clínico que se caracteriza por recurrencias múlti-
ples, invasión a las estructuras adyacentes y metástasis a dis-
tancia, principalmente a los ganglios linfáticos y el pulmón1.

El diagnóstico diferencial de esta entidad se realiza prin-
cipalmente con el sarcoma de Ewing/PNET, el cual puede 
presentar positividad a las queratinas en cortes por conge-
lación, pero en los cortes en parafina la característica del 
sarcoma de Ewing/PNET es la positividad a CD99 y vimentina 
y la negatividad a las citoqueratinas y los marcadores mus-
culares. La translocación recíproca cromosómica en el sar-
coma de Ewing/ PNET, t(11;22)(q24;q12), involucra al brazo 
largo del cromosoma 11, a diferencia de la translocación 
observada en el tumor desmoplásico, que involucra al brazo 
corto del cromosoma 111.

En cuanto al tratamiento, la bibliografía menciona que, 
por la translocación t(11:22), estos tumores pueden ser tra-
tados como el sarcoma de Ewing, y se recomienda la tera-
pia multimodal con cirugía, RT y quimioterapia; con este 
tratamiento se alcanza una mediana de supervivencia de 
17-25 meses, con menos del 20% de supervivencia a cinco 
años9,10.

Figura 3. A: la flecha muestra un conglomerado ganglionar en el 
retroperitoneo. 

Figura 4. A: metástasis pulmonares. 

Figura 3. B: la flecha muestra un conglomerado ganglionar en la ingle 
derecha.

Figura 4. B: metástasis hepáticas.
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En una revisión extensa de la literatura, se han reportado 
pocos casos de tumor de células redondas azules y pequeñas 
de localización paratesticular. La mayor serie reporta sólo 
13 casos, dos de ellos con metástasis pulmonar al diagnósti-
co y cuatro con metástasis linfática a retroperitoneo, cade-
na inguinal y cervical, con una mediana de supervivencia de 
16 meses con el tratamiento multimodal6,11-13.

En un estudio retrospectivo de pacientes tratados en el 
Memorial Sloan Kettering Cancer Center de julio de 1972 a 
julio de 2003, 66 pacientes con tumor localizado en el abdo-
men o la pelvis (96%) y otras localizaciones (2% en el testí-
culo, 2% en la cavidad torácica), con un 50% de metástasis 
ganglionar regional y un 41% de metástasis a distancia, fue-
ron tratados con terapia multimodal: siete cursos de VAC-IE 
y posteriormente cirugía y RT de consolidación a dosis de 30 
Gy. Se realizó quimioterapia mieloablativa con carboplatino 
seguido de trasplante autólogo en 16 pacientes que no res-
pondieron a la terapia mencionada5. Los resultados de este 
análisis retrospectivo muestran que con la terapia multimodal 
se alcanza una supervivencia global del 44% a los tres años5.

El presente es un caso digno de mención por la extremada 
rareza de la presentación y evolución tórpida, que llegó al 
fallecimiento incluso tras una terapia agresiva multimodal.

CONCLUSIÓN

El tumor desmoplásico es un tumor extremadamente raro 
con un curso altamente agresivo. La baja frecuencia de su 
presentación hace que las guías de tratamiento estén ba-
sadas en experiencias de varios grupos, generalmente re-
trospectivas, con tratamientos individualizados, por lo que 
los resultados no son comparables y se generan múltiples 
controversias.
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