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RESUME : La tumeur desmoplastique 2 petites cellules rondes
(TDPCR) est une entité d’histogenése incertaine, décrite pour
la premiére fois en 1989. C’est une tumeur maligne extréme-
ment rare et hautement agressive. Elle touche essentiellement le
sujet jeune de sexe masculin avec un emplacement presque
exclusivement intra-abdominal et sans origine viscérale évi-
dente. Cette tumeur est caractérisée par sa morphologie dis-
tincte et son profil polyphénotypique particulier.

Les auteurs rapportent le cas d’une tumeur desmoplastique
intra-abdominale a petites cellules rondes chez une patiente de
24 ans et discutent a travers une revue de la littérature les
aspects cliniques, morphologiques et immuno-histochimiques
ainsi que les données récentes de la biologie moléculaire concer-
nant Porigine de cette entité rare.

INTRA-ABDOMINAL DESMOPLASTIC SMALL ROUND CELL TUMOR.
A CASE REPORT
SUMMARY : Intra-abdominal desmoplastic small round cell
tumor is an extremely rare and aggressive neoplasm that pre-
dominantly occurs in young adult men; it has an uncertain his-
togenesis, and predominant or exclusive intra-abdominal
localisation without visceral origin involvement. This tumor is
characterized by its distinct morphology and its multiphenoty-
pic differentiation.
We report a case of an intra-abdominal desmoplastic round cell
tumor in a 24 years old woman. In the light of this case, the cli-
nical morphological immunohistochemical and molecular of
this rare desease are revewed.
KEYWORDS : Desmoplastic tumor - Small round cell tumor -
Morphology - Immunohistochemistry

INTRODUCTION

La tumeur desmoplastique a petites cellules
rondes (TDPCR) est une entité anatomo-cli-
nique de description récente (1, 2, 3) extréme-
ment rare et hautement agressive. Cette nouvelle
entité affecte essentiellement 1’adolescent et
I’adulte jeune de sexe masculin avec une locali-
sation presque exclusivement intra-abdominale,
sans origine viscérale évidente. Elle est caracté-
risée par une morphologie et un profil phénoty-
pique distincts, et une histogenése encore
incertaine.

OBSERVATION

La patiente B.S. agée de 24 ans sans antécé-
dents pathologiques particuliers, consulte pour
une distension abdominale associée a des dou-
leurs et & des troubles de transit sans notion
d’aménorrhée. Cexamen clinique note la pré-
sence d’une masse abdominale hypogastrique
adhérente au plan profond; les aires ganglion-
naires sont libres. Le bilan biologique trouve un
syndrome inflammatoire isolé. I’échographie
abdominale complétée par une tomodensitomé-
trie montrent la présence d’une volumineuse
masse abdomino-pelvienne mesurant 17x 15x
10 cm de structure hétérogene (fig. 1), associée
a un épanchement péritonéal et refoulant les
structures digestives et vasculaires. Une laparo-
tomie exploratrice confirme la présence d’une
énorme masse abdomino-pelvienne engainant la

queue du pancréas ainsi que la présence d’une
ascite et d’une carcinose péritonéale. Une libé-
ration de la tumeur est réalisée ainsi qu’une
omentectomie et une pancréatectomie caudale.
L’examen histologique montre la présence d’une
prolifération tumorale trés indifférenciée de cel-
lules de petite taille avec un cytoplasme peu
visible, des noyaux basophiles en anisocaryose
modérée et comportant des figures de mitose.
Ces cellules prennent une architecture lobulée
au sein de bandes de fibrose dense (fig. 2). Une
étude immunohistochimique réalisée montre un
marquage intense par 1’anticorps anti-NSE (neu-
ron-specifique enolase), antiVimentine et anti-
kératine (fig. 3) et un marquage faible par
I’anticorps anti-desmine (fig. 4). Le diagnostic
d’une tumeur desmoplastique a petites cellules
rondes est retenu. Les suites opératoires sont
simples. La patiente est adressée a l’institut
national d’oncologie pour complément de chi-
miothérapie et depuis elle est perdue de vue.

DISCUSSION

La tumeur desmoplastique a petites cellules
rondes est une tumeur maligne hautement agres-
sive. Elle a été décrite pour la premiére fois par
Gerald et Rosai en 1989. Elle appartient au
groupe des tumeurs malignes peu différenciées a
petites cellules de ’enfant et de 1’adolescent,
comprenant le sarcome d’Ewing, les rhabdo-
myosarcomes, les tumeurs neuroendocrines
périphériques (PNET) et le neuroblastome (4, 5,

(1) Service d’anatomie pathologique, CHU Ibn Sina 6).
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Fig. 1. TDM abdominale montrant une énorme masse abdominale
d’aspect hétérogene.

Fig. 3. Cellules tumorales montrant un marquage positif par I’anti-
corps anticytokératine.

La TDPCR atteint principalement [’adoles-
cent et 1’adulte jeune de sexe masculin (sex ratio
de 5/1). Lage au diagnostic est en moyenne de
20 ans et généralement inférieur a 40 ans (7, 8)
avec des extrémes de 5 a 52 ans (5, 9).

Son point de départ est le plus souvent intra-
abdominal sans origine viscérale évidente avec
presque toujours une masse abdominale et/ ou
une carcinose péritonéale (2, 10). Plus rarement
une localisation initiale médiastinale (4, 11),
pleurale (12, 13), paratesticulaire (14, 15, 16),
osseuse (7) et méme un cas de tumeur intracra-
nienne (17) ont été rapportés.

Sur le plan macroscopique, la tumeur se pré-
sente sous forme de nodules multiples dévelop-
pés en surface du péritoine. Parfois, un élément
tumoral est dominant, entouré de nodules satel-
lites en taches de bougie sur le revétement péri-
tonéal. La tumeur a une consistance ferme voire
dure, a surface lisse et volontiers bosselée. La

Fig. 2. Prolifération cellulaire dense entourée d’un stroma desmo-
plastique (Hématoxyline- éosine x 60).

Fig. 4. Marquage faiblement positif par I’anticorps antidesmine.

tranche de section est blanc-grisatre avec des
foyers de nécrose associés parfois a des zones
myxoides.

Histologiquement, 1’aspect est caractéris-
tique, montrant des ilots de cellules tumorales
entourés d’un stroma fuso-cellulaire desmoplas-
tique dense. Les cellules tumorales sont de petite
taille, rondes avec des limites cellulaires peu
visibles et un noyau hyperchromatique ovale ou
arrondi. ’index mitotique est ¢élevé, le cyto-
plasme est réduit contenant parfois un matériel
éosinophile PAS positif (5, 7, 10, 18, 19). Les
cellules tumorales peuvent parfois avoir un
aspect en bague a chaton et poser le probleme de
diagnostic différentiel avec un adénocarcinome
(5,20, 21).

Dans la plupart des cas, 1’aspect morpholo-
gique permet d’évoquer le diagnostic, mais il
sera confirmé par les techniques complémen-
taires d’immunohistochimie. Le profil immuno-
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histochimique de cette tumeur est caractéris-
tique, il associe 1’expression simultanée des
antigénes épithéliaux (EMA, Cytokératine),
musculaires (Desmine), mésenchymateux
(Vimentine) et neuroendocrines (NSE, CD57,
Synaptophysine +/-, Chromogranine +/-).
Récemment, certains auteurs ont individualisé
de nouveaux marqueurs tumoraux tel le MOC-
31, le Ber-EP4 et CA-125 (ce dernier marqueur
peut étre détecté méme au niveau du sérum des
malades) pour la différentiation épithéliale et le
HHF35 pour la différentiation musculaire (12,
21, 22, 23).

Si cette positivité simultanée pour des mar-
queurs de tumeurs d’origine variée permet le
diagnostic différentiel avec les autres tumeurs a
cellules rondes, elle pose le probléme de 1’étio-
pathogénie des TDPCR, qui reste encore incer-
taine. La théorie qui stipule que les cellules
tumorales dérivent d’une cellule souche multi-
potente est la plus plausible (4, 12). Récemment,
une translocation réciproque t(11-22) (p13; q12)
a été mise en évidence par la biologie molécu-
laire et les études cytogénétiques, particuliere-
ment par la technique de réaction en chaine de la
polymérase apres transcription inverse (RT-
PCR) (2, 4, 5). Cette translocation implique le
géne du sarcome d’Ewing (EWS) situé sur le
chromosome 22 et le géne de la tumeur de
Wilms (WT1) situé sur le chromosome 11 avec
production d’une protéine de fusion EWS-WT1
spécifique de la TDPCR (24, 25, 26). En outre
I’anticorps anti-WT1 (géne de la tumeur de
Wilms) pourrait servir de marqueur immunohis-
tochimique important dans le diagnostic de
TDPCR (5, 24, 27).

La stratégie thérapeutique optimale semble
étre le recours a une approche multidisciplinaire
dans laquelle chimiothérapie, chirurgie et radio-
thérapie doivent étre systématiquement envisa-
gées. La chirurgie premiere s’impose en cas de
tumeur localisée (comme c’était le cas de notre
patiente). Le plus souvent, la maladie est d’em-
blée étendue rendant I’exérése chirurgicale com-
plete illusoire. La polychimiothérapie apporte
des résultats inconstants. L’irradiation abdomi-
nale totale et I’'immunothérapie ont été souvent
proposées sans jamais apporter de réelle preuve
de leur efficacité (3, 10, 28, 29).

Le potentiel évolutif des TDPCR est essen-
tiellement local avec infiltration des structures
intra-abdominales; les métastases étant rares. Le
pronostic reste sombre en raison de leur chimio-
sensibilité rare et souvent partielle, qui pourrait
étre expliquée par I’importance du stroma des-
moplastique (10, 28).
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CONCLUSION

La TDPCR constitue une néoplasie rare et
hautement agressive qui doit étre impérative-
ment suspectée devant toute tumeur indifféren-
ci¢e intra-abdominale sans origine précise et ne
répondant pas de maniére habituelle a la chimio-
thérapie classique. Lhistogenése de cette entité
est encore incertaine, malgré les progres cytogé-
nétiques et de la biologie moléculaire. Son pro-
nostic demeure sombre avec une survie globale
médiocre d’ou la nécessité des études prospec-
tives en vue d’évaluation thérapeutique adéquate
basée actuellement essentiellement sur une chi-
rurgie agressive.
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