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Case Reports & Case Series/Cas Cliniques
DESMOPLASTIC SMALL ROUND BLUE CELL TUMOUR OF THE ABDOMEN - A CASE REPORT
LA PETITE CELLULE DESMOPLASTIQUE RONDE BLEU TUMORALE DE L'ABDOMAINE - UN RAPPORT DE CAS
*SALAKO O, HABEEBU MYM, JIMOH MA, ADENIJI AA, ADENIPEKUN A1,  AJEKIGBE AT


INTRODUCTION
This case report of Desmoplastic Small Round Blue Cell Tumour (DSRBCT) is an uncommon and aggressive malignancy with not so many cases documented globally. Tumours of the small round blue cell (SRBC) family are highly malignant tumours of paediatric, adolescent and young adult population and are so called because of their characteristic small, round, relatively undifferentiated cells. They are usually neuroblastoma, rhabdomyosarcoma, non-Hodgkin's lymphoma, Ewing's sarcoma peripheral neuro-ectodermal tumour, synovial sarcoma, retinoblastoma, hepatoblastoma or nephroblastoma. DSRBCT variety is an uncommon, aggressive malignant type of SRBC tumour with a couple of cases reported in literature. The tumour is distinctively different as described by Gerald et al as a ' tumour with divergent differentiation'. Greater than 90% harbour a specific   chromosomal   abnormality  t(11;

INTRODUCTION
Ce rapport de cas de la Petite Cellule Desmoplastique Ronde Tumorale Bleu(DSRBCT) est une rare et agressive maligne avec de cas non documentés à l'échelle mondiale1. Les tumeurs de la petite famille de cellule rond et bleu (SRBC) sont très malignes en pédiatrie; la population adolescent et jeune adulte et sont appelés ainsi en raison de leur caractéristique de petite taille, rond, cellules relativement indifférencié2. Ils sont h a b i t u e l l e m e nt l e n e u ro b l a s to m e , rhabdomyosarcomes, le lymphome non hodgkinien, le Sarcome d'Ewing peripheral de neuro-tumeur ectodermique, le sarcome synovial, lerétinoblastome, l'hépatoblastomeou un néphroblastome3. La DSRBCT variété est un peu fréquent, agressifs malignes de type de tumeur SRBC avec un couple de cas rapportés dans la littérature4. La tumeur est nettement différente comme décrit par Gerald et les autres comme étant un "tumeur avec Différenciation divergentes"5. Plus de 90 % qui procurent une anomalie chromosomique spécifique t(11;11) (p13;   q12)6,7,   et   l'expression   des   cellules
21)(p13; q12),

and  expression  of epithelial,

épithéliales,   nerveuses,   myogènes, et
neural, myogenic, and mesenchymal markers
is common hence the importance of immunochemistry cannot be overemphasized for accurate diagnosis.
CASE REPORT
A 26 years old male of Liberian undergraduate student presented to the Accident & Emergency Department of Lagos University Teaching Hospital (LUTH), Lagos, Nigeria with 6 months history of progressive abdominal swelling, abdominal pain, change in bowel habit,  weight  loss,  obstructive  urinary
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marqueurs mésenchymateux est commune8 d'où l'importance de l'immunochimie ne saurait être trop soulignée pour la précision du diagnostic.
RAPPORT DE CAS
Un étudiant Libériens de premier cycle âgé de 26ans a été présenté au Département Hospitalier des Accidents & Urgences de l'Université de Lagos (LUTH), Lagos, Nigéria, avec 6 mois d'histoire de la partie progressiste du gonflement abdominal, des douleurs abdominales, de l'évolution de l'habitude de l'intestin, de la perte de poids, des symptômes urinaires obstructifs, un épisode de la saisie et l'histoire de la perte de conscience. Le patient a été envoyé de l'Hôpital Hospitalier de Korle Bu, Accra, Ghana pour LUTH à la demande du patient. Tomodensitométrie abdominale et pelvienne a révélé une masse abdominale mesurant 18.6x10.9x14.6cm, s'étendant à partir de la séquence droite située à droite lombaire de la fosse iliaque. La masse des structures adjacentes est déplacée sans aucun
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symptoms, an episode of seizure and history of loss of consciousness. The patient was referred from Korle Bu Teaching Hospital, Accra, Ghanato LUTH on the patient's request. Abdominal Pelvic CT scan revealed an abdominal mass measuring 18.6x10.9x14.6cm, extending from the right lumbar region to the right iliac fossa. The mass displaced adjacent structures with no involvement of the liver, lungs and lymph nodes. A biopsy showed a differential of neuroblastoma while immunohistochemistry confirmed the lesion to be desmoplastic small round cell tumour positive for AE1, EMA, DESMIN and NSE but negative for WT-1, CD99, CD56 and myogenia. After arriving in Lagos, he delayed even further and only presented to our service withdeterioratingcondition.
On physical examination he was chronically ill looking, cachectic, dyspnoeic, with bilateral pitting pedal oedema up to the knees. The abdomen was grossly distended and tender, a palpable huge, firm mass measuring 20x15cm, extending to all the fossa and pelvis was detected. Respiratory rate was 36 cycles per minute, bronchi breath sounds and bilateral basal crepitation were noted.
While on admission a repeat abdominal/ pelvic CT showed the disease progression with multiple intra-abdominal masses (mostly solid and poorly defined) with multiple cystic area of necrosis, compression of the rectum, distorted bowel anatomy and distribution, moderate ascites, enlarged liver (24.7cm) with multiple round masses and distorted pancreatic anatomy, moderate dilatation of the pelvicalyceal systems and the ureters. Chest CT scan showed right sided pleural effusion and basal consolidation with reduced right hemi-thorax and anterior mediastinal lymphadenopathy noted.
He was scheduled for 6 cycles of Intravenous(IV) Cisplatin (50mg/m2)75mg Day 1 and 100mg Etoposide (Day1, 3 and  5),


engagement de la part du foie, des poumons et des ganglions lymphatiques. Une biopsie a révélé un différentiel de neuroblastome tout en immunohistochimie a confirmé la lésion à être La Petite Cellule Desmoplastique Ronde Tumorale positive pour AE1, EMA, DESMIN et ESN, mais négatives pour le WT-1, CD99, CD56 et myogène. Après son arrivée à Lagos, il est encore retardé et seulement présenté à notre service avec un état de détérioration.
À l'examen physique il était à vue chroniquement malades, cachectiques, dyspnéiques avec d'œdème de la pédale par piqûres bilatéraux jusqu'auxgenoux. L'abdomenétaitgrossièrement distendu et tendre, un immense palpable, masse rigide mesurant 20x15cm, s'étendant à l'ensemble de la fosse et le bassin a été détectée. La fréquence respiratoire était de 36 cycles par minute, les crépitations basales, les bruits de bronchesrespiratoiresetbilatéralesontéténotés.
Alors sur l'admission, une répétition abdominale/ pelvien CT a montré la progression de la maladie avec plusieurs masses intra- abdominale (surtout sous forme solide et mal défini) avec plusieurs zones fibroses de nécrose, la compression du rectum, de l'anatomie de l'intestin et de distribution déformée, de l'ascite modérée, de l'hypertrophie du foie (24.7cm) avec de multiples masses rondes et de l'anatomiepancréatiquedéformée, toutceciont modéré la dilatation des systèmes pelvienne et les uretères. La poitrine tomodensitométrie a montré le côté droit de l'épanchement pleural et la consolidation basale avec réduction hémi- thorax et la lymphe adénopathie médiastinale antérieureestaussinotée.
Il a été programmé pour six cycles de voie intraveineuse (IV) Cisplatin (50mg/m2) 75mg le jour, 1 et 100mg d'Etoposide (les jours 1, 3 et 5), sous réserve d'insuffisance rénale adéquate, les paramètres hématologiques et d'hydratation adéquate. Il a reçu le premier cycle de Cisplatin (75mg) avec suffisamment de pré et de post traitement de gestion mais
Fig.1: CT Scan showing a large heterogeneously enhancing multilobulated soft tissue mass filling the abdominal cavity with areas of central areas of necrosis(block arrow).The liver is enlarged with irregular outlines with secondaries in situ(thin arrows)
Fig. 1: L'image scannée montrant un grand hétérogène aux multiples lobules de tissu mou, de l'amélioration de la masse du remplissage de la cavité abdominale avec zones du centre et de zones de nécrose (flèche de bloc). Le foie est élargi avec contours irréguliers avec secondaires en deux situ flèches.

Fig. 2: CT showing para-aortic lymphadenopathy
Fig. 2 : CT montrant la para-adénopathie aortique

subject to adequate renal, haematological parameters and adequate hydration. He received the first cycle of Cisplatin (75mg) with adequate pre and post regimen management but etoposide was discontinued due to his poor tolerance of the combination chemotherapy. He thereafter continued to deteriorate until he died after 1 month of hospitalization.
Discussion
DSRCT was first reported in 1989 by Gerald et al, to the best of our knowledge this is the first reported case in Nigeria. Gerald et al described DSRBCT as a mesenchymal malignancy predominantly located intra- abdominally with the following pathologic features; nesting pattern of growth; focal rhabdoid features; intense desmoplastic reaction; immune-histochemical reactivity for epithelial [keratin, epithelial membrane antigen (EMA)], neural [neuron-specific enolase (NSE)], and muscle (desmin) markers; and highly aggressive clinical behaviour. Other sites of occurrence are lymph nodes, peritoneum, diaphragm, spleen, liver, chest wall, skull, spinal cord, large intestine, small intestine, bladder, brain, lungs, testicles, ovaries, and the pelvis.
DSRBCT has a male predilection with an estimated male female ratio ranging from 5:1 to 10:1 though this is an index case, which happens to be a male gender in keeping with male predilection. A median age of 19 years has been reported. It is estimated that 9 out of 10 cases are diagnosed in male Caucasians with no other specific racial or ethnic preferences and this may account for the rarity of the disease in blacks Americans and Africans. A median age of 19 years has been reported and Letteiri et al revealed the peak incidence in black Americans was seen in the age range of 25–29 years of which the patient falls within this age range. The age-adjusted incidence rates for Caucasians, African- Americans, American Indians, and Asian Pacific Islanders were 0.2, 0.5, 0.3, and 0.1 cases/million, respectively.


en raison l'Etoposide a été arrêté en raison de sa faible tolérance à la chimiothérapie combinée. Il a par la suite continué à se détériorer jusqu'à ce qu'il meure après 1 mois d'hospitalisation.
Discussion
La DSRBCT a été signalé pour la première fois en 1989 par Gerald et les autres, si je ne m'abuse, ceci est le premier cas signalé au Nigéria. Gerald et les autres ont décrit DSRBCT comme étant une tumeur maligne mésenchymateuses située principalement au niveau intra abdominal avec les caractéristiques pathologiquessuivants; schémadecroissancede nidification; focal rhodoïd de fonctionnalités; intense réaction desmoplastique; réactivité histochimique immunitaire pour membrane épithéliales [épithéliale de la kératine antigène (EMA)], de neurones [neurone-énolase spécifique (SNG)], et le marqueur muscle (desmine) ; et très agressifs des comportement clinique9. D'autres endroits d'occurrence sont : la nodosité lymphe, du péritoine, le diaphragme, la rate, le foie, la paroi de la cage thoracique, le crâne, la moelle épinière, le gros intestin, l'intestingrêle, lavessie, lecerveau, lespoumons, lestesticules, lesovaires, etlepelvis10.
La DSRBCT a une prédilection mâle avec un ratio mâle-femelle estimative allant de 5:1 à 10:1. Pensant ceci, représente un cas d'index, qui se trouve être un sexe masculin en harmonie avec prédilection mâle. Un âge médian de 19 ans11 a été signalé. Il est estimé que 9 des 10 cas sont diagnostiqués chez des hommes caucasiens12 avec aucun autre point spécifique de préférences raciales ou ethniques13 et cela peut tenir compte de la rareté de cette maladie chez les Noirs américains et africains. Un âge médian de 19 ans a été signalé14 et Letteiri et les autres ont révélé l'incidence maximale chez les noirs Américains qui a été observée dans la fourchette d'âge des 25 à 29 ans et dont le patient tombe dans cette fourchette d'âge. Le taux d'incident ajusté selon l'âge chez les caucasiens, Afro- américains, amérindiens, et les Îles d'océan pacifique étaient respectivement de 0,2 - 0,5- 0,3 et 0,1 casparmillion15.
Cette  patiente  s'est  présentée  avec  une  grande
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This patient presented with overwhelming abdominal disease and gastrointestinal symptomatology which is in keeping with the abdomen being the commonest and the natural history of the disease which has a predilection for peritoneal spread and manifests as diffuse multiple implants. The tumour in early stages is asymptomatic and difficult to diagnose, it may cause nonspecific symptoms such as abdominal discomfort, pain or distension, nausea, vomiting, change in bowel habit. Hence patients present with advanced disease. The patient was apparently well prior to presentation with gross abdominal and pelvic disease that may displace, compress or invade adjacent structures leading to intestinal obstruction, erectile dysfunction and hydronephrosis are common. The tumour was locally obstructive with bladder and ureteric obstruction, invasion of the pancreas which resulted in hypoglycaemia and respiratory compromise secondary to splaying of the diaphragm.
More than 40% of patients have distant metastases at the time of diagnosis, mostly located in the liver, lungs, and lymph nodes. Paraneoplastic syndrome is frequent with DSCRT; however this didn't occur in this patient. Initially the hypoglycaemia was thought to be due to Paraneoplastic syndrome but was ruled out after invasion of the pancreas was confirmed.
Treatment approach in fit patient is radical and multimodal comprising of surgery, chemotherapy and radiotherapy, however treatment outcome remains very poor. Lal et a l r e p o r t e d t h a t t r e a t m e n t w i t h chemotherapy, surgery and radiotherapy conferred a 3-year survival of 55% compared to 27% for those who did not receive all three treatments.Though the patient was not fit for surgery or radiotherapy, he was considered for chemotherapy, which he received 1 course of Cisplatin chemotherapy, which he tolerated poorly. Frequently, these aggressive strategies are not possible due to poor performance score as seen in this patient with a Karnofsky Performance Score of 60%.


maladie abdominale et gastro-intestinale symptomatologie qui est en harmonie avec l'abdomen et étant la plus courante de l'histoire naturelle de la maladie qui a une prédilection pour péritonéale16 se manifeste en tant que propagation et de diffuser plusieurs implants17. La tumeur dans lespremiersstadesestasymptomatiqueetdifficileà diagnostiquer, il peut causer des symptômes non spécifiques comme une gêne abdominale, de la douleur ou de distension, des nausées, des vomissements, le changement d'habitude de l'intestin. 18 En conséquence, les patients présents sontàunstadeavancédelamaladie.Lepatientétait apparemment bien avant la présentation avec la maladie abdominale et pelvienne brute qui peut déplacer, comprimer ou envahir les structures adjacentes entraînant l'obstruction intestinale, la dysfonction érectile et l'hydronéphrose sont communes.Latumeurétaitlocalementobstructiveaux cancersdelavessieetàl'obstructionuretère,àl'invasion du pancréas qui a abouti à une hypoglycémie et a l'atteinte respiratoire secondaire à l'écartement du diaphragme.
Plus de 40 % des patients ont des métastases au moment du diagnostic qui sont situés surtout dans le foie, les poumons et les ganglions lymphatiques19. Le syndrome paranéoplasique est fréquent avec la DSCRT; cependant ce n'est pas survenu chez ce patient. Initialement l'hypoglycémie a été pensée pour être en raison desyndromeparanéoplasiquemaisaétéécartée aprèsquel'invasiondupancréasaétéconfirmée.
L'approche de traitement chez le patient sain est radicale et multimodal comprenant la chirurgie, la chimiothérapie et la radiothérapie20, mais le résultat du traitement reste très mauvais. Lal et les autres ont rapporté que le traitement avec la chimiothérapie, la chirurgie et la radiothérapie a conféré un survivant de 3 ans avec un taux de 55
% comparativement à 27 % pour ceux qui n'ont pas reçu tous les trois traitements21. Si le patient n'était pas adapté à la chirurgie ou la radiothérapie, il a été tout de même considéré pour la chimiothérapie, dont il a reçu 1 cours de Cisplatin chimiothérapie, qu'il a toléré de façon mauvaise. Souvent, ces stratégies agressives ne sont pas possibles en raison de la mauvaise performance de score comme vu chez ce patient avecunscoredeperformancede Karnofskyde 60
%.
La   chirurgie   de   réduction   tumorale étant
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Debulking surgery being the removal of at least 90% of the tumour burden is the preferred therapeutic option, as gross tumour resection is associated with prolonged survival (3-year survival of 58% compared to 0% in the non-resected patients). DSCRT is relatively chemo sensitive and various regimens have been used with the following chemotherapy associated with complete response doxorubicin, cyclophosphamide, vincristine and Cisplatin. Kushner et al reported twelve patients treated with the P6 protocol: 7  courses  of  chemotherapy  with c yc l o p h o s p h a m i d e ( 4 2 0 0 m g / m 2 ) , doxorubicin (75 mg/m2) and vincristine (HD- CAV) alternating with ifosfamide (9 to 12 mg/m2) and etoposide (500 to 1000 mg/m2). This was followed by surgery, radiotherapy, and myeloablative chemotherapy using thiotepa and carboplatin with stem cell rescue in some cases. All tumours showed partial response and survival of around 20 months were reported. The P6 protocol is used in many centres, mainly in resectable cases with significant treatment-related toxicities.
Several case reports describing modest activity with anthracycline based regimen, trabectedin, or temsirolimus have been reported. Several trials are on-going to improve response to various lines of chemotherapy, target therapy and hyperthermic intraperitoneal chemotherapy. DSCRT is radiosensitive, and the use of whole abdominal radiotherapy ( WAP) was established by Kushner et al in the adjuvant setting after debulking surgery and P6 protocol. The radiotherapy technique used was conventional or 2Dimensional planning of the whole abdomen and pelvis, to a prescription dose of 30 Gray with boost dose delivered to residual disease. WAP was associated with significant gastrointestinal and haematological toxicity (requiring red blood cell transfusion and GCSF support in some patients). Late complications consisted of small bowel obstruction (7/21 patients) and u rete ra l   s te n o s i s   ( 2 / 2 1   p at i e nt s ) .

l'élimination d'au moins 90% de la masse tumorale est la meilleure option thérapeutique22 comme brutes, est associé à une résection chirurgicale de tumeur à une survie prolongée (3 ans, le taux de surviede 58 % comparativementà 0 % danslanon- patients réséqués)23. Le DSCRT est relativement chimio sensible et divers régimes ont été utilisés après avec la chimiothérapie associée à la réponse complète de l a doxorubicine, à l a cyclophosphamide, à lavincristine etavec Cisplatin. Kushneretlesautresontrapporté12patientstraités avec le protocole P6 : 7 chimiothérapies avec la cyclophosphamide (4200 mg/m2), la doxorubicine (75mg/m2) etlavincristine(HD-CAV) enalternance avecl'ifosfamide (9à12mg/m2)etl'étoposide(500 à 1000 mg/m2). Cela a été suivi par la chirurgie, la radiothérapie et la chimiothérapie à l'aide de thiotépa et myéloablatifs carboplatine avec la lutte contre la délivrance de la cellule dans certains cas. Toutes les tumeurs ont montré une réponse partielle et la survie d'environ 20 mois ont été signalés24. Le protocole P6 est utilisée dans de nombreux centres, principalement dans de cas opérable à d'importantes toxicités liées au traitement25.
Plusieurs rapports de cas décrivant l'activité modeste avec une anthracycline fondée d'un schéma posologique trabectedin ou le temsirolimus ont été signalés. Plusieurs essais sont en cours pour améliorer la réponse à différentes lignes de chimiothérapie, thérapie cible et la chimiothérapie intrapéritonéale hyperthermiques26.
La DSCRT est radiosensibles et l'utilisation de la radiothérapie abdominale WAP (entier) a été créé par Kushner et les autres dans le cadre d'un traitement adjuvant après résection chirurgicale etdeprotocole P6. Latechniquederadiothérapie u t i l i s é e é t a i t c o n v e n t i o n n e l l e o u bidimensionnelle de l'ensemble de la planification de l'abdomen et du bassin, à une dose de prescription de 30 gris avec une augmentation de dose délivrée à la maladie résiduelle27. WAP a été associée à une toxicité hématologique et gastro-intestinaux importants (exigeant une transfusion de globules rouges et GCSF chez certains patients de soutien). Les complications tardives se composaient d'occlusion de l'intestin grêle (7/21 patients) et urétéralsténose(2/21 patients).
En outre, 16 des 21, 76 % ont rechuté dans le
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Furthermore, 16 of 21, 76% relapsed in the radiation field and eventually died of their disease. For this reason, the use of WAP intensity-modulated radiation therapy (WAP- IMRT) was studied by Pinnix et al, all of the  e i ght patients had received prior chemotherapy and surgical debulking (seven of them also had intraperitoneal Cisplatin ). One patient was still disease-free 20 months after treatment, although the rest experienced either local or distant failure after a median of 8.73 months from WAP-IMRT. A comparison study of WAP-RT (n = 22) and WAP IMRT (n = 9) after chemotherapy and maximal debulking surgery. WAP IMRT was associated with lower incidence of acute gastrointestinal and hematologic toxicities. The 3-year overall survival and progression-free survival (PFS) rates were 50% and 24%, respectively. Given the limited data of efficacy, WAP-RT and IMRT currently remain in the setting of clinical trials. DSCRT is a fatal disease with poor outcomes and a median survival rate of 17 to 25 months. A rare case of a patient surviving to the 43rd month after diagnosis has been reported.
Conclusion: Desmoplastic Small Round Cell Tumour is a lethal disease, characterized with high  tumour  burden  in  the  abdomen,   m e t a s t a t i c d i s e a s e , u n f a v o u ra b l e performance score and no significant improvement in survival despite aggressive multimodal therapy.
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champ de rayonnement et cela finira par mourir de la maladie28. Pour cette raison, l'utilisation du WAP radiothérapie avec modulation d'intensité (IMRT WAP) a été étudiée par Pinnix et les autres29, toutes les huit patients avaient reçu une chimiothérapie préalable et une chirurgie de réduction tumorale (sept d'entre eux avaient aussi reçu par voie intrapéritonéale le Cisplatin). Un patient était encore identique à la maladie 20 mois après le traitement, mais le reste connu ni local ou éloigné, l'échec après une médiane de 8,73 mois de WAP-IMRT. Une étude comparative de WAP-RT (n = 22) et l'IMRT WAP (n = 9) a été associée à la chirurgie de réduction tumorale maximale après la chimiothérapie. L'IMRT WAP a été associée à une plus faible incidence de troubles gastro-intestinaux aigus et les effets hématologiques. Les 3 ans de survie globale et la survie sans progression (SSP) du taux étaient respectivement de 50 % et de 24 %. Comptetenu du nombre limité de données d'efficacité, WAP- RT et l'IMRT sont encore en l'établissement des essaiscliniques30. La DSCRTestunemaladiefatale avec de mauvais résultats et un taux de survie médiande 17 à 25 mois31. Uncasrared'unpatient qui parvient à survivre au 43ème mois après que le diagnosticaétésignalé32.
Conclusion: La DSCRT est une maladie mortelle à forte charge tumorale dans l'abdomen, la maladie métastatique, défavorable et aucuns résultats de performances d'amélioration significative à la survie malgré la thérapie multimodaleagressive.
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ABSTRACT


Desmoplastic Small Round Cell Tumour (DSRCT) is an uncommon malignant type of Small Round Blue Cell tumours with less than 200 cases reported in literature. Notorious for its aggressiveness, its commonest site of affectation is the abdomen, with a predilection for peritoneal cavity and prone to spread to multiple organs. We report a case of a 26-year old male undergraduate who presented with a 6-month history of progressive abdominal swelling associated with abdominal pain, weight loss, and change in bowel habits. He was cachectic with dyspnoea, bilateral pitting pedal oedema, a grossly distended and a palpable huge firm mass measuring 20 x 15cm. Immunohistochemisttry confirmed a diagnosis of DSRCT. An abdominopelvic Computed Tomography (CT) scan showed extensive abdominal and pelvic disease with pulmonary and liver metastases. He could only tolerate one course of chemotherapy due to deteriorating renal function. It ran an aggressive course of 9 months from onset of symptoms to eventual demise of the patient.


Conclusion: Desmoplastic Small Round Blue Cell Tumour is an uncommon and fatal disease, with no significant improvement in survival despite aggressive multimodality therapy. A high index of suspicion and Immunohistochemistry for accurate diagnosis as well as prompt and effective treatment will improve outcome.


Key Words: Desmoplastic Small Round Blue Cell Tumour, Abdomen organs, Aggressive course, Nigeria.





Résumé


La Petite Cellule Desmoplastique Ronde Tumorale (DSRCT) est un type de petites tumeurs malignes, rares et rondes de cellules bleues avec moins de 200 cas rapportés dans la littérature. Tristement célèbre pour son dynamisme, l'endroit le plus commun de préférence est l'abdomen, avec une prédilection pour cavité péritonéale et enclins à s'étendre à plusieurs organes. Nous rapportons le cas d'un homme âgé de 26 ans du premier cycle qui présenté avec un historique de 6 mois d'un gonflement abdominal progressif associées à des douleurs abdominales, perte de poids, et le changement des habitudes de défécation. Il a été décharné avec dyspnée, bilatéraux, un œdème de la pédale par piqûres grossièrement distendu et palpable avec une immense masse rigide mesurant 20 x 15cm. Les immunohistochimies concernant les composants ont confirmé un diagnostic de DSRCT. Un abdomino-pelvienne supputer tomographie qui est une méthode d'exploration radiologique permettant d'obtenir des radiographies par plans d'un organe à une profondeur déterminée (CT) a montré une importante maladie abdominale et pelvienne avec transfert d'hépatiques pulmonaires. Il ne pouvait tolérer un cours de la chimiothérapie en raison de la détérioration de la fonction rénale. Il a exécuté une action agressive de neuf mois à compter de l'apparition des symptômes pour finalement aboutir à la mort du patient.


Conclusion: La Petite Cellule Desmoplastique Ronde Tumorale est une maladie rare et mortelle, avec aucune amélioration significative de la survie malgré la thérapie multi modalité agressive. Un indice élevé de suspicion et d'immunohistochimie pour la précision du diagnostic ainsi que le traitement rapide et efficace permettra d'améliorer les résultats.


Mots clés: La Petite Cellule Desmoplastique Ronde Tumorale, organes abdominaux, agressive, Nigéria.










