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РЕЗЮМЕ
Дезмопластичният дребно-клетъчен тумор (ДДКТ) е изключително ряд-
ко и агресивно първично перитонеално новообразувание, което се среща 
предимно при юноши и млади мъже. Въпреки наличието на различни 
терапевтични подходи, прогнозата остава неблагоприятна, поради агре-
сивния характер на тумора и склонността му към далечно метастазиране. 
Най-често компютърната томография (КТ) е първи метод на избор за ди-
агностицирането му. С все по-широкото прилагане на 18F-флуородезоксиг-
люкоза (18F-FDG) за метаболитно функционално-структурно изобразяване с 
позитронно-емисионна томография,  хибридизирана с КТ (ПЕТ/КТ), ще внесе 
допълнителна информация в първоначалната диагностика, стадирането 
и особено при проследяването на ДДКТ. За съжаление в достъпната лите-
ратура, данните са ограничени и приносът на на  18F-FDG-ПЕТ/КТ изисква 
допълнителни проучвания. 
Представяме клиничен случай на 21-годишен мъж с хистологично вери-
фициран дезмопластичен дребно-клетъчен тумор (ДДКТ) произхождащ от 
дясната семенна връв, първоначално изявяващ се с подуване на дясната 
скротална половина, като при извършеното 18F-FDG PET/CT изследване се 
установява обширна интраабдоминална и тазова метастатична болест, под-
чертавайки ключовата роля на метода в целотелесното стадиране и тера-
певтичното планиране.
Ключови думи: дезмопластичен дребноклетъчен тумор, 18F-FDG - ПET/КT.

ABSTRACT
Desmoplastic small round cell tumor (DSRCT) is an exceptionally rare and highly 
aggressive primary peritoneal neoplasm predominantly seen in adolescents 
and young adults. Despite the availability of various treatment modalities, the 
prognosis remains grim due to the tumor’s aggressive nature and tendency for 
widespread metastasis. Although imaging of DSRCT is frequently documented 
using computed tomography (CT), the role of 18F-fluorodeoxyglucose positron 
emission tomography/computed tomography (18F-FDG PET/CT) in the initial 
diagnosis, staging, and particularly in the follow-up evaluation, is less explored. 
We present the case of a 21-year-old male with histologically confirmed 
desmoplastic small round cell tumor (DSRCT) originating from the right spermatic 
cord, initially presenting with right scrotal swelling and subsequently found to 
have extensive intra-abdominal and pelvic metastatic disease on 18F-FDG PET/
CT, highlighting the modality’s crucial role in whole-body staging and therapeutic 
planning.
Key words: Desmoplastic small round cell tumor, 18F-FDG - PET/CT
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ВЪВЕДЕНИЕ: 
Дезмопластичният дребно-клетъчен тумор 

(Desmoplastic Small Round Cell Tumor – DSRCT, ДДКТ) 
е рядко злокачествено агресивно новообразува-
ние, което обикновено се среща при юноши и мла-
ди мъже, като съотношението между мъже и жени 
е приблизително 4:1 (1). Хистологично се характе-
ризира с добре оформени гнезда от малки, кръгли 
туморни клетки, вградени в обилна десмопластич-
на строма (2). Заболяването протича с агресивен 
клиничен ход, като смъртността достига 70% три 
години, след поставяне на диагнозата (3). Най-чес-
тата находка при провеждане на образни изследва-
ния е ангажирането на перитонеума, като обикно-
вено се наблюдават множество туморни формации, 
изхождащи от мезентериума или оментума без 
видим произход от друг паренхимен орган. Пове-
чето пациенти изпитват неспецифични симптоми 
като абдоминален дискомфорт, болка или подува-
не, както и симптоми от страна на различни органи 
и системи, в резултат на притискане по съседство 
на близкоразположени тъкани и органи. Поради 
неспецифичната клинична картина, 18F-FDG PET/
CT може да играе ключова роля като част от ця-
лостното целотелесно стадиране, което подпома-
га точното определяне на разпространението на 
заболяването. Преставяме рядък клиничен случай 
на млад мъж на 21години с дезмопластичен дреб-
но-кръглоклетъчен тумор, насочен към Клиниката 
по Нуклеарна медицина за инициално стадиране 
на заболяването с 18F-FDG PET/CT. 

КЛИНИЧЕН СЛУЧАЙ
Пациент на 21 години, с начално откриване на 

болестта на урологичен преглед, с анамнестични 
данни за подуване и втвърдяване на дясна скро-
тална половина от два месеца. На проведени об-
разно-диагностични изследвания - ехография и 
магнито-резонансна томография (МРТ) са описани 
- овална находка до горния, ляв тестис, с размери 
- 29 / 21 мм и няколко броя формации с подобна 
характеристика в малкия таз, вдясно от пикочния 
мехур, с максимални размери до 6 см в диаметър. 
Предвид образа за инвазивна болест е последвала 
тъканна резекция, с цел хистологична верифика-
ция и интраоперативно описание на туморна фор-
мация в областта на кордорна над десния тестис с 

размери 4 см, която е екстирпирана. Поставена е 
хистологична диагноза - мезенхимен дребноклетъ-
чен тумор с имунохистохимични данни за позитив-
на експресия за CKAE1/AE2, Vimentin, CD56, Desmin. 
Липсваща експресия (негативни) за SALL4, PLAP, 
WT1 (антитяло, реагиращо с N-terminus), calretinin, 
inhibin, SMA, S-100, SOX-10, CD45, MyoD1. Пациентът 
е насочен към Клиниката по Нуклеарна медицина 
в УСБАЛО „Проф. Иван Черноземски“ с оглед цело-
телесно стадиране и определяне на разпростране-
нието на онкологичния процес. 

На проведеното изследване се изобразява зна-
чима по обем метастатична болест, локализирана 
интраабдоминално, на ниво перитонеум по хода на 
Глисонова капсула с хиперметаболитна, мекотъканна 
формация до десен хепатален дял, над горен полюс 
на десен бъбрек, с размери - 22/42мм; изобпазяват се 
и подобни огнища, вентрално от ляв лоб на слезката 
32/24мм (Фиг. 1); патологични конгломерати от увели-
чени лимфни възли ad portam hepatis, парацелиачно 
и двустранно ретроперитонеално на нивото на L2/L3 
с формиране на централно-некротични фотопенични 
промени. (Фиг. 2) В малкия таз се визуализират мно-
жество разнокалибрени обемни мекотъканни лезии 
със солидни и кистични участъци, най-голямата вдя-
сно вентрално и латерално от пикочния мехур с ком-
пресията му по съседство и обем - 80/68мм, с наличие 
на хиперметаболитна периферия - SUVmax 9,52, score 
5 и централно фотопенични некротични промени. 
Визуализират се и множество хиперметаболитни па-
тологични конгломерати двустранно параилиачно, 
обтураторно и мезентериално, с размери до 56/42мм 
(вдясно общоилиачно) (Фиг.3). Резидуална, хиперме-
таболитна, мекотъканна формация в проксимална 
част на дясна семенна връв - с d~14mm, SUVmax – 
6,28. (Фиг.4)

След обсъждане на мултидисциплинара онколо-
гична комисия, с оглед определяне на възможни те-
рапевтични подходи, пациентът е насочен към Кли-
никата по Медицинска онкология за провеждане на 
системно противотуморно лечение.

ОБСЪЖДАНЕ:
Дезмопластичният дребно-клетъчен тумор (ДДКТ) 

е рядко злокачествено новообразувание, което попа-
да в хистологичната категория, наречена „малки кръг-
ли и сини клетъчни тумори“. Тази група включва също 
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така невробластом, тумор на Уилмс, рабдомиосарком, 
сарком на Юинг, примитивен неуроектодермален ту-
мор, остеосарком, лошо диференциран синовиален 
сарком и лимфоми (4).

Характерната образна находка при ДДКТ е нали-
чието на множество мекотъканни маси, разположени 
най-често в таза (ректо-везикални и ректо-уретрини 
пространства), а вторично – в оментума и мезентери-
ята на перитонеалната кухина, без да има определен 

орган, от който да произхождат (5, 6). При КТ тези 
маси обикновено показват зони с ниска плътност, от-
разяващи некроза, хеморагия или изразена десмоп-
лазия, с твърд компонент, който хетерогенно се усил-
ва с контрастното вещество (7, 8). Описани са също и 
области с неравномерно перитонеално „утлъстяване“ 
и асцит,  като образни находки при КТ (3).

Разпространението на заболяването включва ди-
ректна инвазия на перитонеалните листове, както и 

Фиг. 1

Фиг. 2
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(13%). Медиастинална лимфаденомегалия е наблюда-
вана в 20% от случаите.

ДДКТ често представлява диагностично предизви-
кателство и обикновено се диагностицира в напред-
нал стадий, поради неспецифичните симптоми, като 
абдоминална болка, подуване, гадене и диария (12). 
Образната диагностика играе решаваща роля в уста-
новяването на диагнозата, стадийната оценка и мони-
торинга (12). Въпреки, че конвенционалните образни 

Фиг. 3

Фиг. 4

лимфогенно и хематогенно разпространение (9). Чер-
нодробният паренхим е най-често срещаното място 
за екстраперитонеално засягане, последвано от бели-
те дробове, костите, слезката, плеврата и меки тъкани 
(9, 10). В публикация, описана от Thomas и сътр. (11), 
лимфаденомегалия е била демонстрирана при 50% от 
пациентите, като са били засегнати следните абдоми-
нални лимфни вериги: парааортални (100%), аорто-
кавални (71%), портокавални (50%) и мезентериални 
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методи, като компютърна томография (КТ) и магнитен 
резонанс (МРТ), са най-често прилагани, те не винаги 
осигуряват достатъчно точна оценка на пълното раз-
пространение на заболяването, особено при наличие 
на обширно перитонеално засягане и дистантно виз-
церално и лимфогенно метастазиране.

Позитронно-емисионната томография (ПЕТ/КТ или 
PET/CT) комбинира метаболитна и структурно-то-
пографска анатомична образна диагностика, като 
предоставя полезна информация за пролифератив-
ната активност (клетъчно-биологичната агресия) на 
тумора и помага за установяване на неговия стадий в 
целотелесен план на скениране, и за откриване на ме-
тастази, които не се визуализират с КТ и МРТ (13). PET/
CT, с възможностите за количествени и определения 
на метаболитната агресия на всяка лезия (SUVmax; 
TLG; MTV D.Score), е „ключ“ за оценка на отговора на 
лечението, прогнозата за пациента и за индивидуа-
лизирано моделиране на комплексното лечение, с 
допълнителни промени в терапията. Намаляването 
на метаболитната активност (спадане на стойностите 
на SUVmax; TLG; MTV D.Score) на тумора след започ-
ване на лечението, може да бъде наблюдавано дори 
преди намаляване на размера на масите с настъпване 
на морфологични промени, защото метаболитната „ту-
морно-клетъчна смърт“ изпреварва по време струк-
турно-тъканните промени (14).

Приложението на 18F-FDG PET/CT в проследява-
нето на пациенти с ДДКТ, предоставя важна инфор-
мация за ефективността на лечението. Тя позволява 
по-добра преценка на това, дали да се продължи или 
модифицира текущият лечебен режим, с надеждата за 
подобряване на резултатите при това иначе тежко за-
боляване.

Хирургичното лечение, включващо циторедуктив-
на хирургия и хипертермична интраперитонеална 
химиотерапия (HIPEC), води до подобрена преживя-
емост, особено когато се комбинира с химиотерапия 
(15). Цялостното абдоминално лъчелечение (WART) се 
появява като възможност за лечение след химиотера-
пия, въпреки потенциалните усложнения. Проучване, 
използващо цялостно абдомино-пелвично, модули-
ране по интензитет лъчелечение, предлага намалена 
радиационна токсичност, в сравнение с конвенцио-
нално абдоминалното лъчелечение WART (16).

Системната химиотерапия, особено режимът P6, 
е основата на лечението на ДДКТ, докато други въз-

можности, като инхибитори на CDK4/6, антитяло-ле-
карствени конюгати и арлотиниб, показват различна 
ефективност (17). Нов химиотерапевтичен агент ONC-
201, проявява обещаващи резултати, като инхиби-
ра растежа на тумора в предклинични модели (18). 
Имунната терапия, таргетираща рецептори като B7-
H3, GD2, EGFR, HER2, инхибитори на тирозин киназата 
и андрогенни рецептори е обещаваща перспектива, 
особено при по-млади болни, благодарение на благо-
приятните си дългосрочни ефекти. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ:
ДДКТ е рядък саркоматоиден злокачествен тумор, 

който най-често възниква в перитонеалната кухина 
и се характеризира с лоша прогноза. Представеният 
клиничен случай подчертава ролята и приносите на 
18F-FDG PET/CT в ициалното стадиране, прогнозата, 
предикцията на терапията на пациентите с това за-
боляване, особено при такива с обширна перитоне-
ална дисеминация. Хибридната образна диагностика, 
съчетаваща функционално-метаболитна и структур-
но-анатомична информация, допринася значително 
за по-точната оценка на разпространението на забо-
ляването, както и за мониториране на терапевтичния 
отговор. Това позволява по-прецизно индивидуали-
зиране на лечението и потенциално подобряване на 
клиничните резултати.
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