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RESUMEN

Introduccion: El término "sarcoma histiocitico” fue propuesto por primera vez en 1970, en
2016 fue reclasificado en 5 grupos acorde a los trastornos histiociticos en base a los aspectos
clinicos, histologicos y moleculares. No se reporta predileccion de género, en la mayoria de
los casos la presentacion es extraganglionar, involucrando piel, bazo y/o tracto
gastrointestinal. La biopsia y el estudio inmunohistoquimico son imprescindibles para el
correcto diagndstico.

Objetivo: Describir la presentacion clinica, evolucion y tratamiento de un caso con sarcoma
de células dendriticas.

Presentacion de caso: Se presenta un paciente masculino de 72 afios de edad con lesiones
cutdneas generalizadas nodulares, con eritema moderado de bordes bien definidos y que
respeta la palma de las manos y region plantar, asociado a pérdida de peso y del apetito. El
estudio anatomopatoldgico evidencio infiltrado compatible con sarcoma de células
dendriticas y el inmunohistoquimico mostré positividad para vimentina, S-100, CK 20, CK
7, TIF1, CDA45. Recibi6 tratamiento con poliquimioterapia, fallece por progresion
intratratamiento.

Conclusiones: El sarcoma de células dendriticas es una enfermedad rara, la sobrevida es
corta y representa un gran reto el diagnostico especifico y tratamiento eficaz.

Palabras clave: sarcoma de células dendriticas; sarcoma histiocitico; inmunohistoquimica.

INTRODUCCION
El término "sarcoma histiocitico” fue propuesto originalmente por Mathé G y colaboradores
en el afio 1970. Y En 1987 la Histiocyte Society la clasificé tres grupos: Histiocitosis de
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células de Langerhans, Histiocitosis no-C Langerhans y las Histiocitosis malignas @ y en
2016 se reclasificd los trastornos histiociticos en 5 grupos, en base a los aspectos clinicos,
histolégicos y moleculares diferentes. ©

Acorde a algunas literaturas se manifiesta por tumores, que afectan con mayor frecuencia a
los ganglios linfaticos, el tracto gastrointestinal los tejidos blandos y la piel.

El sarcoma de células dendriticas representa menos del 1% de todas las neoplasias malignas
del sistema hematopoyético, muestra un curso clinico rapidamente progresivo, no se reporta
predileccién de géneroy en la mayoria de los casos la presentacion es extraganglionar,
involucrando piel, bazo y/o tracto gastrointestinal. ©

Los sintomas y signos del sarcoma histiocitico incluyen exantema cutaneo, adenopatias,
hepatoesplenomegalia, obstruccion intestinal, en ocasiones pancitopenia y la presencia de
sintoma sistémicos inespecificos, © los méas frecuentes son: fiebre, anorexia, astenia y
pérdida de peso.

Cuando afecta la piel, las manifestaciones pueden ser diversas e ir desde una erupcion
cutdnea como un rash, hasta lesiones nodulares que pueden ser solitarias 0 numerosos y que
usualmente afecta tronco y extremidades. Dentro del cuadro clinico también se describe
manifestaciones intestinales, tales como dolor, pesantez abdominal lo cual es consistente con
lesiones intestinales; con menor frecuencia suele haber dolor éseo y pueden identificarse
lesiones liticas por estudios de imagenologia por infiltracién de la enfermedad. "

El diagnostico se basa en la verificacion por medio de inmunohistoquimica del linaje
histiocitico, asi como la exclusién de otras neoplasias maligna. ® Los avances en técnicas
diagnosticas han permitido mayor comprension de estos trastornos.

Consideraciones éticas: Se cumplié con las indicaciones establecidas en la Declaracién de
Helsinki y las recomendaciones expuestas en “Guias internacionales para investigaciones
biomédicas que incluyen sujetos humanos”. Se solicitd el consentimiento informado al
paciente. El objetivo es describir la presentacion clinica, evolucién y tratamiento de un caso
con sarcoma de celulas dendriticas.

PRESENTACION DEL CASO
Paciente varon de 72 afios de edad, color de piel mestiza con antecedentes de hipertension
arterial compensada con tratamiento médico (enalapril), enfermedad pulmonar obstructiva
cronica compensada, exfumador (fumé durante 23 afios de forma activa).Acudio6 a consulta
de dermatologia por lesiones cutdneas de un mes de evolucion, diseminadas por todo el
cuerpo; ademas pérdida de apetito y de peso (de aproximadamente 13 kilos en el mes). No
otra sintomatologia.
Al examen fisico:
Piel: erupcién generalizada, que respeta dorso, palma de las manos y region plantar, las
lesiones son nodulares de diferentes formas y color en su mayoria con erittema moderado de
bordes redondeados y bien definidas, elevadas sobre el nivel de la piel con diferentes
tamarios que oscilan entre los 0,5 a 2cm de diametro, distribuidas en mayor nimero en el
cuello seguidas del térax y miembros superiores lo que motivd asistir a consulta de
dermatologia donde se realizd biopsia de piel y se diagnostico sarcoma de células
dendriticas, por lo que fue remitido al servicio de hematologia.
Complementarios:
HEMOGRAMA: Hemoglobina: 9.8g/l, leucocitos: 12.6x10°, diferencial: Neutrofilos: 54%,
Linfocitos: 12%, Monocitos: 0.06%, Eosinofilos: 0.6%, Satb: 0.5%, Juvenil: 0.3%,
Promielocitos. 0.9%, Blastos: 0.5%.



COAGULOGRAMA: Plaquetas: 75x10°, Tiempo Protrombina: Control: 13 seg, paciente: 14
seg, Tiempo Parcial de Trombina Activado: Control: 30 seg, paciente: 33 seg.

QUIMICA SANGUINEA:

LDH: 960 U/L ALAT:24U/L ASAT:39U/L GGT: 39 U/L

FAL: 186 U/L Ca: 2.30 mmol/L  fosforo: 0.55 mmaol/L

ESTUDIOS VIRALES: VIH: No reactivo, VDRL: No reactivo.

ECOGRAFIA: Higado de tamafio y eco estructura normal. Vesicula de paredes finas, no
litiasis. Pancreas de tamafio y eco estructura normal. Bazo: aumentado de tamafio, textura
homogénea, Volumen: 58.7cm®, hacia el polo inferior se observa imagen bien definida,
redondeada de (21x 16 mm) que impresiona estar en relacién con Bazo accesorio.

Rifiones: normales con aumento de su ecogenicidad con ligera disminucién de la relacion
seno parénguima no litiasis no ectasias ambos rifiones con mdltiples imagenes quisticas la
mayor en rifion derecho parapielica que mide 25x19mm y en el rifién izquierdo hacia el polo
superior que mide 52x19mm.

Rifdn derecho: 62X46mm parénquima: 15mm. Rifién izquierdo: 102 X 43 mm parénquima:
14mm. No ascitis no pseudo-rifidn no adenopatias intra-abdominales.

Prostata: aumentada de tamafio heterogénea con mudltiples calcificaciones que mide
554x34x35. Volumen: 36mm®.

RASTREO GANGLIONAR: se exploran cadenas ganglionares observando adenopatias con
mediastino de aspecto inflamatorio y menores de 2 cm.

SURVEY OSEO: se observa osteopenia no presencia de lesiones osteoliticas.
ECOCARDIOGRAMA: FEVI: 71%. Estudio normal en reposo.

BIOPSIA DE PIEL: infiltrado intersticial difuso de células indiferenciadas atipicas con
inmunofenotipo compatible con sarcoma de células dendriticas.

Inmunohistoquimica (IHQ): CK 20, CK 7, TIF1, CD45, FF (-), VIMENTINA (+), KI 67 (no
evaluable).

Baciloscopia: negativo

Biopsia de Médula Osea (BMO): medula hipercelular no se observan megacariocitos area
con abundantes histiocitos y en la zona paratrabecular se encuentran células indiferenciadas
atipicas que deben corresponder con sarcoma de células dendriticas no presencia de fibrosis.

Fig.1A. lesiones nodulares, de diferentes formas y color, en su mayoria con eritema moderado, bordes
redondeados y bien definidas, elevadas sobre el nivel de la piel, tamafio variable. B: lesiones nodulares en
ambos brazos que no afecta el dorso, palma de las manos ni region plantar de los pies.



DISCUSION
El sarcoma de células dendriticas es una neoplasia hematopoyeética muy rara derivada del
sistema monocito/macréfago y el diagndstico siempre debe ser a través de marcadores
inmunohistoquimicos y con el auge de la era molecular se describe la presencia de
mutaciones BRAFVF recurrentes. ©
El cuadro clinico es diverso dependiendo de él o los érganos afectados y puede ir desde
lesiones en piel, una masa palpable sintomas compresivos hasta sintomas sistémicos. En
estudios revisados sobresale el realizado por Kommalapati et al ‘%, donde expone que los
sitios de presentacion mas comunes fueron la piel y el tejido conectivo (41%), seguidos de
los ganglios linfaticos (14%) y el sistema hematopoyético (9%), y la mediana de
supervivencia global (SG) fue de seis meses. Esto coincide con la clinica del caso
presentado, pues los primeros sintomas reportados fueron las lesiones nodulares descritas en
piel con esplenomegalia y la supervivencia global fue de 6 meses desde el diagnostico.
La mayoria de los articulos revisados concuerdan que son neoplasias agresivas con poca
respuesta al tratamiento, en especifico las presentaciones con enfermedad diseminada al
debut, ™ en este caso la evolucion del paciente fue muy desfavorable pues la enfermedad al
debut encontraba en estadio diseminado y las comorbilidades presentadas por el paciente
ensombrecieron el prondéstico inicial.
La biopsia y el estudio IHQ son imprescindibles para el correcto diagndstico, afiadido a esto
el hallazgo de las mutaciones BRAFV600E recurrentes proporciona la primera evidencia
convincente de que se trata de neoplasias histiociticas."? El departamento de Anatomia
patoldgica describe en biopsia de piel realizada al paciente infiltrado intersticial difuso de
celulas indiferenciadas atipicas con inmunofenotipo compatible con sarcoma de células
dendriticas y la BMO es descrita como medula hipercelular no observan megacariocitos, area
con abundantes histiocitos y en la zona paratrabecular se encuentran células indiferenciadas
atipicas que deben corresponder con sarcoma de células dendriticas no presencia de fibrosis.
La bibliografia consultada sugiere que histol6gicamente los patélogos lo describen como una
proliferacion neoplasica formada por células pleomorficas de tamafio mediano y grande, con
ndcleos vesiculados y plegamientos de la membrana nuclear, cromatina granular fina.
También pueden describir la presencia de necrosis tumoral y el infiltrado inflamatorio de
fondo mixto y actividad mitética llegando al consenso que la apariencia histolégica del
sarcoma descrita no es patognomaonica y existe una superposicion morfologica significativa
con diversos imitadores, lo cual coincide con lo descrito en las muestras de este caso. "
Sin embargo con respecto a la inmunohistoquimica solo se determin6: CK 20, CK 7, TIF1,
CD45, FF que fueron negativos, VIMENTINA (+), KI67 (no evaluable) y lo recomendado
para confirmar la estirpe macrofagica y descartar otras neoplasias con similitudes es
determinar CD68, CD163, CD45R0O, CD45, CD 43 CD31 CD4, CD15, HLA-DR y a-1-
antitrypsin, asi como descartar linfomas anaplasicos de células grandes indicando
marcadores CD30, ALK y marcadores de celulas T, para excluir Linfoma difuso de células
grandes B marcadores de células B, también es necesario descartar la Histiocitosis de células
de L(ir)\gerhans /sarcoma: S100, CD1a, langerina y para excluir carcinoma indiferenciado las
CK.
Por lo que es importante utilizar un panel inmunohistoquimico lo suficientemente amplio
como para excluir estas otras posibilidades mucho mas comunes dado la complejidad del
diagndstico exhaustivo y la ausencia de signos patognoménicos que orienten a dicha entidad,
todo lo que nos evidencia que practicamente el diagnéstico se debe realizar por descarte de
otras patologias mas comunes que cursan con similitud histoldgica.



Este caso se concluy6 como sarcoma histiocitico de células dendriticas diseminado y se
impuso tratamiento con poliquimioterapia esquema (CHOP) ciclofosfamida, doxorrubicina,
vincristina, prednisona, el estado general del paciente se fue comprometiendo paulatinamente
con progresion intra-tratamiento en el segundo ciclo hasta presentar insuficiencia respiratoria
severa que ocasiond el deceso a los 6 meses del diagndstico y tras dos meses de tratamiento.
La literatura disponible sobre el manejo de esta entidad es limitada y no existe un protocolo
estandar para el manejo del sarcoma histiocitico. En el caso de la enfermedad con estadio
diseminado describen diferentes regimenes de tratamiento incluidos CHOP, CHOP-E y
BEAM, entre otros. *® Actualmente la terapia més utilizada para la enfermedad avanzada es
el régimen de poliquimioterapia CHOP. ®©

La agresividad del curso clinico y no tener un régimen de tratamiento estandar de eleccién
suponen un reto para el especialista por lo que un diagndstico oportuno y temprano puede
influir en el adecuado tratamiento.
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