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Sarcoma de células dendriticas foliculares: una entidad poco frecuente
Follicular dendritic cell sarcoma: an unsual entity
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RESUMEN

Los sarcomas de células dendriticas foliculares son neoplasias linfoides extremadamente raras. Afec-
tan primordialmente a ganglios linfaticos con compromiso extranodal ocasional. El diagnédstico defini-
tivo requiere inmunohistoquimica. Su comportamiento clinico, el tratamiento, asi como su evolucidn
resultan poco conocidos. Presentamos el caso de un paciente al que se le diagnosticé un sarcoma
dendritico folicular con afectacidn axilar.

B palabras clave: neoplasia, sarcoma de células dendriticas foliculares, inmunohistoquimica.

ABSTRACT

Folicular dendritic cell sarcoma is an extremelly rare lymphoid neoplasm. Lymph nodes are predomi-
nantly affected, but occasionallu extranodal compromise is seen. Definitive diagnosis requires confir-
mation by inmunohistochemistry. The clinical features and management are not well know. We pre-
sent the case follicular dendritic cell sarcoma with axilary affectation.
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Los sarcomas de células dendriticas foliculares
(SCDF) son neoplasias linfoides muy poco frecuentes
que afectan principalmente a ganglios cervicales, axi-
lares y supraclaviculares; no obstante, se han descrito
casos en diversas localizaciones primarias extraganglio-
nares. Su comportamiento clinico, el diagndstico ana-
tomopatoldgico, el tratamiento, asi como su evolucion
resultan poco conocidos. A continuacion presentamos
el caso de un paciente al que se le diagnosticé un sarco-
ma dendritico folicular con afectacidn axilar.

Caso clinico: vardén de 53 afios, con antece-
dentes personales de hipertension arterial (HTA), hi-
percolesterolemia y tabaquismo, que consulté por
autopalpacion de tumoracion axilar de reciente apari-
cion sin sintomas acompafantes. A la exploracion se
apreciaba tumoracion axilar derecha de 4 cm de dia-
metro acompafado de otras adenopatias axilares pero
sin adenopatias en otros territorios ganglionares. Se
solicité ecografia axilar, tomografia computarizada (TC)
cervicotoracica y resonancia magnética (RM) con con-
clusién de adenopatias multiples en region axilar dere-
cha asi como la existencia de otras dos menores en la
transicién entre fosa supraclavicular e infraclavicular. Se
realizé biopsia de una de las adenopatias axilares con
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resultado de sarcoma de células foliculares, por lo que
fue intervenido realizdndose vaciamiento ganglionar
axilar hasta nivel 3 con diagndstico anatomopatolégico
de sarcoma folicular dendritico (Fig. 1).

Patrén estoriforme con células fusiformes que tienen ntcleos ovala-
dos y cromatina vesicular, con pequefios linfocitos entremezclados. La
flecha negra sefiala los nucleos ovalados de las células tumorales y la
cabeza de flecha indica los linfocitos entremezclados (hematoxilina-
eosina, 40x)
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Posteriormente se procedidé a una reinterven-
cion con exploracion de la cadena lateral cervical de-
recha tomando adenopatia submaxilar derecha para
biopsia intraoperatoria, que se encontré libre de en-
fermedad al igual que la cadena laterocervical derecha.
Se realizé linfadenectomia supraclavicular e infraclavi-
cular derecha; el informe concluyé con infiltracion de
(SCDF) en dos de los 11 ganglios asilados; las técnicas
inmunohistoquimicas detectaron marcadores CD21,
CD35 y CD23 caracteristicos de las células foliculares
dendriticas (Fig. 2). Recibio tratamiento adyuvante con
radioterapia externa y quimioterapia de 6 ciclos Caelyx
100 mg/dia. Con posterioridad, el paciente ha estado
en seguimiento sin haber mostrado indicios de recidiva
tras 10 afios desde la finalizaciéon del tratamiento.

Los tumores originados de células dendriticas
foliculares son neoplasias malignas derivadas de las cé-
lulas presentadoras de antigeno, encargadas de gene-
rar y regular la respuesta inmunitaria. Monday col., en
1986, los caracterizaron por primera vez. Se trata de
un entidad muy poco frecuente que constituye < 0,4%
de los sarcomas de tejidos blandos; el conocimiento de
la enfermedad y de su manejo es limitado dados los
pocos casos descritos en la literatura; Jain y col.(2017)
con 66 casos ofrecen la mayor serie recogida hasta la
fecha®.

Estos tumores suelen confundirse con linfo-
mas de células grandes, sarcomas fusocelulares, carci-
nomas somatoides, variantes de melanomas o sarco-
mas de células dendriticas interdigitantes. El sarcoma
de células foliculares dendriticas no parece tener pre-
dominio por el sexo y la edad de presentacidn: varia en-
tre 14 y 78 afos, con predominio en adultos alrededor
de los 45 afios, aunque también existen casos descri-

Sarcoma de células foliculares dendriticas con inmunohistoquimica
positiva para CD21 (tincion de membrana con anticuerpo anti CD21,
20x) (flechas)

tos en la infancia’?. Pueden involucrar sitios nodales y
extranodales, afectando en la mayoria de casos descri-
tos los ganglios axilares, cervicales y supraclaviculares,
mientras que aproximadamente un tercio de los casos
han sido descritos en localizaciones extraganglionares.
Asimismo se han informado casos en higado, bazo, ti-
roides, parotidas, paladar, pulmones, estémago, intes-
tino delgado, colon, pancreas, mama, retroperitoneo,
musculos de la pared abdominal y testiculos.

Se desconoce la etiologia pero en determi-
nados casos se relaciona como factor predisponente
la enfermedad de Castleman, que es una hipertrofia
ganglionar caracterizada por hiperplasia angiofolicular;
también se ha relacionado en algunos casos con enfer-
medades autoinmunitarias, como el pénfigo*3. Los SCDF
de localizacion ganglionar, asi como los asociados a mu-
cosas superficiales (paladar, lengua) son tumores que
clinicamente suelen presentarse como masas tumora-
les indoloras de crecimiento lento. Los pacientes con
neoplasias de localizaciéon abdominal frecuentemente
presentan malestar epigdstrico, sensacion de plenitud
gdstrica y masa palpable dolorosa en ocasiones acom-
pafiada de fiebre y pérdida de peso. Suelen ser tumo-
res de gran tamafio que pueden presentar hemorragia
0 necrosis asociada con posible infiltracion de tejidos y
organos adyacentes®. La sospecha diagnodstica se basa
en la historia clinica y en pruebas de imagen:tomografia
computarizada, resonancia magnética y el estudio ci-
tolégico por puncién-aspiracion, biopsia o escision
completa para estudio. Histopatoldgicamente son de
morfologia muy indiferenciada, con zonas nodulares
o moruliformes, una alta tasa de mitosis y diferentes
patrones de celularidad, siempre muy abigarrados; se
caracterizan por la abundante presencia de linfocitos
alrededor de los vasos. La diferenciacion entre SCDF y
los sarcomas originados en las demas células dendriti-
cas solamente es posible mediante técnicas inmunohis-
toquimicas; los marcadores como CD21, CD35 y CD23
resultan caracteristicos de este tumor?®,

Se consideran neoplasias de grado interme-
dio de malignidad, con un comportamiento biolégico
generalmente indolente, pero los pacientes con en-
fermedad extranodal, bulky o enfermedad intraab-
dominal son los que presentan un peor prondstico.
En pacientes con enfermedad localizada, la resec-
cién quirlrgica junto con radioterapia adyuvante re-
presenta la base del tratamiento®. No existe un pa-
pel bien definido para la quimioterapia adyuvante y
neoadyuvante; los esquemas cominmente utilizados
son los regimenes para el tratamiento del linfoma
no Hodgkin. La recidiva local aparece aproximada-
mente en un 36-43% de los casos, mientras que
las metastasis a distancia no se describen como ha-
bituales aunque se presentan en un 24-28% de
los pacientes asentando principalmente en pul-
mon e higado. La tasa de mortalidad es del 10-20%
siempre después de un largo periodo. La duraciéon de la
respuesta al tratamiento parece ser mayor en pacientes
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con histologia de bajo grado, con una duracion libre de
enfermedad de hasta ocho afios en pacientes inicial-
mente tratados con cirugia, radioterapia y quimiotera-
pia. La presentacion inicial con enfermedad metastasi-
ca confiere un pobre pronédstico®.

El SCDF es un tumor extremadamente raro con
un grado intermedio de malignidad conformado por cé-
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