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RESUMEN

Introduccidn: El sarcoma histiocitico de células dendriticas es una enfermedad infrecuente, definida
como una neoplasia maligna con caracteristicas morfoldgicas e inmunofenotipicas, semejantes a los
histiocitos maduros. En lo fundamental, afecta al aparato digestivo, la piel y el sistema nervioso
central. Por lo general, el diagndstico requiere del uso de técnicas inmunohistoquimicas.

Objetivo: Presentar el caso de un paciente con sarcoma histiocitico de células dendriticas, con lesiones
en piel poco frecuentes.

Caso clinico: Paciente masculino de 72 anos de edad, que acude a consulta de dermatologia por
lesiones cutaneas, asociadas a la falta de apetito y pérdida de peso. Se realiza biopsia de piel y se
diagnostica sarcoma histiocitico de células dendriticas. Se remite al servicio de oncohematologia para
completar estudio y tratamiento.

Conclusiones: El sarcoma histiocitico de células dendriticas es una entidad infrecuente, por tanto, debe
tenerse en cuenta entre los diagndsticos diferenciales de las lesiones en piel. Resulta imprescindible
conocer su cuadro clinico y resultados de complementarios, para poder llegar a un diagnéstico certero,
tratamiento efectivo y una evolucidon favorable.

Palabras clave: Hematologia; neoplasia; sarcoma.

ABSTRACT

Introduction: Histiocytic dendritic cell sarcoma is a rare disease that is defined as a malignant
neoplasm with morphological and immunophenotypic characteristics, which are similar to mature
histiocytes. It mainly affects the digestive system, the skin, and the central nervous system. The
diagnosis usually requires the use of immunohistochemical techniques.

Objective: To present the case of a patient with histiocytic dendritic cell sarcoma with rare skin lesions.
Clinical case: A 72-year-old male patient attended the dermatology clinic for skin lesions associated
with loss of appetite and weight loss. A skin biopsy was performed and histiocytic dendritic cell
sarcoma was diagnosed. The patient was referred to the onco-hematology service to complete the
study and treatment.

Conclusions: Histiocytic dendritic cell sarcoma is a rare entity, therefore it must be taken into account
among the differential diagnoses of skin lesions. It is essential to know its clinical picture and
complementary results in order to reach an accurate diagnosis, an effective treatment, and a favorable
evolution.

Keywords: Hematology; neoplasm; sarcoma.
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En 1913 se empled por primera vez la palabra histiocito. Su sistema celular ha recibido diferentes
nomenclaturas desde entonces. El término "sarcoma histiocitico" fue propuesto por primera vez en el
afio 1970. En la clasificacion de 2008, la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) define al sarcoma
histiocitico como una neoplasia maligna con caracteristicas morfolégicas e inmunofenotipicas,
semejantes a los histiocitos maduros. Alrededor del 50 % de los casos, se presentan en los ganglios
linfaticos, el resto en sitios extraganglionares (intestino, piel, bazo y tejidos blandos). Afecta
principalmente el aparato digestivo, la piel y el sistema nervioso central (SNC). El diagndstico se basa en
la verificacién del linaje histiocitico, por medio de inmunohistoquimica.*?

El sarcoma histiocitico (SH) se incluye en la clasificacion actual de las enfermedades histiociticas,
especificamente las malignas de células dendriticas. Representa menos del 1 % de las neoplasias
hematoldgicas.?

El sarcoma histiocitico es un tumor infrecuente que por lo general, aparece en la edad adulta. Supone
una proliferacién maligna de células con morfologia y fenotipo de macréfago maduro. La presentacion
clinica dependera del sitio comprometido, y si se presenta como enfermedad aislada o asociada a otra
enfermedad oncohematoldgica.

Las células -mondtonas o pleomorficas de atipia de moderada a grave, con nucleo redondo y citoplasma
amplio con vacuolas- infiltran de forma difusa el tejido y los sinusoides. Los pacientes presentan una
masa solitaria, acompafiada con frecuencia de fiebre y pérdida de peso. En la piel se observa rash y
masas tumorales indoloras. La afeccidon intestinal se presenta con dolor y clinica obstructiva. Puede
haber hepatoesplenomegalia, pancitopenia y lesiones liticas en huesos. El sarcoma histiocitico primario
del sistema nervioso central puede remedar una lesidon inflamatoria, por los numerosos neutréfilos
acompafiantes y tiene muy mal prondstico.®

La inmunomarcacion es fundamental para el diagndstico.

El prondstico es pobre en estadios avanzados y por lo general, con una mala respuesta al tratamiento
sistémico. >

El objetivo del actual trabajo es presentar el caso de un paciente con sarcoma histiocitico de células
dendriticas, con lesiones en piel poco frecuentes.

CASO CLINICO
Motivo de ingreso: lesiones en piel.

Paciente masculino, de 72 afios de edad y color de piel mestiza, con antecedentes de hipertension
arterial compensada con tratamiento médico (enalapril) de una tableta al dia; enfermedad pulmonar
obstructiva créonica compensada; exfumador ya que fumé durante 23 anos de forma activa. Acude a
consulta de dermatologia por lesiones cutaneas de un mes de evolucién, diseminadas portodo el cuerpo.
Asociado a falta de apetito y pérdida de peso corporal de alrededor de 13 kilos en el mes.
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Ante el examen fisico: se constatd erupcion generalizada en piel que no afectaba manos ni pies. Las
lesiones eran nodulares, en su mayoria con eritema moderado, de bordes redondeados y bien definidos.
Se encuentraban elevadas sobre el nivel de la piel, el tamafio oscila entre los 0,5 a 2,0 cm de didmetro,
distribuidas en su mayoria en la cara y el cuello, seguidas del térax y miembros superiores. (Fig. 1y Fig.
2).

Fig. 2. Lesiones nodulares en piel de la cara.

Se le realiza biopsia de piel que muestra un infiltrado intersticial difuso de células indiferenciadas,
atipicas con inmunofenotipo compatible con sarcoma de células dendriticas. Inmunohistoquimica: CK
20(-), CK 7(-), TIF1(-), CD45(-), FF (-), VIMENTINA (+), KI 67 (no evaluable).

En correspondencia con el resultado de la biopsia de piel, se remite al servicio de oncohematologia,
donde se le realizaron los siguientes examenes complementarios:
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Estudios de hematimetria y hemoquimica: Hemoglobina: 9,8 g/L; leucograma: 12,6x 109/L;
polimorfonucleares: 54 %; linfocitos: 12 %; monocitos: 0,06 %; eosindfilos: 0,6 %; Stab: 0,5 %; juveniles:
0,3 %; promielocitos. 0,9 %; blastos: 0,5 %; plaquetas: 75 x 109/L; tiempo de protrombina: 14 (control
13); tromboplastina activada (TPTA): 33 (control 30); lactato deshidrogenasa: 960 U/L; alanina
aminotransferasa: 24 U/L; aspartato aminotransferasa: 39 U/L; gamma glutamiltranspeptidasa: 39 U/L;
fosfatasa alcalina: 186 U/L; calcio: 2,30 mmol/L; fésforo: 0,55 mmol/L

Estudios virales: Test rapido VIH: no reactivo. Western Blot: negativo. Venereal Disease Research
Laboratory (VDRL): no reactivo.

Ultrasonografia abdominal: Bazo aumentado de tamafio, textura homogénea, volumen: 58,7cm?3, hacia
el polo inferior se observa imagen bien definida, redondeada de 21 x 16 mm que impresiona estar en
relacién con Bazo accesorio. Prostata aumentada de tamafio, heterogénea con multiples calcificaciones,
volumen: 36 mm3. Resto de estructuras abdominales, sin alteraciones.

Rastreo ganglionar: Se exploran cadenas ganglionares de pardtidas, submaxilar, supraclavicular,
submentoneanas, cuello, regidén axilar e inguinal, se observan adenopatias fundamentalmente en
mediastino y regiones inguinales, de aspecto inflamatorio, menores de 2 cm.

Survey Oseo: se observa osteopenia, no presencia de lesiones osteoliticas.
Ecocardiograma: Fraccion de eyeccién del ventriculo izquierdo (FEVI): 71 %, estudio normal en reposo.
Baciloscopia de la biopsia: Codificacién O.

Medulograma con biopsia: Se observa una médula 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, sin presencia de fibrosis. (Fig. 3)
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Fig. 3. Infiltracion por células tumorales en médula hipercelular.
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Se diagnostica el sarcoma histiocitico de células dendriticas diseminado y se clasifica como histiocitosis
maligna. Se inicia tratamiento con poliquimioterapia: ciclofosfamida, doxorrubicina, vincristina,
prednisona (CHOP). Luego del segundo ciclo de tratamiento, el estado general del paciente se
comprometid de forma progresiva, hasta presentar insuficiencia respiratoria severa, lo cual le ocasiond
la muerte a los seis meses del diagndstico.

DISCUSION

El sarcoma histiocitico es una neoplasia maligna extremadamente rara y se clasifica dentro de los
tumores del linaje de células dendriticas-macrofagos. Se presenta principalmente en la quinta década
de la vida, con una mediana de edad al momento de la presentacidon de 52 afios, aunque puede afectar
todos los grupos de edad, y no existe una clara predileccidn por el sexo. Por lo general, involucra sitios
extraganglionares de la piel, como en el caso que se presenta. También puede existir afectacion de
tejidos blandos superficiales y profundos, tracto gastrointestinal y sistema hematopoyético. No
obstante, puede verse comprometido cualquier drgano, incluido hueso, ganglios linfaticos, higado, bazo,
pulmones y sistema nervioso central. La afectacién aislada de los ganglios linfaticos se observa en menos
del 20 % de los casos.!”)

Se resalta la importancia del presente caso con diagndstico de sarcoma histiocitico de células dendriticas
con lesiones en piel, al observarse rara vez a pacientes documentados con esta patologia en la literatura
consultada. Representa una neoplasia maligna poco descrita en el area de dermatologia, por su reducida
frecuencia de presentacion a nivel cutaneo.®

En una investigacion de Torres,® este difundié un caso de sarcoma histiocitico de células dendriticas. El
motivo de consulta en la paciente fue la pérdida de peso y el signo clinico evidente fue ictericia
generalizada, lo cual indica un dafo hepdatico o esplénico. Se muestra inmunopositividad para CD68 y
vimentina, al ser una neoplasia derivada de histiocitos y componente mesenquimal. Difiere del paciente
en cuestioén, en parte, al acudir por falta de apetito, pérdida de peso y lesiones cutaneas, estas ultimas
constituyen lo mas significativo ante el examen fisico. Sin embargo, coinciden en cuanto a la positividad
del marcador inmunohistoquimico vimentina.

Observada desde lo macroscopico, se presenta como una masa de limites delimitados o infiltrativos, con
hemorragia y necrosis variable. Desde el punto de vista histoldgico, se trata de una proliferaciéon
neoplasica constituida por células pleomdrficas de tamafio mediano y grande, con nucleos vesiculosos y
plegamientos de la membrana nuclear, cromatina granular fina y presencia ocasional de nucléolo. La
actividad mitética, la necrosis tumoral y el infiltrado inflamatorio de fondo mixto suelen ser
prominentes. (10

Las alteraciones a nivel del laboratorio dependeran del érgano afectado, al observarse citopenias en
alrededor de un tercio de los casos. De ellos, una minoria evidenciard hemofagocitosis en médula
6sea.l1?

Pagina 616

Este es un articulo en Acceso Abierto distribuido segun los términos de la Licencia Creative Commons

Atribucion—No Comercial 4.0 que permite el uso, distribucién y reproduccién no comerciales y sir
BY _NC restricciones en cualquier medio, siempre que sea debidamente citada la fuente primaria de publicacién.



https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es
https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es
https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es

Arch Hosp Univ "Gen Calixto Garcia” ISSN 2707-9120

La inmunohistoquimica es fundamental en el diagndstico para confirmar la estirpe macrofagica y
descartar otras neoplasias de células grandes y epitelioides. La mayoria de los sarcomas histiociticos
expresan CD68, CD163 y PU1, con un subconjunto de casos. Estos también expresan CD31, CD4
(citoplasmatico), CD45R0O y CD15, aunque el criterio diagndstico exige la expresidén de al menos dos de
los siguientes marcadores: CD68, CD163, CD4 y lisozima. En algunos casos puede haber expresion de
proteina S100, pero generalmente es débil y focal, ademds de la negatividad para células mieloides
(CD13, MPOQ), sobre todo en pediatria. Con el mismo criterio, la proliferacion debe ser negativa para
células de Langerhans (CD1a, langerina) y con ausencia de marcadores decélulas foliculares dendriticas
(CD21,CD35) y células mieloides (CD13, MPO). No hay positividad para marcadores especificos de células
B y células T. Estas neoplasias carecen de EMA y queratina, y presentan un Ki 67 variable, como se
muestra en el caso en cuestién.(1%12)

No existe un protocolo estandar para el manejo del sarcoma histiocitico, debido a la rareza de la
enfermedad, aunque la terapia incluye cirugia, radioterapia y quimioterapia sistémica. La eleccion entre
estas opciones se basa, en lo fundamental, en la extension de la enfermedad. El tratamiento de eleccién
para pacientes con compromiso multisistémico es la poliquimioterapia combinada: ciclofosfamida,
doxorrubicina, vincristina, prednisona, con el agregado de etopdsido al régimen CHOP. Esta constituye
la terapia mas popular para la enfermedad avanzada y por ende, se llevd a cabo en el paciente que se
presenta. Se describen también en la literatura otros regimenes los cuales incluyen: CHOP-E, BEAM vy
MEAM, asi como Talidomida, Alemtuzumab y Vemurafenib, con buenas respuestas terapéuticas en
pocos casos individuales. El alotrasplante de progenitores hematopoyéticos se reserva principalmente
para el sarcoma histiocitico recidivante y se han documentado pocos casos con respuesta completa. En
el sarcoma histiocitico localizado requiere reseccién quirurgica, asociada a radioterapia adyuvante,
aunque se desconoce la dosis de radiacién y el campo éptimo a utilizar.(*3)

El sarcoma histiocitico es una neoplasia agresiva, por lo general, con respuesta pobre ante el tratamiento
sistémico. Tienen un prondstico mas favorable aquellos casos con estadios localizados, los cuales pueden
sobrevivir hasta dos afos, luego de diagndstico. La mayoria de los pacientes (70 %) presenta un estadio
[1I/IV al momento de la presentacidon. Se trata de enfermedad multisistémica y/o un tumor solitario
mayor a 3,5 cm. En estos casos se muestra peor prondstico, con una mortalidad del 60-80 %, debido a la
progresion de enfermedad, con una mediana de supervivencia de varios meses, en pacientes con la
enfermedad diseminada.(*4*)

CONCLUSIONES

El sarcoma histiocitico de células dendriticas es una entidad agresiva e infrecuente. Por tanto, debe
tenerse en cuenta entre los diagndsticos diferenciales de las lesiones en piel. Resulta imprescindible
conocer su cuadro clinico y los resultados de los examentes complementarios, para poder llegar a un
diagnéstico precoz, tratamiento efectivo y una evolucion favorable.
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