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Resumen.

El sarcoma de células dendriticas foliculares (SCDF) es una patologia muy
infrecuente. Estas cé€lulas se encuentran en los foliculos linfoides. La patologia
se presenta con mayor frecuencia en los nédulos linfiticos, aunque existe una
importante proporcion que lo hacen de forma extranodal. Se presentan como
una masa indolora en la mayoria de los casos. El diagndstico es complicado,
siendo necesario tanto el estudio mediante microscopia 6ptica como el inmu-
nohistoquimico para determinarlo. En ocasiones se precisa el microscopio elec-
trénico. Se comportan como neoplasias de bajo grado de agresividad en gene-
ral. El tratamiento es la excisién quirirgica completa. El uso de terapia adyu-
vante es un tema de discrepancia en el momento actual.

Palabras claves: Sarcoma Células Dendriticas Foliculares, Nédulo Linfatico.

Summary.

Follicular Dendritic Cell Tumor (FDCT) is a low incidence pathology. We can
found Follicular Dendritic Cells in limphoid follicles. The pathology often afects
limph follicles, although the proportion of extranodal afectation is important.
FDCT appears like a painless mass. The diagnostic is complicated, and it is neces-
sary the optic microscope and the inmunohistochemicals techniques.
Incidentally it’s requered electron microscope. FDCT behaves like a low grade
of malignancy neoplasm. Total surgical excision is the treatment.At the moment,
utility of adyuvant therapy is controversial.

Index Words: Follicular Dendritic Cell Tumor, Limph node.
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Introduccion.

Las células dendriticas foliculares (CDF) constituyen, junto a las células de
Largenhans, un elemento esencial de los foliculos de linfocitos B, ejerciendo la
labor de presentacion de antigenos y la generacion y regulacion de la reaccion
del centro marginal. Se aprecian tanto en foliculos primarios como en secunda-
rios. (1,2,4)

Estas células presentan ciertas caracteristicas para su reconocimiento a dis-
tintos niveles. En microscopio 6ptico podemos apreciar que presentan bordes
celulares que no se distinguen con facilidad, dando un aspecto sincitial, con
forma variable desde oval a alargada. El nucleo es oval, con fina membrana
nuclear que contiene una cromatina clara. El nucleolo es a menudo visible. A
veces es multinuclear. También son identificables mediante inmunohistoquimi-
ca, ya que expresan receptores del complemento (C3b y C3d) y HLA-DR, mos-
trando reactividad para CD21, CD35, R4/23, KiM4, KiM4p y Ki-FDC1p.(2). Con
el microscopio electréonico se aprecian prolongaciones citoplasmaticas que se
interdigitan y se conectan con las de otras células mediante desmosomas bien
desarrollados.(5).

Estas CDF proliferan en determinadas ocasiones, como hiperplasia folicular
reactiva, linfoma folicular, enfermedad de Hodgkin y linfoma angioinmunoblas-
tico de células T.(1). Pero ademads, existen neoplasias de estas células aislada-
mente, que ya fueron predecidas por Lennert en 1978 (1,3), pero que no fue
hasta 1986 cuando se presento el primer caso por Monda et al.(5). Desde enton-
ces han sido pocos los casos en la literatura.

Caso clinico.

Varén de 68 anos que acude a consulta por un nédulo cervical izquierdo en
area HI, indoloro, no adherido a planos profundos y sin signos inflamatorios
externos. La consistencia es eldstica. El resto de la exploraciéon ORL fue normal.
Las pruebas de imagen (TC) muestran una formacién quistica informada como
quiste branquial (Imagen 1).

Se realiza reseccion quirdrgica bajo anestesia general con extraccion integra
con conservacion de la aparente capsula. No se observo infiltracién macroscépi-
ca de los tejidos circundantes.

El examen macroscopico presenté una formacién ovoide, lisa, rosada, con
un tamano de 5x5.3x5.3. Al corte es rojizo, hemorragico, blando y parcialmente
quistico. Al microscopio aparece como una neoformacién delimitada por tejido
fibroso-colageno en forma de cipsula; se constituye por células de nicleo ovoi-
de, con nucleolo pequeno, poco prominente, de unas 12 micras, con cromatina
laxa y ligeramente lobulado en ocasiones, y con bajo indice de mitosis. Aparecen
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entremezcladas con linfocitos maduros en proporcién variable. Existen amplias
zonas de hemorragia; no existe infiltracién de la cidpsula; no se aprecian cé€lulas
fusadas ni multinucleadas. Con técnicas habituales sugiere linfoma y se aconse-
ja descartar metastasis de Carcinoma nasofaringeo (Imagen 2 y 3). A su vez se
recomienda estudio inmunohistoquimico: CAM5: -; CD43: -; CD79a:-; Kil:-; L26:-
: LCA:-; TdT:-; UCHL-1: -; EMA(antigeno epitelial de membrana): -; CK20: -; CK7:-
; Proteina S-100: -; VIM (vimentina): -;B72.3 (TAG-72): -; Ver-EP4:-; CD21: +;
KP1(CD68): Aisladas células positivas.; LEU M1 (antigeno mielomonociti-
co/CD15): -; O13(HBA-71): -; PLAP( Fosfatasa alcalina placentaria): -; CHR
(Cromogranina):-; SYn (sinaptofisina): -.

Con todo lo anterior se nos remitid el diagnostico de sarcoma folicular de
células dendriticas foliculares.

No recibié ningun tratamiento posterior. Actualmente el paciente se encuen-
tra libre de enfermedad al ano de la intervencion.

Discusion.

El Sarcoma de células dendriticas foliculares (SCDF) es una patologia rara, y
por tanto con grandes lagunas en su conocimiento, aunque no por ello dejan de
existir importantes trabajos que recogen las series mds importantes y los datos
mis concluyentes, como son los publicados por John K.C Chan et al, y por
Bayardo Pérez-Ordonez y Juan Rosai.(1,2). Suele aparecer en noédulos linfaticos,
aunque existen localizaciones extranodales (30%).

Afecta a jovenes y adultos de mediana edad con mas frecuencia. No existe
predileccién de sexos, aunque en algunas series existe una minima predomi-
nancia femenina.(1). Su presentacién usual es una adenopatia cervical, indolora,
solitaria y de crecimiento lento. También aparece en axila, fosa supraclavicular y
extranodal (30%) en tracto gastrointestinal, higado, cavidad oral, bazo, pancreas
o tejidos blandos intrabdominales. . Estos ultimos pueden presentar dolor y per-
dida de peso. Ocasionalmente aparece hemoptisis en los que recaen sobre
mediastino y llegan a invadir el drbol traqueobronquial.(2).

MacroscOpicamente se presenta como un ndédulo bien circunscrito, con
coloracién gris rosicea y de consistencia sélida. El tamano varia segun las series,
descritos casos entre 1y 20 c¢m, si bien depende de la localizacion, siendo mejor
delimitados y mas pequenos en los nédulos linfiticos y de mayor tamano las
lesiones asentadas sobre planos mds profundos.(2).

Al microscopio muestran un patrén estoriforme, nodular o bien a modo con-
céntrico, recordando al meningioma.(3). Algunos exhiben vascularizacion pro-
fusa. En menos casos se muestran espacios pseudovasculares amplios que con-
tienen fluido eosinéfilo como en los timomas. En ocasiones el tumor se presen-
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ta ocupando todo el nédulo linfitico, aunque pueden quedar centros germina-
les y paracortex que se identifican.(2). El citoplasma de las células tumorales es
eosinofilo y ligeramente fibrilar. Presenta finas membranas celulares que le dan
un aspecto sincitial en su conjunto. El ndcleo es oval o alargado con una fina
membrana nuclear. El nucleolo es pequeno y baséfilo, y la cromatina del nicleo
clara. A veces la célula es multinucleada. Es muy caracteristico de esta patologia
la coexistencia, entre las células tumorales, de linfocitos pequenos, y la presen-
cia de acimulos perivasculares de linfocitos maduros. El grado de mitosis varia
segun los casos. El de necrosis también.(1,2,3,5,6). El pleomorfismo nuclear,
caracterizado por una membrana nuclear irregular, nicleo grande hipercromati-
co, alta actividad mitética, mitosis anémalas y necrosis, es propio de las lesiones
mds profundas y/o extranodales.(1,2). En algunos casos se puede apreciar pro-
gresion histologica, con aumento de atipia celular, pleomorfismo nuclear, activi-
dad mitética y necrosis, especialmente en las metastasis y recurrencias.(2). Para
algunos autores, las células tumorales presentan, en comparacion con las célu-
las normales, mayor apariencia alargada.(4).

Se han descritos hallazgos en el contenido de la PAAF, con células alargadas
y poligonales y linfocitos pequeiios. Puede confundirse el diagndstico con el car-
cinoma.(2).

El diagnostico definitivo de estas lesiones se realiza mediante técnicas de
inmunohistoquimica. Los resultados son superponibles a las células normales
no tumorales. El marcador CD21 aparece en el 96% de los casos aproximada-
mente. Reaccion al CD35 también se presenta en la mayoria de los casos, pero
para la mayoria de los autores, con mais debilidad que el anterior.(1,2,3,4,5,6)
Existen otros marcadores con afinidad variable que nos ayudardn al diagnoéstico,
y se muestran en la tabla I.

Ultraestructuralmente son células con nicleo ovoide o elongado, con cro-
matina marginal y pequefos nucleolos. Se aprecian prolongaciones citoplasma-
ticas que se unen con los mismos procesos de otras células. Estos procesos estin
unidos por desmosomas. No se observan filamentos.

El diagnoéstico diferencial se realizard con cualquier lesion que debuta como
nddulo cervical sin mds, si bien existen lesiones que por sus caracteristicas ana-
tomopatolégicas mds parecidas conviene tenerlas en cuenta: Meningioma ect6-
pico, Timoma Ectopico, Carcinoma Metastdsico (principalmente del linfoepite-
lioma de nasofaringe), Melanoma Maligno, Linfoma (algunos tipos),
Histiocitoma Fibroso Maligno, Sarcoma de Kaposi, Schwannoma Maligno vy,
especialmente, el tumor de Células Dendriticas Interdigitadas, que es otro tumor
no linfoide de los nédulos linfiticos.(5).

En cuanto al prondstico, este tumor se comporta como una neoplasia de
bajo grado de malignidad, si bien en ocasiones puede llegar a alcanzar alta agre-
sividad. Su comportamiento esta mas cerca de los sarcomas de tejidos blandos
que de los linfomas malignos, por ello, se caracterizan por recurrencia local y
metastasis a distancia ocasionales, como en pulmén, higado o nédulos linfiti-
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cos.(2). Segun Pérez-Ordonez y colaboradores, de los aproximadamente 50
casos documentados de esta patologia, el 36% presentaron recurrencia local,
metiastasis a distancia aparecieron en el 28%, mientras que un 21% desarrollaron
ambas.

Es dificil predecir el comportamiento del SCDF. Los tumores abdominales
son siempre agresivos.(3). En el caso que nos ocupa, en el territorio ORL, la
mayoria de los autores se basan en una serie de hallazgos anatomopatologicos
para sospechar su evolucion. Asi, el pleomorfismo nuclear (antes descrito), acti-
vidad mitética alta, figuras mitoticas atipicas, y necrosis se correlaciona con un
comportamiento clinico agresivo. Para otros autores existen otras caracteristicas
predictivas en cuanto a cuadro clinico adverso de refiere, como serian el tamafo
del tumor elevado (mayor de 6 cm para algunos autores), pleomorfismo nucle-
ar, necrosis, indice mit6tico elevado, localizaciéon intraabdominal, y falta de tera-
pia adyuvante.

Los anteriores factores predictivos tienen su principal aplicacién en la deci-
sién de realizar terapia adyuvante o no hacerlo. El tratamiento de eleccion en el
sarcoma de células dendriticas foliculares es la reseccion quirdrgica completa,
que no suele entrafar especiales complicaciones, y que suele incluir el nédulo
linfatico donde asienta en su totalidad. El laser CO2 puede ser utilizado en deter-
minados casos que asienten en lugares accesibles, como seria la cavidad oral o
base de lengua.(7). En localizaciones extranodales o intrabdominales conlleva
mayor dificultad.

El papel de la terapia adyuvante es discutido y no estd claro, en parte debi-
do a lo escaso del tumor y a la falta de un tratamiento consensuado. Algunos
autores recomiendan el uso de terapia adyuvante, bien quimioterapia, bien
radioterapia, en todos los casos, ya que afirman que adn con la excision exitosa
del tumor no se puede garantizar que presente una evolucion clinica favorable.
Pero los autores con series mas amplias y quizas por tanto con datos mas fiables,
plantean la terapia adyuvante solo en los casos que presente factores predictivos
de un curso evolutivo agresivo (ver anteriormente), no siendo necesario en los
tumores de pequefo tamafo que se resequen totalmente y su histopatologia sea
favorable.

Conclusiones.

El sarcoma de células dendriticas foliculares constituye una entidad clinico-
patolégica desde hace relativamente poco tiempo. Sus caracteristicas clinicas son
dificilmente distinguibles de otras tumoraciones, especialmente las que afectan
a ganglios linfiticos. Los estudios anatomopatoldgicos mediante microscopio
6ptico son orientativos pero no determinantes, debiendo recurrir al estudio
inmunohistoquimico, que es definitivo. La cirugia es el tratamiento de eleccion
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y suele realizarse sin él diagnostico definitivo, que vendra a posteriori tras el
estudio de la pieza, y éste también nos orientard de la necesidad de terapia
suplementaria.
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Tablas y fotos.
Tabla 1(2):

Antigenos de las CDF:
Antigeno:
CD21 (IF8)
Cd35

Ki-M4p
Ki-FDC1p
Vimentin
Desmoplakin
EMA

S-100

MSA

CDG68 (KP-1)
CD45 (LCA)
CD20 (L26)
CD1a (0-10)
CAM 5.2
AE1/AE3

MSA

Desmin
HMB-45

Pérez-Ordonez B, et al

Positivo
Positivo

Positivo

Positivo

Positivo

Positivo

Positivo variable
Positivo variable
Positivo variable
Positivo variable
Negativo
Negativo
Negativo
Negativo
Negativo
Negativo
Negativo

Negativo
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Imagen 1:




Imagen 2:

Imagen 3:
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