Caso Clinico

Sarcoma de ceélulas
dendriticas foliculares

de amigdala

Follicular dendritic tonsillar cell sarcoma

Se presenta el caso de un varéon de 64 anos con un sar-
coma de células dendriticas foliculares de amigdala. Este
tipo de tumor es muy raro. Se han descrito 70 casos de
los cuales 24 se han localizado en la region cabeza y cue-
llo. Este tipo de sarcoma es una entidad recientemente
reconocida, ya que fue descrita por primera vez en 1986.
Para su diagnostico es primordial su identificacion inmu-
nohistoquimica, en este caso fue posible por la positivi-
dad de los de los marcadores histoquimicos: CD21, CD23,
Vimentina y D2-40 (Podoplanina).
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Caso Clinico

Se presenta el caso de un varén de 64 afios que fue
derivado a consultas externas de ORL por sensacién de
cuerpo extrano orofaringeo de varios meses de evolucién. El
paciente habia dejado de fumar hacia unos meses y no tenia
antecedentes personales de interés. En la exploracién clini-
ca, destacaba una gran hipertrofia de la amigdala derecha
con mucosa de aspecto normal. No se palparon adenopatias
cervicales. En la misma consulta se tomoé biopsia. El estudio
anatomopatoldgico (AP) no encontré malignidad, pero ante
la falta de diagnostico, se realizé amigdalectomia.

El estudio AP diagnosticé el tumor de “sarcoma de célu-
las dendriticas foliculares de amigdala de bajo grado”, con
una lesién de 1,6 cm sobre un conjunto del tejido amigdalar
de 4 x 4 x 2,6 cm. Estaba formado por células fusiformes,
de citoplasmas mal definidos y de patrén fascicular-arre-
molinado. Tenia un indice mitético bajo (3-4 mitosis por 10
campos de gran aumento) y no habia evidencia de necrosis.
Se diagnosticé gracias a la positividad de los marcadores his-
toquimicos: CD21, CD23, Vimentina y D2-40 (Podoplanina).
El tumor se clasifico como categoria pT1.

Ante el descubrimiento de la naturaleza de la lesion se
decidio realizar ampliacién de margenes quirurgicos, que
fueron negativos. En el comité de oncologia y se decidié no
afadir tratamiento adyuvante porque los margenes eran
libres y el tumor tenia un bajo indice mitético. Transcurridos
2 aiios el paciente se encuentra libre de enfermedad.

Discusién
Los sarcomas tienen origen mesenquimal y representan

el 1% de todos los tumores teniendo una incidencia de
3-4,5/100.000 habitantes/aio’. Solo un 10% de los sarco-
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SUMMARY

We present a new case of Follicular dendritic tonsillar cell
sarcoma in a 64 years old man. Follicular dendritic cell
sarcoma is a very rare entity with 70 cases reported, 24 of
them placed in head and neck region. This type of sarco-
ma was described in 1986. Immunohistochemical markers
are essential for the diagnosis, in our case CD21, CD23,
Vimentin and D2-40 (Podoplanin) were positive.
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mas aparecen en cabeza y cuello y representan un 1% de
los tumores de esta localizacion. Se han descrito 70 casos
de sarcomas de células dendriticas de los cuales 24 se han
localizado en la regién cabeza y cuello?. Este tipo de sarco-
ma es una entidad recientemente reconocida, ya que fue
descrita por primera vez en 19863. La localizacion mas fre-
cuente son los ganglios linfaticos axilares; las localizaciones
extraganglionares mas frecuentes son 6érganos abdomina-
les?; en 1994 se describieron los primeros casos localizados
en cabeza y cuello®. En cabeza y cuello la localizacion mas
frecuente es amigdalar, seguida de la cavidad oral. Se
considera un tumor maligno de grado bajo o intermedio.
Hay metastasis en un 25% de los casos, que se producen
en otros ganglios linfaticos, pulmoén o higado, segun la
localizacién primaria.

Las células dendriticas ejercen una funcién presenta-
dora de antigenos en la respuesta inmunolégica y estan
en los ganglios linfaticos. El hecho de esta gran especia-
lizacion y bajo indice proliferativo puede ser la causa del
bajo nimero de neoplasias que desarrollan. La etiologia
del sarcoma de células dendriticas foliculares (FDCS) es
desconocida, aunque se han asociado con el tipo hialino
vascular de la enfermedad de Castleman y con el seu-
dotumor inflamatorio hepatico y esplénico, éste ultimo
relacionado con el virus de Epstein-Barr. La enfermedad
de Castleman es una entidad poco frecuente enmarcada
dentro de los trastornos linfoproliferativos. Se caracteriza-
da por una hiperplasia linfoide reactiva, dando a lugar a
crecimiento de tumores del tejido linfatico. El VEB infecta
a los linfocitos B y se ha demostrado su colaboraciéon en la
patogenia de diferentes enfermedades linfoproliferativas
y neoplasias malignas.

Segun la bibliografia, la distribucion entre sexos es
similar y el rango va desde los 14 a los 77 afios con una
media de 47 afios?4.
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Figura 1B: patron fascicular, arremolinado o estoriforme de las células
neoplasicas.

El estudio inmunohistoquimico es muy importante,
porque permite identificar el tipo de neoplasia y realizar el
diagnéstico diferencial con otros posibles tumores:

1) Lesiones producidas por las células de Langerhans,
como histiocitosis de Langerhans (histiocitosis X) y
sarcomas de células de Langerhans, que se descartaron
por ser negativas con CD1a y S100.

2) Leucemias monociticas agudas/sarcomas monociticos,
sarcomas histiociticos e histiocitosis malignas produci-
das por células mononucleares-fagociticas, que expre-
san el antigeno CD68.

3) Sarcomas de otras células dendriticas como las interdigi-
tadas; se rechazaron por la negatividad a CD68 y S100.

4) Carcinomas linfoepitelial-like, que son positivos para
las citoqueratinas AE1-AE3.

5) Tumores/sarcomas de células dendriticas fibroblasticas
y de tumores miofibroblasticos inflamatorios; positivos
para la actina musculo especifica.

6) Los tumores del estroma gastrointestinal (GIST), que
son positivos para el CD117 (c-kit).

El prondstico estd marcado por el tamafio tumoral (peor
si > 5-6 cm) y la histologia, por la presencia de pleomorfis-
mo nuclear, indice mitético alto (> 5 por 10 campo de gran
aumento), necrosis o atipias nucleares, que lo empeoran4.
El tratamiento de eleccion es la exéresis quirurgica asocia-
da a vaciamiento cervical segin el caso. Se desconoce el
beneficio de la radioterapia y quimioterapia, que se suelen
aplicar en caso de factores de mal pronéstico.

Figura 2B: tincién con marcador CD23.

Conclusién

El FDCS es una neoplasia rara reconocida recientemente
en la que es primordial su identificacion inmunohistoquimica.
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