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Resumen Se describe el caso de una mujer de 70 afios que consulté por dolor abdominal asociado a pérdida
de peso y sudoracion nocturna. En el examen fisico se destacaban una masa abdominal comprendida
entre el epigastrio y el flanco izquierdo, de unos 5 cm de didametro, duro-elastica, movil e indolora, y al menos tres
adenopatias supraclaviculares bilaterales de 2 cm de diametro, duras y adheridas a planos profundos. Se realiz6
una biopsia de la masa abdominal, con lo que se diagnosticd un sarcoma de células dendriticas interdigitantes.
Se inici6é quimioterapia con el esquema CHOP (ciclofosfamida, doxorrubicina, vincristina y prednisona). Fallecio

luego de completado el primer ciclo del tratamiento, a los seis meses del diagndstico.
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Abstract Disseminated interdigitating dendritic cell sarcoma. A 70 year-old woman was admitted to our
hospital with a 3-month history of abdominal pain, weight loss and night sweats. On physical ex-
amination, she presented with a 5 cm diameter abdominal mass extended from epigastrium to the left flank, and
at least three bilateral supraclavicular adenopathies. A disseminated interdigitating dendritic cell sarcoma was
diagnosed through a biopsy of the abdominal mass. After that, a CHOP regime (cyclophosphamide, doxorubicin,

vincristine and prednisone) was iniciated. She died after completion of the first cycle of treatment, six months
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after diagnosis.
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Las células dendriticas interdigitantes estan presentes
enlazonaT de los ganglios linfaticos, amigdalas y el tejido
linfoide asociado a mucosas (MALT), y alli cumplen la
funcion de presentacion de antigenos a las células T. El
sarcoma de aquella estirpe celular es una neoplasia muy
rara, con escasas comunicaciones. Presentamos el caso
de una mujer adulta a la que se le diagnosticé un sarcoma
diseminado de células dendriticas interdigitantes, con
compromiso hepatico, dseo y ganglionar.

Caso clinico

Una mujer de 70 afos fue internada en nuestro hospital por
dolor abdominal de tres meses de evolucion. Se localizaba en
el epigastrio, era sordo y constante, no relacionado con las
ingestas, y no se acompafaba de vomitos. El mismo estaba
asociado a pérdida de 20 kg de peso y sudoracion nocturna
que la llevaba a cambiarse la ropa de cama por la mafana.
No tenia ningun antecedente de relevancia.

Al examen fisico de ingreso se encontraba hemodinami-
camente estable y sin fiebre. Estaba lucida y parecia croni-
camente enferma. Se palpaba una masa comprendida entre
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el epigastrio y el flanco izquierdo, de unos 5 cm de diametro,
duro-elastica, movil e indolora, y al menos tres adenopatias
supraclaviculares bilaterales de 2 cm de diametro, duras y
adheridas a planos profundos. No se lograba palpar el higado
ni el bazo. El resto del examen fisico era normal. El examen
de laboratorio presentaba anemia microcitica hipocrémica,
leucocitosis (22 490/mm?) con predominio neutrofilico, eritro-
sedimentacion y proteina C reactiva aumentados (103 mm/h
y 21.99 mg/dl respectivamente); no se hallaron otras deter-
minaciones fuera de la normalidad. En la tomografia con con-
traste se evidenciaron mdultiples adenomegalias en el cuello,
de mayor cantidad en los triangulos posteriores y la regién
supraclavicular, lesiones liticas a nivel del condilo derecho de
la mandibula, esterndn, clavicula, acromion e iliaco izquierdos.
Se observaron, ademas, multiples imagenes hipodensas en el
higado, multiples adenomegalias retroperitoneales y mesen-
téricas, y un conglomerado adenopatico mesentérico de 11 x
15 cm en el hemiabdomen izquierdo con un area de necrosis.
La radiografia de térax y el electrocardiograma no aportaron
hallazgos de relevancia.

Se practicé la biopsia de un ganglio supraclavicular dere-
cho. La citometria de flujo no halld6 monoclonalidad. El analisis
anatomopatoldgico informé un parénquima ganglionar con
distorsién histoarquitectural por una proliferacién neoplasica
constituida por células de tipos epitelioides y fusocelulares con
abundante citoplasma, nucleos irregulares, leve pleomorfismo
nuclear y algunas mitosis anémalas dispuestas en nidos y
haces (Fig. 1). La inmunohistoquimica de la proliferacion re-
sulté difusamente positiva con CD68, focalmente positiva con
S100 y débilmente positiva con vimentina. Fueron negativos
los marcadores CK, CK7, CK5-6, CK20, HMB-45, melan A,
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CD12, CD45, CD117, CD34, CD21 y CD35. Los hallazgos
fueron compatibles con un sarcoma de células dendriticas
interdigitantes.

Se inicié quimioterapia con el esquema CHOP (ciclofos-
famida, doxorrubicina, vincristina y prednisona). La paciente
fallecio luego de completado el primer ciclo del tratamiento,
a los seis meses del diagndstico.

Discusion

Dentro de la poblacion monocitica, las células dendriticas
son presentadoras de antigeno, y algunas se caracterizan
por contener escasa densidad de enzimas lisosémicas y
por carecer de actividad fagocitica. En base a sus caracte-
risticas morfoldgicas e inmunofenotipicas, las neoplasias
de las células dendriticas comprenden: tumor de células
de Langerhans, sarcoma de células de Langerhans, sar-
coma/tumor de células dendriticas foliculares, y el sarco-
ma/tumor de células dendriticas interdigitantes (Tabla 1)".

El sarcoma de células dendriticas interdigitantes es
una neoplasia extremadamente rara. La presentacion es
nodal en el 47% de los casos, pero un 25% de los pacien-
tes desarrolla una forma extranodal, con compromiso mas
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Fig. 1.— Tincién H&E de ganglio linfatico. Se observa un
foliculo linfoide remanente, y la proliferacion de células
dendriticas fusiformes a nivel interfolicular y remplazando
el parénquima ganglionar.
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frecuentemente en higado, pulmén, bazo, médula ésea
y tubo digestivo?. En estos Ultimos casos suele haber
sintomas sistémicos acompanantes. La edad media de
presentacion es 51.4 afnos, y afecta discretamente mas
a los varones que a las mujeres®. A diferencia de otras
neoplasias hematoldgicas, los virus del herpes humano
tipo 8 y el de Epstein-Barr no parecen tener una relacion
causal*. La supervivencia rara vez supera los 12 meses
cuando la enfermedad esta diseminada®.

La morfologia histolégica muestra una proliferacion
difusa de células ovaladas o ahusadas con patrones
variables de crecimiento, como sinusoidal, en nidos,
fascicular y espiralado; son células alargadas, con
abundante citoplasma eosinofilico y nucleos alargados.
Ultraestructuralmente, carecen de granulos de Birbeck®.
Suelen ser positivos para los inmunomarcadores S100
(75-100% de los casos) y CD68 (50-75%), y negativos
paralisozima, CD1a, CD20, CD21y CD35". Los diagnds-
ticos diferenciales incluyen el pseudotumor inflamatorio,
sarcomas de células dendriticas foliculares, histiocitosis
de células de Langerhans malignas y linfoma de células
grandes anaplasico. El melanoma metastéasico, en algu-
nos casos, puede ser un diagnostico diferencial dificultoso,
pues también habitualmente son positivos los marcadores
S100 y CD68; la distincion se logra por la ausencia de
otros marcadores melanociticos y por la presencia de
melanosomas en el andlisis ultraestructural’.

Con respecto al tratamiento, la cirugia, o la radiotera-
pia, son las opciones mas aceptadas cuando la enferme-
dad esta localizada. Por el contrario, cuando se presenta
con metastasis, se emplean los mismos regimenes qui-
mioterapicos que para linfomas no-Hodgkin, en general
con pobre respuesta al tratamiento®. Se han utilizado los
esquemas CHOP y megaCHOP, ICE (ifosfamida, car-
boplatino, etopdsido), DHAP (dexametasona, cisplatino,
citarabina en altas dosis), EPOCH (etopésido, predniso-
na, vincristina, ciclofosfamida, doxorrubicina), y ABVD
(adriamicina, bleomicina, vinblastina, decarbazina) 3.
Probablemente por su baja incidencia, no existe eviden-
cia de superioridad entre los esquemas mencionados.
Solo se comunicaron dos casos con sarcoma de células

TABLA 1.— Clasificacion inmunofenotipica de las neoplasias de las células dendriticas.
International Lymphoma Study Group'

Estirpe CD68 LYS CDia S100 CD21 CD35
Sarcoma/tumor de células de Langherhans + —/+ + + - -
Sarcoma/tumor de células dendriticas interdigitantes +/— - - + - -
Tumor/sarcoma de células dendriticas foliculares +/— - - —/+ + +

LYS: Lisozima. + = 75-100% de los casos. +/— = 50-75% de los casos. —/+ = 25-50% de los casos. -= < 10% de los casos.

La Figura se puede ver en color en www.medicinabueosaires.com
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dendriticas interdigitantes diseminado que lograron la 3. Barwell N, Howatson R, Jackson R, Johnson A, Jarrett RF,
remision completa luego de dos ciclos de ABVD'? *3. El Cook G. Interdigitating dendritic cell sarcoma of salivary
tro fue tratado con CHOP. por su menor toxicidad gland associated lymphoid tissue not associated with
nuestro on LHOUF, p : HHV-8 or EBV infection. J Clin Pathol 2004; 57: 87-9.
El fracaso del tratamiento instaurado concuerda con la 4. Weiss GJ, Alarcon A, Halepota M, Penny RJ, Von Hoff DD.

baja supervivencia cuando la presentacion es diseminada.

En conclusién, presentamos el caso de una mujer de
edad avanzada a la que diagnosticamos un sarcoma de
células dendriticas interdigitantes abdominal y con metés-
tasis 0seas, ganglionares y hepaticas. La caracterizacion
inmunohistoquimica es de especial trascendencia para
realizar el diagnéstico diferencial con otras neoplasias de
las células dendriticas. Por el momento, no hay suficiente
evidencia para recomendar un esquema quimioterapico
sobre otro, por la imposibilidad de llevar a cabo ensayos
clinicos debido a su baja incidencia.
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GALILEI: Vuestra Alteza, mi trabajo en el Gran Arsenal de Venecia me puso en
contacto con dibujantes, constructores e instrumentistas. Esa gente me ensefio
nuevos caminos. Sin ser ilustrados, confian en el testimonio de los cinco sentidos,
sin temer generalmente hacia donde los pueda llevar ese testimonio, de la misma
manera que nuestra gente de mar hace cien afios abandond nuestras costas sin saber
a ciencia cierta qué playas tocaria, si en verdad lograba tocar alguna. Me parece
que hoy, para encontrar esa noble avidez que llego a conformar la verdadera gloria
de Grecia, debemos dirigirnos a los astilleros.

Bertoldt Brecht (1898-1956)
Galileo Galilei (Leben des Galilei), version de 1955; con musica de Hanns Eisler

(1898-1962).
Traduccion castellana de Oswald Bayer. Buenos Aires: Nueva Vision, 1984, p 132



