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Resumen:

Introduccidn: El sarcoma de células foliculares dendriticas es una neoplasia poco comun derivada de
las células foliculares dendriticas (FDC, por sus siglas en inglés) presentes en los foliculos linfoides.
Su presentacion habitual es en ganglios linfaticos, siendo inusual la localizacién extranodal.
Presentacion: Paciente de sexo femenino de 78 afios de edad, con nefrectomia previa por carcinoma
urotelial invasor que consultdé por genitorragia. Al examen fisico se observd una lesion poliposa en
vagina, de 3.5 cm, la cual fue informada como carcinoma epidermoide en biopsia incisional. Posterior-
mente se realizé polipectomia. El estudio de dicha pieza operatoria mostré una neoplasia de bordes
expansivos, dispuestas en un patron sélido de células epitelioides y fusadas, de aspecto sincitial, con
numerosos linfocitos y granulocitos entremezclados. La marcacién inmunohistoquimica resulté positi-
va para vimentina, cumulo de diferenciacion (CD) CD 68, CD 21 y fascina y focal para S-100 y CD45
en células neoplasicas; ocasionales células tumorales expresaron CD30 y CD 23, y resultd negativa
para CD3, CD20, mieloperoxidasa, citoqueratinas, antigeno de membrana epitelial (EMA), HMB45,
Melan A, Desmina, Cromogranina, CD1a y CD35.

La mayoria de la poblacion linfocitica acompafiante era de linaje T (CD3+).

Discusion: El presente corresponde a un caso de sarcoma de FDC en un sitio inusual, siendo a lo que
a nuestro conocimiento refiere, el primero en esta ubicacion. El antecedente de una neoplasia previa
planted dificultades adicionales en el diagnostico diferencial. Los hallazgos histolégicos e inmuno-
histoquimicos, y en particular la expresion de un marcador especifico de FDC (en este caso CD21)
permitieron establecer en forma segura este diagndstico.
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Abstract:

Introduction: follicular dendritic cell sarcoma (FDC sarcoma) is an uncommon neoplasm derived from
FDC present in lymphoid follicles. It usually presents in lymph nodes, being extranodal location a very
unusual event.

Case Report: A 78 year old female, with prior left nephrectomy for invasive urothelial carcinoma, con-
sulted for genitorragia. At examination, a polypoid vaginal lesion, measuring 3.5 cm in diameter was
discovered. It was reported as squamous cell carcinoma in incisional biopsy. A polipectomy was per-
formed. Examination of resected specimen showed a tumor having pushing edges, arranged in a
solid pattern with spindle and epithelioid cells, having a syncytial appearance, diffusely sprinkled with
numerous lymphocytes and granulocytes. At immunohistochemistry neoplastic cells were positive for
vimentin, CD 68, CD 21 and fascine, and focally positive for S-100 and CD45. Occasional scattered
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neoplastic cells expressed CD30 and CD 23. They were negative for CD3, CD20, myeloperoxidase,
AE1 / AE3, EMA, HMB45, Melan A, desmin, Chromogranin, CD1a and CD35. Infiltrating lymphocites

were mainly of T cell lineage (CD3 +).

Discussion: We report a case of FDC sarcoma in an unusual location, being to our knowledge, the first
one at this site. The fact of having a prior neoplasia posed additional difficulties in differential diagno-
sis. Histological findings with expression of a specific marker of FDC (in this case CD21) allowed us to

establish an accurate diagnosis.
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Introduccion:

Las células foliculares dendriticas (FDC, por sus
siglas en inglés) representan un grupo de células
presentadoras de antigenos, cuyo habitat natu-
ral esta representado por los foliculos linfoides,
donde contribuye a generar un microambiente
apropiado para la funcién de los linfocitos B. El
tumor/sarcoma de células foliculares dendriticas
(sarcoma de FDC) corresponde a la contrapar-
tida neoplasica de estas células (9. Fue inicial-
mente descripto en 1986 por Monda et al, a nivel
de ganglios linfaticos ©®. De acuerdo a la clasi-
ficacion de la Organizacién Mundial de la Salud,
se hallan ubicados en el grupo de neoplasias
de células histiociticas y dendriticas, junto con
el sarcoma histiocitico, la histiocitosis de células
de Langerhans, el sarcoma de células de Lan-
gerhans, el sarcoma de células reticulares den-
driticas interdigitadas y el sarcoma de células
dendriticas sin otra especificacion “7).

Si bien su ubicacion habitual es en ganglios lin-
faticos, existen casos de presentacion extragan-
glionar. La primera comunicacion al respecto fue
en 1994, por Chan et al, en la cavidad oral ©.
No obstante, el diagndstico de esta entidad fue-
ra de los ganglios linfaticos es un evento muy
poco frecuente, con 142 casos informados en la
literatura inglesa a la fecha. 9. Los sitios mas
usualmente reportados corresponden a amigda-
las, cavidad oral, mediastino, bazo, higado, pan-
creas, peritoneo, piel y tubo digestivo ¢->7-19),
Debido a la baja frecuencia de presentacion, y
a la similitud morfologica que suele exhibir con
otras lesiones, su diagnodstico puede resultar di-
ficultoso, especialmente en casos de presenta-
cion extraganglionar, presentando un amplio es-
pectro de diagndsticos diferenciales, de acuerdo
al sitio y circunstancias con las que se presenta,
entre los cuales pueden citarse los carcinomas,
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tumores de glandulas salivales, meningiomas,
neoplasias de vainas nerviosas, linfomas, mela-
nomas, timomas, fibrohistiocitomas u otros tipos
de sarcoma; en algunos casos suelen ser diag-
nosticados como sarcomas sin otra especifica-
cion. Segun la literatura consultada, muchos de
los casos reportados fueron inicialmente diag-
nosticados en forma errénea 7810121319 Se esti-
ma que esto sucede en alrededor de una cuarta
parte de los mismos (19,

Inicialmente este grupo de lesiones fue catalo-
gado como de sarcomas de bajo grado, aunque
posteriormente fue puesto en duda tal compor-
tamiento, y se ha intentado dividir en casos de
alto y bajo grado, estableciendo una serie de
criterios pronaosticos, entre ellos el tamafio tumo-
ral, recuento de mitosis y necrosis 7101819 De
acuerdo a la literatura, la tasa de recidiva local
es de alrededor de 40-50%, la de metastasis
del 25% con un 10-13% de mortalidad.®® Se
conoce asimismo su asociacién con el virus de
Epstein Barr, sin embargo no todos los casos
reportados mostraron evidencias de dicha infec-
Cién (1-5,7,10,12,14,19)

Si bien el sarcoma de FDC presenta caracteris-
ticas histologicas que permiten un alto grado de
sospecha, su confirmacion diagndstica requiere
la expresion de al menos uno de los marcadores
de FDC, los cuales incluyen principalmente los
anticuerpos para los cumulos de diferenciacion
(CD) CD21, CD23 y CD35, como asi otros mar-
cadores no disponibles en nuestro medio, como
los anticuerpos para clusterina, KiMP4 o CNA.42
(1-5.7.810.1220) Dicha expresion puede llegar a ser
focal, débil o “en parches”, particularmente en
lesiones de aspecto epitelioide o de alto grado
o con rasgos simil pseudotumor inflamatorio 4.
El presente reporte corresponde a la presen-
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tacion de un caso de esta neoplasia a nivel de Las secciones histologicas de la lesion vaginal
vagina, en una paciente con antecedente de car- mostraron una proliferacion de células neopla-
cinoma invasor de células transicionales en vias sicas, de morfologia fusocelular y epitelioide,
urinarias superiores, circunstancia que creara a dispuestas en un patrén de crecimiento difuso
su vez dificultades adicionales en el diagndstico. (FIGURAS 2,3Y 4).

En lo que a nuestros conocimientos refiere, este
representaria el primer reporte en la literatura de
esta entidad en esta ubicacion.-

Presentacion del caso:

Paciente de sexo femenino de 78 afios, que con-
currid a la consulta médica por presentar gineco-
rragia. Presentaba el antecedente de nefrecto-
mia radical del lado izquierdo, realizada en otra
institucion 9 meses antes, por lesiéon tumoral de
pelvis y uréter proximal, informada como carci-
noma invasor de ceélulas transicionales. Debido
a dicho antecedente, fue vista en primera ins-
tancia por especialista en urologia, quien cons-
tato la presencia de masa polipoide pediculada
en tercio inferior de vagina, que protruia hacia
la vulva. No se hallaron evidencias al examen
fisico ni a nivel imagenoldgico (ecografia y es-
tudio de resonancia) de lesiones tumorales en
el resto de los 6rganos genitales como tampoco
en cavidad abdominal. Al descartarse el origen
urinario del sangrado, la paciente fue derivada a
Ginecologia. En dicha consulta se realiz6é biop-
sia incisional de la lesion, la cual fue informada
en otro servicio como carcinoma epidermoide.
Se procedid a la extirpacion completa de la le-
sion, junto con y muestreo de ganglios centinela
y ganglios pélvicos.

Resultados:

Se recibié pieza de lesion poliposa pediculada,
de color pardo grisaceo, que media 3.5 cm de
diametro principal (FIGURA 1). Al corte presenta-
ba consistencia intermedia. Se recibié asimismo
muestreo de ganglios centinela y de linfadenec-
tomia pélvica bilateral adicional.

Las mismas eran de tamafo grande, con nucleos
vesiculosos y nucléolos pequefios, citoplasmas
eosinofilicos de bordes poco definidos, presen-
tando un aspecto sincitial. Se observaron oca-
sionales células binucleadas con aspecto similar
alas de Reed Sternberg (FIGURA 5). Destacaban
asimismo numerosos linfocitos entremezclados
en forma “salpicada” con las células neoplasicas
y en torno a vasos sanguineos, junto con leuco
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Fig.5

citos neutrofilos y eosindfilos. No se evidenciaba
necrosis y el recuento mitético era de hasta 9
mitosis/10 campos de gran aumento (CGA), al-
gunas de estas de morfologia atipica. El reves-
timiento epitelial suprayacente no presentaba
continuidad con la neoplasia ni mostraba cam-
bios displasicos. La lesion presentaba bordes
de crecimiento expansivo, con indemnidad del
pediculo y base de implantacién. Las secciones
histologicas de los ganglios pélvicos, no mostra-
ron alteraciones relevantes.

La inmunomarcacion revelo positividad difusa en
células tumorales para vimentina, CD 68, fascina
y CD 21, esta ultima en un patron “en parches”
y positividad focal para S-100, CD45 (antigeno
comun leucocitario o ACL). Ocasionales célu-
las neoplasicas expresaron CD30 y CD 23. Se
observo negatividad para los marcadores CD3
y CD20, los cuales fueron expresados por la po-
blacion de linfocitos reactivos (con franco predo-
minio de células T CD3+). En forma similar, la
mieloperoxidasa fue expresada en poblacién de
granulocitos y negativa en células neoplasicas.
Por otra parte, se observé negatividad en la ex-
presion de Citoqueratinas (AE1/AE3), antigeno
de membrana epitelial (EMA), anticuerpo human
melanoma black 45 (HMB45), Melan A, Desmi-
na, Cromogranina, CD1a y CD35. Los resulta-
dos del panel inmunohistoquimico se resumen
en la TABLA 1.-

De acuerdo al estudio histologico y al panel de
inmunohistoquimica observado, se arribé al
diagnostico de Sarcoma de células dendriticas
foliculares. Se solicité el envio de los tacos de
biopsia de la pieza de nefrectomia, constatando-
se, en correspondencia con el informe inicial, la
naturaleza epitelial de la neoplasia previa, con-
cluyendo que se trataban de dos lesiones inde-
pendientes.
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Posteriormente, la paciente experimenté a los
pocos dias de emitido el diagndstico, recidiva de
la lesion neoplasica urinaria, evidenciada me-
diante estudio tomogréfico, tras lo cual continu6
su tratamiento oncolégico en otra institucion,
perdiéndose de esta forma su seguimiento.

MARCADOR RESULTADO
Vimentina Positivo
CD68 Positivo
Fascina Positivo

CDh 21 Positivo
S100 Focal

CD45 Focal

CD30 Ocasionales
CD 23 Ocasionales
AE1/AE3 Negativo
EMA Negativo
HMB 45 Negativo
Melan A Negativo
Desmina Negativo
Cromogranina Negativo
CD1a Negativo
CD 35 Negativo

TABLA 1: Resultados de la marcacion de inmunohisto-
quimica en células neoplasicas.-

Discusién:

El presente caso planted numerosas dificultades
diagnésticas y potenciales fuentes de confusion.
En primer lugar, el antecedente de la neoplasia
de vias urinarias, puso en consideracion la posi-
bilidad de una metastasis, hecho relativamente
infrecuente en vagina, aunque estadisticamente
posible. Esta sospecha se vio sustentada por el
aspecto “epitelioide” que presentaban las células
tumorales. En segundo término, la presentacion
de una patologia infrecuente en la practica coti-
diana, como es el sarcoma de FDC, sumado al
hecho de una ubicacion fuera de los lugares ha-
bituales, hizo que el presente diagndstico no fue-
ra considerado, al menos en un primer momen-
to. En este caso, se planted inicialmente como
posibles, una neoplasia epitelial poco diferencia-
da, ya sea primaria, tal cual fuera diagnosticada
en la biopsia incisional, o metastasica (tenien-
do en cuenta los antecedentes descriptos) y un
melanoma. Al no haber compatibilidad de dichos
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diagnosticos con el inmunofenotipo observado,
nos vimos en la necesidad de replantear nuevas
posibilidades, retomando la observacion de las
coloraciones rutinarias y procediendo a ampliar
el panel de inmunohistoquimica, realizandose el
mismo en varias etapas sucesivas, conforme los
resultados favorecian el presente diagndstico y
descartaban otras posibilidades.

Podemos afirmar entonces que los rasgos his-
tologicos que colaboraron en establecer el diag-
nostico fueron el borde de crecimiento relativa-
mente bien definido, el aspecto sincitial de las
células, reminiscente del meningioma o del ti-
moma, y las caracteristicas del infiltrado linfoide,
dispuesto en forma “salpicada”, entremezclado
con las células neoplasicas. La expresion relati-
vamente ambigua de los marcadores linfoides, si
bien no establecié un diagndéstico preciso, plan-
teo la posibilidad de una neoplasia emparentada
con dicho linaje. En este caso destaco la oca-
sional expresiéon de CD30 en células neoplasi-
cas, el cual es sefialado en la bibliografia como
negativo en este tipo de tumores (-57:810.12200 No
obstante, se encontré un reporte de otros auto-
res en el cual en forma similar, dicho marcador
fuera expresado en células aisladas ('® Por otro
lado, fue de ayuda la positividad para fascina,
marcador frecuente de células presentadoras de
antigenos y sus respectivas neoplasias, si bien
es de baja especificidad, presenta una elevada
sensibilidad ©10202) Este hecho tornd adn mas
factible nuestra impresion diagnéstica hacia el
grupo de neoplasias de células dendriticas, y
mas precisamente el sarcoma de FDC. De di-
cho grupo, se pueden excluir las neoplasias de
células de Langerhans, en base a la negatividad
para CD1a, y a las neoplasias de células reti-
culares interdigitadas, dado que estas ultimas
presentan una marcacion intensa para S100.
Finalmente, dicha presuncion diagndéstica se vio
finalmente confirmada por la expresion de uno
de los marcadores especificos de FDC, en este
caso, el CD21

De acuerdo con los criterios prondsticos descrip-
tos en la literatura, la presente lesion alternaba
rasgos de comportamiento desfavorable (mor-
fologia epitelioide, recuento mitético superior a
5/ 10 campos de gran aumento) con otros favo-
rables (tamafio menor a 6 cm, ubicacion extra
abdominal, falta de necrosis). A estos ultimos
se pueden sumar caracteristicas inherentes a
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la intervencion quirdrgica, como una extirpacion
completa con un aceptable margen de seguri-
dad. No obstante, el comportamiento evolutivo
se vio superpuesto con el de la neoplasia de vias
urinarias, adquiriendo este ultimo un mayor pro-
tagonismo. Esta circunstancia, junto con la pér-
dida del seguimiento no permitié establecer una
adecuada correlacion.

Quisiéramos destacar que aunque esta es una
neoplasia mayoritariamente observada en gan-
glios linfaticos, es factible encontrarla en un
gran numero de sitios extraganglionares. Esto
es esperable, dado que los foliculos linfoides,
habitat natural de estas células, presentan una
distribucion ubicua en todo el organismo, si bien
se encuentran en mayor proporcién en ciertas
ubicaciones, como por ejemplo el anillo de Wal-
deyer y otras estructuras correspondientes a los
tejidos linfoides asociados a mucosas (MALT).
Teniendo en cuenta esto, y apoyados por un
grado considerable de sospecha ante lesiones
problematicas, comenzando por una meticulosa
observacion de las secciones con las coloracio-
nes rutinarias, junto con el auxilio de un panel
adecuado de inmunomarcacion, es posible que
podamos arribar en el futuro a este diagnéstico
con mayor frecuencia y en sitios insospechados.-
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