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Resumen

Las neoplasias de células dendriticas foliculares son neoplasias
linfoides extremadamente raras. Ocurren principalmente en gan-
glios cervicales, axilares y supraclaviculares. Habitualmente son
mal diagnosticadas como linfoma no Hodgkin. El diagnéstico defi-
nitivo requiere de inmunohistoquimica. No existen recomendacio-
nes firmes respecto al tratamiento; la reseccién quirirgica aun es la
base del mismo. Aunque la mayoria de los pacientes responden al
tratamiento inicial, hasta 81% recidiva. El uso de nuevas terapias
biolégicas con base en la biologia de cada tumor en particular,
podria brindar nuevas estrategias de tratamiento.

Palabras clave. Neoplasia. Inmunohistoquimica. Terapia
biolégica.

INTRODUCCION

Las neoplasias de células dendriticas foliculares son
neoplasias linfoides extremadamente raras. Ocurren princi-
palmente en ganglios cervicales, axilares y supraclavicu-
lares. Habitualmente son mal diagnosticadas como linfo-
ma no Hodgkin.

La primera descripcion fue realizada por Mondo, et
al., en 1986. Hasta el afio 2000 se habian reportado
aproximadamente 60 casos en la literatura. El diagndsti-
co clinico y de patologia puede resultar un reto; comun-
mente son mal diagnosticados como linfoma no Hodg-
king, enfermedad de Castle, histiocitosis X o sarcomas de
tejidos blandos. A continuacion se presenta un caso
de neoplasias de células dendriticas foliculares.

CASO CLINICO
Masculino de 68 afios de edad, inicié padecimien-

to tres meses previos a su ingreso con dolor abdomi-
nal en epigastrio, irradiado hacia dorso, exacerbado

Abstract

Folicular dendritic cell neoplasms are lymphoid neoplasm extre-
mely rare. They mainly affect cervical, axilary and supraclavicular
nodes. They are usually wrongly diagnosed as non Hodgkin lym-
phoma. Definitive diagnosis requires confirmation by inmunohisto-
chemistry. There are no firmly recommendations regarding treat-
ment, surgical resection remain the mainstay of treatment. Although
the majority of patients initially responded to treatment, 81% relap-
sed. Using of new biological therapies depends on particular tumor
biology, which may proportionate new strategies for treatment.
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con la ingesta de alimentos, hiporexia y pérdida de
peso. Acudi6 con gastroenter6logo, quien realizé to-
mografia axial computarizada (TAC) abdominal con
contraste oral e intravenoso, la cual reporté grandes
conglomerados ganglionares mesentéricos y retroperi-
toneales. Biometria hematica inicial con bicitopenia
(anemiay leucopenia).

Fue referido a oncologo quien realiz6 biopsia de gan-
glio inguinal izquierdo reportando linfoma no Hodgkin,
folicular, grado llIb (centrobléastico) con diferenciacion plas-
mocitoide acentuada, inmunofenotipo B.

Acudié a segunda opinién donde se analiz6 la muestra
de la biopsia ganglionar en patologia para estudio de in-
munohistoquimica (Cuadro 1) en la que se reporta neo-
plasia de células foliculares dendriticas limitada al centro
germinal (CD 25, CD20+, CD21+, CD23+, HLADR+,
CD4+) asociada con el depdsito de material hialino de
aspecto fibroso y discreta hiperplasia de células plasmati-
cas en la zona paracortical.

Ingreso6 para completar estadiaje y diagndstico; se le
realizé aspirado de médula 6sea, el cual se reportd nor-
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Cuadro 1. Resultados de inmunohistoquimica realizados de biopsia ganglionar.

Anticuerpo primario Caso CL — 09-88

Negativo (positivo en células plasmaticas y focalmente en el material amorfo)
Negativo (positivo en células plasmaticas y focalmente en el material amorfo)
Negativo (positivo en células plasmaticas y focalmente en el material amorfo)

CD20 (pan-B) Positivo
CD3 (pan-T) Negativo
CD10 (CALLA) Positivo
Bcl-2 Negativo
Ki-67 40%

Bcl-6 Positivo
Anti CD4 Positivo +++
Anti HLADR Positivo +++
Anti BCL2 Negativo (positivo en linfocitos T reactivos)
Anti BCL6 Positivo ++
Anti CD10 Positivo
Anti CD38

Anti Kappa

Anti Lambda

Anti HHV8 Negativo
Anti PS-100 Negativo
Anti CD68 Negativo

mal, asi como tomografia por emisién de positrones don-
de se observaron adenopatias axilares, cervicales, retro-
peritoneales. Se inicid el primer ciclo de quimioterapia a
base de ciclofosfamida, vincristina y rituximab.

DISCUSION

Las neoplasias de células dendriticas son extrema-
damente raras. Son clasificadas por el Grupo de Estu-
dio Internacional de Linfoma en tres grupos inmunofe-
notipicos:

= Tumor/sarcoma de células dendriticas interdigitantes.

= Tumor/sarcoma de células dendriticas foliculares (T/
SCDF).

= Tumor/sarcoma de células de Langerhans.*

El diagndstico definitivo requiere de analisis morfolo-
gico, citoquimico, inmunofenotipo y siempre confirma-
cion mediante inmunohistoquimica. La histologia tipica
del T/SCDF incluye proliferacién de células ovoides y en
forma de uso, ocasionalmente, con células gigantes con
patron fascicular y un estroma rico en linfocitos.? Las
células neoplasicas generalmente expresan el mismo in-
munofenotipo que las células dendriticas foliculares nor-
males, generalmente son positivas para CD23, CD21y
CD35; usualmente son positivas para desmoplakina, vi-
mentina, fascina, HLA-DR y EMA; en ocasiones para S-
100, CD68, CD20y CD45.2

Los T/SCDF afectan a ambos sexos por igual. La
edad promedio de aparicion es a los 47 afios, con un
rango de los 14 a 77 afios.? Pueden involucrar sitios
nodales y extranodales. Dentro de los sitios nodales
afecta, principalmente, alos ganglios cervicales, axi-
lares y supraclaviculares. Otros sitios linfoides afec-
tados incluyen amigdalas, nasofaringe, parafaringe,
higado y bazo. Dentro de los sitios extranodales se
ha reportado involucro de tiroides, parétidas, pala-
dar duro y blando, pulmonesy pleura, estomago, in-
testino delgado, colon, pancreas, mama, retroperito-
neo, tejido blando de cuello, masculos de la pared
abdominal y testiculos.*®

Clinicamente tienen un curso variable, usualmen-
te con un pronostico favorable, se presentan como
una masa indolora, bien delimitada de crecimiento
lento; los sintomas constitucionales son, generalmen-
te, raros.® La historia natural y la respuesta a las di-
ferentes modalidades terapéuticas no han sido bien
establecidas debido a la baja incidencia de la enfer-
medad.!?®

No existen en la literatura estudios prospectivos re-
ferentes al tratamiento, por lo que no es facil estable-
cer recomendaciones firmes respecto al mismo. En pa-
cientes con enfermedad localizada, la reseccion qui-
rargica representa la base del tratamiento. La
radioterapia adyuvante parece tener un rol en la so-
brevida libre de enfermedad. No existe un rol bien
definido para la quimioterapia adyuvante y neoadyu-
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vante, los esquemas comunmente utilizados son los
regimenes para el tratamiento de linfoma no Hodgkin
(CHOP, similar a CHOP).

Aunque la mayoria de los pacientes responde al trata-
miento inicial, hasta 81% recidiva. La duracién de la res-
puesta al tratamiento parece ser mayor en pacientes con
histologia de bajo grado, con una duracién libre de enfer-
medad de hasta ocho afios en pacientes inicialmente tra-
tados con cirugia, radioterapia y quimioterapia.® La pre-
sentacion inicial con enfermedad metastasica confiere un
pobre prondstico.

CONCLUSION

Las neoplasias de células dendriticas foliculares son
neoplasias linfoides extremadamente raras, con una tasa
alta de recidivas. Con base en la biologia de cada tumor
en particular, el uso de novedosas terapias biologicas
como anti CD20 y antagonistas de VEGF, podrian pro-
porcionar nuevas estrategias de tratamiento con el fin
de proporcionar una mayor sobrevida libre de enferme-
dad y/o como alternativas para la enfermedad recidi-
vante.
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