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Sarcoma histiocítico esplénico. Presentación de un caso y revisión de 
la literatura

Los tumores primarios esplénicos son poco 
frecuentes, de ellos los más frecuentes son los 
de origen vascular como hemangiomas y lin-
fangiomas. En segundo lugar se encuentran las 

extensiones sistémicas de los procesos linfoproliferativos 
como linfomas y leucemias que por lo general se mani-

Yosmar Pérez González,* Liliana Pagura,* Cecilia Fiandesio,* Luis Cortés Lambea*

* Servicio de Anatomía Patológica, Hospital Universitario de 
Móstoles, Madrid, España.

Correspondencia: Yosmar Carolina Pérez González. Calle Rio Jucar 
S/N, Hospital Universitario de Móstoles, primera planta. Servicio de 
Anatomía Patológica. CP 28935, Móstoles, Madrid, España. Correo 
electrónico: yosmarpe@gmail.com
Recibido: octubre 2011. Aceptado: abril 2012.

Este artículo debe citarse como: González Pérez Y, Pagura L, 
Fiandesio C, Cortés Lambea L. Sarcoma histiocítico esplénico. 
Presentación de un caso y revisión de la literatura. Patología Rev 
Latinoam 2012;50(3):220-225.

RESUMEN

presentan diferenciación histiocítica. Caso clínico: hombre de 37 años que presentó pérdida de peso y cuadro diarreico de 6 meses de 
-

encontró positividad para CD68, CD4, lisozima, alfa 1 antitripsina y vimentina. Los sarcomas histiocíticos representan menos de 1% de 
todos los tumores que afectan a los ganglios linfáticos y a las partes blandas. Es muy infrecuente su localización esplénica y su etiología 

Palabras clave:

ABSTRACT

mature tissue histiocytes. Case report: A 37-year-old male who presented weight loss and diarrhea of six months duration. The ultrasound 
study showed a splenic tumor. Therefore, the spleen was removed. At microscopic examination a pleomorphic cellular proliferation was 
observed with spindle-shaped areas arranged in bundles and areas of solid growth. The inmunohistochemistry study was positive for 
CD68, CD4, lysozyme, alfa 1 antitrypsin and vimentin. Histiocytic sarcoma represents less than 1% of all tumors affecting the lymph nodes 
and soft tissues. Being very rare in splenic location, its etiology is unknown. It is manifested as unique tumors associated with systemic 
symptoms and the prognosis is grim.
Keywords:

esplenomegalia difusa.1 Cuando se presenta un paciente 
con un nódulo esplénico solitario, una vez descartada las 
causas infecciosas y los procesos linfoproliferativos, se 

con diferenciación histiocítica o sarcoma histiocítico es un 
tumor maligno muy infrecuente de origen probablemente 
hematopoyético que muestra morfología e inmunofenotipo 
semejante al histiocito tisular. Por lo general ocurre en los 
ganglios linfáticos y en áreas extranodales como la piel, el 
tracto gastrointestinal y las partes blandas;2,3 el bazo es un 
órgano poco afectado por este tipo de tumor.4,5

CASO CLÍNICO

Presentamos el caso de un paciente varón de 37 años sin 
antecedentes de interés, que presentó mal estado general, 
debilidad, pérdida de peso y cuadro diarreico de 6 meses de 
evolución. Se realizaron pruebas analíticas y se encontró, 
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normal. Se realizó una ecografía con un hallazgo casual de 

-

otros hallazgos de importancia. Posteriormente se realizó 
esplenectomía extirpándose una pieza de 335 gramos 
con medidas de 13 × 6.5 × 6 cm; una masa multinodular 
de consistencia blanda, de aspecto tumoral y coloración 

se observó una proliferación celular marcadamente pleo-

y áreas de crecimiento difuso a expensas de células de 
-

frecuentes mitosis, con un índice de proliferación de 40% 
con Ki 67. También se observaron linfocitos, polimorfo-
nucleares y presencia de células gigantes multinucleadas, 

No se apreció ruptura de la cápsula. Se aisló un ganglio 

realizó inmunohistoquímica que fue positiva para CD68, 
CD4, lisozima, alfa 1 antitripsina (Figuras 4, 5, 6 y 7) y 
vimentina, con positividad focal frente a CD45 y S-100. 
Fue negativa a antígeno antimelanoma, citoqueratinas, 
CD31, CD34, actina, desmina, EMA, CD30 CD1a, CD3, 
CD61, CD43, CD20, CD15, CD21, CD117 y virus de 

Figura 1. Ecografía: tumor esplénico de 7 cm de diámetro con 

a color, de este artículo aparecen en el anexo 5.

Figura 2. Macroscopía de la pieza de resección quirúrgica. Masa 
multinodular de coloración grisácea de 13 × 4 × 5 cm.

Figura 3. -

grandes e irregulares con uno o varios nucléolos.

Epstein-Barr. La marca, clona y dilución de los anticuer-
pos primarios utilizados se muestran en el cuadro 1. Con 
estos datos se llegó al diagnóstico de sarcoma histiocítico. 
A los 6 meses de la intervención se sospechó una recidiva 
masiva. Se realizó un estudio de extensión con tomografía 
por emisión de positrones con aumento del metabolismo 
patológico en la cara inferior del diafragma y en la cara 

en dichas áreas.

DISCUSIÓN

como una proliferación celular maligna con inmunofeno-
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tipo y morfología semejante al histiocito tisular.1,3,5,6 Se 

la leucemia monocítica aguda.4,6 La entidad fue descrita 
por primera vez por Scott y Robb Smith, en 1939, como 
reticulosis medular histiocítica. En 1966 Rappaporth la 

maligno.5,6 El término sarcoma histiocítico fue introducido 
en 1970 por Mathe et al. para incluir a todo el espectro 
de la enfermedad, desde las formas diseminadas hasta el 
verdadero linfoma histiocítico.2,7 Posteriormente algunos 
autores limitaron el uso del término sarcoma histiocítico 
para el verdadero linfoma histiocítico o formas localizadas 
y el termino histiocitosis maligna para las formas sistémi-

Figura 7. Alfa 1 antitripsina 40x. Positividad citoplasmática en las 
células tumorales.

Figura 4. CD68 40×. Positividad citoplasmática en las células 
tumorales.

Figura 5. CD4 40×. Positividad citoplasmática en las células 
tumorales.

Figura 6. Lisozima 40×.  Positividad citoplasmática en las células 
tumorales.

cas.6,8,9  A partir de la década de los 80 del siglo pasado el 
sarcoma histiocítico comenzó a diagnosticarse mediante 
técnicas inmunohistoquímica y citogenética.10-12 En 1988 
Franchino et al. reportaron un caso de neoplasia primaria 
esplénica y sugirieron que se trataba de una entidad clini-
copatológica distinta y, posiblemente, única que derivaba 
del linaje de los macrófagos tisulares.12 Actualmente se 
sabe que muchos de los sarcomas histiocíticos diagnostica-
dos hace más de 15 años constituían ejemplos de linfomas  
no Hodgkin.4,10,11,13

Los sarcomas con diferenciación histiocítica represen-
tan menos de 1% de todos los tumores que afectan a los 
ganglios linfáticos y a las partes blandas en Estados Unidos 
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pérdida de peso y manifestaciones cutáneas.9 Los que se 
encuentran en el tracto gastrointestinal suelen manifes-
tarse con cuadros de alternancia diarrea-estreñimiento o 
cuadros de seudoobstrucción intestinal y pueden asociarse 
con pancitopenia y hepatoesplenomegalia.9 Los sitios 
afectados con mayor frecuencia son extraganglionares y 
los más frecuentes son el tracto gastrointestinal, la piel y 
las partes blandas.3 El bazo es un sitio muy infrecuente de 
presentación. En la literatura existen tres casos descritos 
de sarcoma histiocítico esplénico asociado con hipoalbu-
minemia, hipogammaglobulinemia y trombocitopenia.23 

Posteriormente fueron reportados varios casos de sarcoma 
histiocítico asociados con hemofagocitosis.2,16,17 En 2005 
Vos et al. describieron que 3 de 5 casos estudiados se aso-
ciaban a hemofagocitosis17

un caso esplénico primario cuya manifestación fue ruptura 
esplénica; posteriormente la paciente falleció.15

Histológicamente, los sarcomas histiocíticos se carac-
terizan por células epitelioides con citoplasma amplio, 

con nucléolo y células gigantes multinucleadas. El inmu-
nofenotipo de estos sarcomas se caracteriza por positividad 
para CD45, así como positividad para CD4, CD68, lisozi-
ma, alfa 1 antitripsina y CD163. La S-100 y la vimentina 
son positivos en distintos grados y se observa negatividad 
frente a marcadores T y B, así como a desmina, HMB45, 
CD15 y citoqueratinas.2,11,20 Algunos autores recomiendan 
que debe existir positividad para dos o más marcadores 
de diferenciación histiocítica como CD68, lisozima, alfa 
1 antitripsina o CD163.17, 20

El diagnóstico diferencial del sarcoma histiocítico 
incluye desde linfomas de célula grande no Hodgkin 
hasta metástasis de carcinoma.1 El linfoma anaplásico de 
células grandes puede ser histológicamente indistinguible 
del sarcoma histiocítico pero, a diferencia de éste, expresa 
positividad para CD30 y EMA.16 La leucemia mieloide 
aguda subtipo M5 debe incluirse dentro del diagnóstico 
diferencial ya que puede afectar a partes blandas y se suele 
excluir al realizar el estudio de extensión por alteraciones 
en sangre periférica y el estudio de médula ósea.9 Existen 
aislados casos de presentación como masa única en partes 
blandas sin afectación de médula ósea y sangre periférica 
y, en estos casos, se realiza el diagnostico diferencial 
por la expresión de marcadoras de leucemia mieloide 
como mieloperoxidasa, CD33 y CD34.7 La histiocitosis 

Cuadro 1.  Anticuerpos empleados

Antígeno Clona Dilución Casa comercial

CD68 PGM-1 1:300 Dako
CD45 211+PD7/26 1:200 Dako
CD4 4B12 Prediluido Dako
Vimentina V9 Prediluido Dako
S-100 Policlonal Prediluido Dako
Mela-A A103 Prediluido Dako
CKAE1-AE3 AE1/AE3 Prediluido Dako
CD31 JC70A Prediluido Dako
Epstein Barr CS1-4 Prediluido Dako
CD117 Policlonal 1:500 Dako
CD21 1F8 Prediluido Dako
CD15 CARB-3 Prediluido Dako
CD20 L26 Prediluido Dako
CD43 DF-T1 Prediluido Dako
CD61 Y2/S1 1:50 Dako
CD3 Policlonal Prediluido Dako
Ki67 MIB-1 Prediluido Dako
CD1a (010) Prediluido Dako
CD30 Ber-H2 Prediluido Dako
EMA E29 Prediluido Dako
Desmina D33 Prediluido Dako
Lisozima Policlonal 1:400 Dako
Alfa 1 antitripsina Policlonal Prediluido Dako
Actina HHF35 Prediluido Dako
CD34 QBEND10 Prediluido Dako

y Europa.3,7,14-16 Existen solo aislados casos reportados de 
sarcomas histiocíticos, por lo que en la actualidad se des-
conoce su incidencia con exactitud.2,6,9 En 2002 el Grupo 
Internacional de estudio de los Linfomas, en un análisis de 
61 casos de tumores con diferenciación histiocítica y de 
células dendríticas, reportaron 17% de tumores esplénicos 
primarios.2,11 Solo casos aislados han sido descritos en 
detalle.2,16 Afectan a personas de todas las edades pero son 
más frecuentes en la edad adulta, principalmente entre los 
46 y los 55 años y predilección por el sexo masculino.8,9,14 

promedio de manifestación a las segunda y tercera décadas 
de la vida.7,17 La causa se desconoce y se ha sugerido que no 
se trata de un verdadero sarcoma aunque derive del sistema 
monocítico-macrófago18,19,20 y esté asociado con pacientes 
que presentan tumores mediastínicos de células germina-
les; podría derivar de células germinales pluripotenciales y 
en asociación con  neoplasias hematopoyéticas.8,9,21,22 Clí-
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maligna de células de Langerhans suele diferenciarse ya 
que este tumor presenta menor atipia nuclear, no muestra 

-

y linfocitos. Este tumor expresa positividad para CD1a y 
S-100, a diferencia del sarcoma histiocítico que es CD1a 
negativo.16 También debe excluirse el sarcoma folicular 
de células dendríticas que es positivo para CD21, CD35, 
CD23 y negativo para S-100; a diferencia del sarcoma 
histiocítico que es negativo para CD21, CD35, CD23 y 
puede presentar positividad focal para S-100. El sarcoma 
de células dendríticas interdigitantes morfológicamente 
es indistinguible del sarcoma histiocítico y muestra una 
tinción difusa e intensa para S-100, variable y más débil 
para CD68, focal o negativa para lisozima y negativa 
para CD4 y CD45, a diferencia del sarcoma histiocítico 
que presenta positividad difusa e intensa para CD68, 
lisozima, CD4 y CD45 y  positividad focal y débil para 
S-100.11,14,20,24 El melanoma y otros sarcomas también 
deben diferenciarse del sarcoma histiocítico mediante 
técnicas de inmunohistoquímica.25

Existen otros marcadores inmunohistoquímicos utiliza-
dos para la diferenciación histiocítica dentro de los cuales 
se encuentran el CD163 (propuesto por Vos et al.17 y por 
Garcia-Gutierrez et al.20) y los TIM-3 y TIM-4 (propues-
tos por Dorfman et al. en 2010)20,26 como marcadores de 
sarcoma histiocítico y de otras neoplasias de células den-
dríticas. En cuanto a la utilización de técnicas de biología 
molecular no existe consenso acerca de su utilización ya 
que, de las técnicas empleadas, ninguna conduce a resul-
tados concluyentes y son de difícil interpretación.17,27,28 

Se ha demostrado que el sarcoma histiocítico carece de 
reordenamiento para IgH o TCR; sin embargo, se han 
informado casos aislados con reordenamiento genético 
para TCR, IgH, o ambos, por lo que se ha planteado la 
posibilidad de que estas neoplasias sean capaces de reor-
denar su ADN por transdiferenciación; un tema todavía 
controvertido.20,22,28,29

Hasta la fecha no se ha llegado a un consenso sobre 
el tratamiento estándar y se han utilizado, además de la 
extirpación quirúrgica, radioterapia y régimen de qui-
mioterapia de linfomas no Hodgkin; las respuestas han 
sido variables pero sin resultados favorables en la ma-
yoría de los pacientes.2,9,10,29 En los casos de afectación 
multisistémica la cirugía solo está indicada en casos de 
complicaciones y suele emplearse tratamiento con combi-

nación de quimioterápicos. Son tumores de mal pronóstico 
y los multisistémicos y los tumores únicos mayores de 3.5 
centímetros son los que presentan supervivencia menor 
de un año.14,25
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