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Las células dendriticas interdigitantes son células presentadoras de antigeno e
iniciadoras de la respuesta inmune [ %341, Son responsables de la estimulacién de las
células T en lainiciacion de la inmunidad celular #3451,

El sarcoma de células dendriticas interdigitantes es una patologia extremadamente
rara, con tan solo unos 100 casos publicados en la literatura [*-51,

DESCRIPCION DEL CASO

Varon de 82 afnos, no fumador, que presenta una
adenopatia cervical izquierda, en el area lll, no ad-
herida a planos profundos, rodadera, no dolorosa,
desde hace 3 meses. No ha variado de tamanfno des-
de su aparicion y no presenta clinica asociada. El
resto de la exploracion es normal.

El TAC revela una adenopatia de aspecto patoldgi-
co, con necrosis central, de 9,5 mm en el triangulo
posterior izquierdo. No se observan otras masas ni
captaciones andmalas (figura 1).

La PAAF resulta positiva para células malignas y se
informa como metastasis de tumor maligno, reco-
mendando descartar clinicamente un melanoma vy
se sugiere la exéresis de la lesion para realizar un
diagnostico definitivo.

El paciente es valorado por el servicio de dermato-
logia, sin encontrar ninguna lesion asociada.

Se decide realizar un vaciamiento funcional cervical
izquierdo ampliado, incluyendo niveles II, lll, IV y VI;
con intencion diagndstica y terapéutica.

El estudio anatomopatoldgico aisla 39 ganglios
linfaticos, de los cuales 38 no presentan signos de
infiltracion neoplasica. Sélo el ganglio que motivo
la consulta presenta una tumoracion que ocupa el
centro del mismo, sin sobrepasar la capsula. Se ob-
servan mitosis y zonas de necrosis focal. Muestra
positividad con CD45, S100, Vimentina, WTi, CD4,
CD45Ro y CD68. Ki-67 de 70%.

El diagndstico definitivo es de sarcoma de células
dendriticas interdigitantes, afectando a un unico
ganglio.

Se realiza Tomografia de Positrones tras la cirugia
sin mostrar otros focos hipermetabdlicos.
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FIGURA 1: Adenopatia en el tridngulo posterior izquierdo, con signos de
necrosis central.

DISCUSION

La forma de presentacion mas frecuente del sarco-
ma de células dendriticas interdigitantes es la lin-
fadenopatia aislada no dolorosa 2 3456 hasta un
47% de los casos M,

Entre un 25 y un 33% de los casos, la enfermedad
se presenta con una afectacidon extraganglionar
aislada 4% fundamentalmente a nivel de higado,
pulmon, bazo o médula dsea . En el resto de ca-
sos, existe una afectacion simultéanea, ganglionar y
extraganglionar.
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La incidencia de metastasis a distancia en el mo-
mento del diagnostico es del 39%, siendo los luga-
res mas frecuentes los ganglios linfaticos, pulmon,
higado o médula dsea .

La enfermedad aparece con mas frecuencia en
hombres 12561 en |la sexta década de la vida 1235
6l La etiopatogenia es desconocida 238 La aso-
ciacion precediendo o concomitante con neopla-
sias malighas se ha advertido en multiples casos
clinicos 23 Entre un 9 y un 12% de los pacientes
presentan durante sus anos de vida neoplasias he-
matoldgicas y de érganos solidos 231,

El diagndstico es dificil ya que se puede manifestar
con una morfologia e inmunohistoquimica muy he-
terogéneas, por o que requiere completar el estu-
dio con técnicas inmunofenotipicas; que muestran
positividad para S100 y Vimentina 34561,

El diagnostico diferencial es amplio. Las histioci-
tosis sinusales con linfadenopatias comparten un
inmunofenotipo similar, pero los ganglios linfaticos
muestran senos marcadamente dilatados que con-
tienen histiocitos grandes y de forma irregular que
engullen linfocitos, células plasmaticas o eritrocitos.
El pseudotumor inflamatorio estd compuesto de
fasciculos de células fusiformes, junto con inflama-
cion y formacion de pequenos vasos en la capsula
del ganglio linfatico, con extension a lo largo de las
trabéculas del ganglio, pero no muestra atipias ni
crecimiento agresivo. El sarcoma de células dendri-
ticas folicular puede tener una apariencia muy simi-
lar al sarcoma de células dendriticas interdigitantes,
pero es CD21Y CD35+, y se tifie mas intensamente
con clusterina. El melanoma también debe descar-
tase, siendo ademas S100+, pero las células suelen
ser mas pleomorfas y son HMB45+ y Melan-A+ B,
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El estadiaje de la enfermedad debe realizarse con
Tomografia Axial Computarizada 2% La Tomogra-
fia por emisién de Positrones puede ayudar a des-
cartar metastasis a distancia al diagnostico, asocia-
cion con otras neoplasias malignas y monitorizar la
respuesta al tratamiento V.

Cuando la enfermedad esta localizada, la mayoria
de estudios proponen realizar cirugia o radiotera-
pia 23 sin existir diferencias significativas de su-
pervivencia "3 La radioterapia tras la cirugia no ha
demostrado beneficio M.

Sila enfermedad estd diseminada, el tratamiento in-
dicado es la quimioterapia en regimenes similares a
los utilizados con linfomas agresivos 23,

El pronostico es muy variable en funcion de si la
enfermedad estd localizada o diseminada 24, La
supervivencia a los 2 anos en la enfermedad loca-
lizada es del 68,1%; mientras que en la enfermedad
diseminada es del 15,8% 2.
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