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INTRODUCCIÓN

Previamente al desarrollo de la inmunohistoquímica
y de la biología molecular, el diagnóstico de «linfoma
histiocítico» se ha utilizado para todas aquellas neopla-
sias hematolinfoides de células redondas que mostraban
amplio citoplasma y núcleos irregulares (1). La mayoría
de casos publicados inicialmente como linfomas histio-
cíticos corresponden, tras estudio inmunohistoquímico, a

linfomas de células B o T, especialmente linfomas ana-
plásicos de célula grande, por lo que el término cayó en
desuso (2). Sin embargo, la OMS, en su última clasifica-
ción conserva el término de sarcomas histiocíticos ver-
daderos para casos muy concretos (3,4). Son neoplasias
malignas de precursores histiocíticos que habitualmente
afectan a piel, ganglios linfáticos, tracto gastrointestinal
y partes blandas (3). Son neoplasias muy poco frecuen-
tes representadas en la literatura por casos únicos y series
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SUMMARY

Introduction: Histiocytic sarcoma (HS) is a rare dis-
ease. There has been much confusion concerning the diag-
nostic criteria for this entity. Since immunohistochemical
and cytogenetic techniques have become more universally
available, many cases that were initially diagnosed as histi-
ocytic sarcoma are now being classified as other diseases.
Case presentation: We describe a case of HS that began as
abdominal mass. At autopsy the tumour also involved lungs,
liver, spleen and multiple lymph nodes. Histological exami-
nation showed proliferation of numerous large histiocytic
pleomorphic and malignant cells with areas of necrosis.
Immunohistochemically, tumour cells expressed histiocytic
markers but did not stain with antibodies directed against
myeloid markers, dendritic markers, CD30, ALK1, or other
lymphoid markers. Ultrastructural examination demostrated
interdigitating cytoplasmic extensions, but not Birbeck
granules. Conclusions: Histiocytic sarcoma raises differen-
tial diagnosis with other neoplasms. In this case, morpho-
logical, immunohistochemical and ultraestructural findings
are necessary for diagnosis.

Keywords: Histiocytic sarcoma; interdigitating dendrit-
ic cell sarcoma.

RESUMEN

Introducción: El Sarcoma histiocítico (SH) es una neo-
plasia muy poco frecuente, con mucha controversia respec-
to a los criterios diagnósticos de esta entidad. Desde que las
técnicas inmunohistoquímicas y citogenéticas presentan una
mayor disponibilidad universal, muchos casos que inicial-
mente se diagnosticaron como sarcoma histiocítico, han
sido reclasificados como otras enfermedades. Presentación
del caso: Describimos el caso de un sarcoma histiocítico
que se presentó como una masa abdominal. En la autopsia
también se observó afectación tumoral de pulmones, híga-
do, bazo y múltiples adenopatías. El examen histológico
mostró proliferación difusa de células grandes con áreas de
necrosis. Las células malignas eran de aspecto histiocitario
y pleomórficas. Inmunohistoquímicamente, las células
tumorales fueron positivas para tinciones contra marcadores
histiocíticos y negativas para marcadores mieloides, dendrí-
ticos, CD30, ALK1, y otros marcadores linfoides. En el
estudio ultraestructural las células mostraron extensiones
citoplásmicas interdigitantes, pero no gránulos de Birbeck.
Conclusiones: El sarcoma histiocítico plantea diagnóstico
diferencial con otras neoplasias. El diagnóstico en este caso,
se basa en la morfología, técnicas inmunohistoquícas y
ultraestructurales.

Palabras clave: Sarcoma histiocítico; sarcoma de célu-
las dendríticas interdigitantes.

Recibido el 13/2/08. Aceptado el 2/4/08.
1 Hospital Universitario Doctor Peset. Avda. Gaspar Aguilar, 90. 46017 Valencia.
2 Hospital Río Carrión, Palencia.
3 Hospital Universitario Ramón y Cajal, Madrid.
4 Hospital Clínico Universitario de Santiago de Compostela, La Coruña.
ncamarasalillo@gmail.com

REV ESP PATOL 2008; Vol 41, n.º 3: 237-241CASUÍSTICA

Rev Esp Patol 2008; 41 (3): 237-241



muy cortas. Hay un amplio rango de edad de afectación,
que abarca desde niños a adultos, sin embargo, la mayo-
ría de casos se dan en adultos (media de edad de 46 años)
con predilección por varones. El pronóstico es nefasto,
presentándose en su mayoría como estadios de enferme-

dad muy avanzados (5). El diagnóstico combina las
características morfológicas con adecuados marcadores
inmunohistoquímicos: positividad de marcadores histio-
citarios (CD68, lisozima) junto con ausencia de marca-
dores de células T, B, células mieloides y células histio-
cíticas diferenciadas (células de Langerhans, células
dendríticas foliculares y células dendríticas interdigitan-
tes) (6).

PRESENTACIÓN DEL CASO

Se trata de un varón de 76 años con historia clínica de
masa abdominal, fiebre y síndrome constitucional. Fue
intervenido por un cuadro de suboclusión intestinal con
diagnóstico anatomopatológico de adenocarcinoma de
colon moderadamente diferenciado (5,5 cm) con infiltra-
ción de grasa pericólica adyacente y metástasis de 3 gan-
glios linfáticos (pT3N1). Además de la pieza intestinal,
se remitió un «ganglio linfático de raíz mesentérica» de
1 cm de diámetro máximo que histológicamente era un
nódulo linfoide, en el que no se reconocía la arquitectu-
ra ganglionar, ocupado por una proliferación difusa de
células grandes no cohesivas, con núcleo vesicular pleo-
mórfico, nucléolo prominente y amplio citoplasma eosi-
nófilo (fig. 1). Dichas células se disponían entre un den-
so infiltrado inflamatorio a base de neutrófilos, linfoci-
tos y células plasmáticas. La lesión correspondía a una
neoplasia con morfología histiocítica clara (fig. 2) de
estirpe hematolinfoide positiva para LCA (CD45)
(fig. 3), y que mostraba positividad intensa para CD68
(fig. 4) y S-100 (fig. 5), combinado con negatividad para
marcadores de células T y B, marcadores mieloides,
CD30, ALK1, células de Langerhans (CD1a) y células
dendríticas (CD21). Otros marcadores como CD35,
HMB-45 y keratinas fueron negativos. El diagnóstico fue
de sarcoma histiocítico.
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Fig. 1: Panorámica de la masa tumoral (H&E 40x).

Fig. 2: Detalle de células tumorales con hábito histiocitoide (H&E
600x).

Fig. 3: Células tumorales mostrando intensa positividad con CD45
(600x).



El paciente falleció 28 días después de la interven-
ción. En el estudio necrópsico se evidenciaba una masa
tumoral multinodular, dependiente de mesenterio, sólida,
blanca y firme, que medía 22 × 17 × 15 cm (fig. 6).
Dicha masa estaba adherida a cuerpos vertebrales lum-
bares y rodeaba vasos abdominales principales, recha-
zando órganos y vísceras adyacentes sin infiltrarlos
macroscópicamente. Sobre la superficie tumoral se reco-
nocía el lugar donde se resecó previamente el «ganglio
de raíz de meso». Además, tenía múltiples nódulos de
iguales características a los de la masa principal, en híga-
do (fig. 7), pulmones y bazo, así como adenopatías retro-
peritoneales, mediastínicas, supraclaviculares y axilares.
Las masas y nódulos tumorales hallados en la autopsia
presentaron iguales características histológicas (a excep-
ción de áreas de necrosis masiva) y mismo perfil inmu-
nohistoquímico que los descritas previamente en el «gan-
glio linfático de raíz mesentérica».

Se rescató material necrópsico (recuperado del for-
mol) de uno de los nódulos pulmonares para estudio
ultraestructural. En el estudio con microscopía electró-
nica se confirmó la naturaleza histiocitaria de las célu-
las tumorales (fig. 8), y se identificaron procesos celu-
lares interdigitantes. No se observaron gránulos de Bir-
beck.

DISCUSIÓN

Las neoplasias de células histiocitarias y dendríticas
derivan del sistema mononuclear fagocitario y células
accesorias, las cuales desempeñan su principal papel en el
procesamiento y presentación de antígenos a los linfoci-
tos (7). Las células dendríticas o células presentadoras de
antígeno, se distribuyen en muchos tejidos del organismo.
A las ubicadas en los centros foliculares linfoides, se las
denomina células dendríticas foliculares. Dichas células
presentan inmunotinción para CD21, CD23 y CD35, pero

son CD45 negativas (8). En el estudio ultraestructural, la
característica más llamativa es la presencia de abundantes
y largos procesos citoplásmicos conectados mediante
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Fig. 4: Intensa inmunotinción citoplásmica con CD68 (600x). Fig. 5: Células histiocitarias mostrando gran positividad con S-100
(600X).

Fig. 6: Estudio necrópsico: Masa tumoral en un corte transversal del
paquete abdominal a nivel del polo inferior renal derecho.

Fig. 7: Nódulos metastáticos en cortes transversales hepáticos.



desmosomas (8). Cuando las células dendríticas ganglio-
nares se localizan fuera del centro germinal, son referidas
como células reticulares interdigitantes, las cuales son
intensamente positivas para la proteína S-100 y para
vimentina (9). Ultraestructuralmente, estas células mues-
tran complejos procesos celulares interdigitantes, sin cla-
ras uniones desmosómicas. Las células de Langerhans
son un subtipo de células presentadoras de antígeno loca-
lizadas predominantemente en la piel, pero también en
otros órganos (10). Sus características principales son el
inmunofenotipo positivo para CD1a y la identificación de
gránulos de Birbeck en el microscopio electrónico. Entre
las células procesadoras de antígeno o fagocitos, tenemos
a los histiocitos, con un inmunofenotipo que expresa
intensa tinción para CD68 y lisozima (11). El estudio
ultraestructural de estas células muestra amplios citoplas-
mas con abundantes lisosomas, ausencia de gránulos de
Birbeck y de uniones celulares (11).

El diagnóstico de los tumores histiocitarios y de célu-
las dendríticas no puede ser dilucidado únicamente de la
información clínica, como ocurre en la mayor parte del
diagnóstico en hematopatología. Microscópicamente,
estos tumores abarcan un amplio espectro de caracterís-

ticas histológicas, con patrones epitelioides, fusocelula-
res, de células redondas indiferenciadas, o con gran
acompañamiento inflamatorio que enmascara la pobla-
ción tumoral, por lo que la inmunohistoquímica (CD68,
CD21, CD23, CD35, CD1a y S-100) (8) y la microsco-
pía electrónica son esenciales para llegar al diagnóstico
(tabla 1).

El diagnóstico diferencial morfológico del sarcoma
histiocítico incluye pseudotumor inflamatorio, sarcoma
folicular de células dendríticas, sarcoma de células den-
dríticas interdigitantes, histiocitosis maligna de células
de Langerhans, linfoma anaplásico de célula grande,
melanoma y otros sarcomas (9). En nuestro caso, la mar-
cada inmunorreactividad de las células tumorales para
marcadores histiocitarios (CD68 y Lisozima) y para
CD45 (LCA), asociado a la falta de expresión de marca-
dores de células T y B y de ALK, apoyaron el diagnósti-
co de sarcoma histiocítico, frente a linfomas, melanoma
y otro tipo de sarcomas. Además, la positividad de S-100
fue intensa, lo cual apoya el diagnóstico de los sarcomas
de células dendríticas, que concuerda con la negatividad
para CD1a, CD21 y CD35. Los sarcomas histiocíticos
presentan idéntica inmunohistoquímica que los sarcomas
de células dendríticas interdigitantes, pero sin o con posi-
tividad débil para S-100.

Además, el estudio ultraestructural fue acorde con
células dendríticas interdigitantes, demostrando la pre-
sencia de procesos celulares interdigitantes en algunas
células. El inmunofenotipo de las células tumorales pre-
sentó características combinadas de sarcoma histiocítico
y de células dendríticas interdigitantes, llegándose al
diagnóstico de sarcoma histiocítico con rasgos de célu-
las dendríticas interdigitantes (12).

El pronóstico de los sarcomas histiocíticos y de célu-
las dendríticas interdigitantes es nefasto (13). Hasta la
fecha, no se ha llegado a un consenso sobre el régimen
quimioterápico estándar a seguir en este grupo de
pacientes. Se ha usado quimioterapia de linfomas no-
Hodgkin, con respuestas variables al tratamiento, pero
sin obtener resultados favorables en la mayoría de los
casos. Se ha probado tratamiento, también sin éxito, con
poliquimioterapia incluyendo doxorubicina, ciclofosfa-
mida, vincristina y prednisona. Hay un caso descrito en
el que se obtuvo mejoría tras régimen quimioterápico
con ABVD (adriamicina, bleomicina, vinblastina, dacar-
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TABLA 1. Neoplasias histiocitarias y tumores de células dendríticas. INMUNOHISTOQUÍMICA

CD45 CD68 Lisozima CD1a S100 CD21 CD35 ME

SH + + + – – – – Lisosom
SCDF – +/– – – – + + Desmos
SCDI + +/– – – + – – Procesos
TCL + + +/– + + – – G. Birbeck

SH: Sarcoma histiocítico; SCDF: Sarcoma células dendríticas foliculares; SCDI: Sarcoma células dendríticas interdigitantes; TCL: Tumor células
de Langerhans.

Fig. 8: Microscopía electrónica: célula dendrítica con procesos celula-
res interdigitantes.



bacina) (14). Es decir, son tumores con conducta muy
agresiva, y con respuesta quimioterápica variable y poco
establecida.

En la literatura hay dos casos publicados de sarcoma
de células dendríticas interdigitantes con carcinoma coe-
xistente (15,16), al igual que en nuestro paciente, que
presentaba adenocarcinoma de colon (no dependiente del
sarcoma histiocítico descrito).
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