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Resumen

El sarcoma histiocitico (SH) es una neoplasia ma-
ligna rara de etiologia desconocida cuyas células
presentan caracteristicas morfologicas e inmunofe-
notipicas de macrofagos maduros (histiocitos), re-
presentando menos del 1% de las neoplasias hema-
tologicas.

La presentacion clinica dependera del sitio compro-
metido, presentandose como enfermedad aislada o
asociada a otra patologia oncohematologica.

La inmunomarcacion es fundamental para el diag-
noéstico. Por definicion hay expresion de uno o mas
marcadores histiociticos, incluyendo CD163, CD68
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(KP1 y PGM1) y lisozima, con ausencia de marca-
dores de: cé¢lulas de Langerhans (CD1a, langerina),
células foliculares dendriticas (CD21, CD35) y cé-
lulas mieloides (CD13, MPO). El CD45, CD45RO
y HLA-DR son generalmente positivos, en algunos
casos puede haber expresion de proteina S100, pero
generalmente es débil y focal.

El prondstico en estadios avanzados generalmente
es pobre, con una mala respuesta al tratamiento sis-
témico.

Presentamos el caso de un paciente masculino, de
18 afios, que consultd por episodios intermitentes
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de hemoptisis de 6 meses de evolucion, con el ha-
llazgo en una tomografia axial computada (TAC) de
torax de una lesion solida sobreelevada a nivel del
bronquio fuente izquierdo la cual fue resecada me-
diante broncoscopia flexible dando como resultado
un sarcoma histiocitico. Por presentar lesion tnica,
resecada, no se realizo tratamiento sistémico, en-
contrandose en la actualidad en control y libre de
enfermedad a dos afios del diagnostico.

Abstract

Histiocytic sarcoma (HS) is a rare malignant neo-
plasm of unknown etiology whose cells have mor-
phological and immunophenotypic characteristics
of mature macrophages (histiocytes), representing
less than 1% of hematological malignancies.

The clinical presentation depends on the compro-
mised site, presenting as an isolated disease or as-
sociated with another oncohematological pathology.
The immunohistochemistry is essential for diagno-
sis. By definition there is expression of one or more
histiocytic markers, including CD163, CD68 (KP1
and PGM1) and lysozyme, with absence of markers
of: Langerhans cells (CD1a, langerin), follicular den-
dritic cells (CD21, CD35) and myeloid cells (CD13,
MPO). CD45, CD45RO and HLA-DR are generally
positive, in some cases there may be S100 protein
expression, but it is generally weak and focal.
Prognosis in advanced stages is generally poor, with
a poor response to systemic treatment.

We present the case of a male patient, 18 years old,
who consulted for intermittent episodes of hemop-
tysis of 6 months of evolution, with the finding in a
computed tomography (CT) of the thorax of a lesion
at the level of the left bronchus, which was resect-
ed by fibrobronchoscopy resulting in a histiocytic
sarcoma. Due to the presence of a single, resected
lesion, no systemic treatment was carried out, being
currently in control and free of disease two years
after diagnosis.

Caso clinico

Paciente de sexo masculino de 18 afios de edad, sin
antecedentes médicos de relevancia. Consultd por
cuadro caracterizado por hemoptisis de 6 meses de
evolucion, intermitente y de cuantia variable. Al
examen fisico no presentaba ningtn hallazgo clini-
co de relevancia.
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Laboratorio

Hemoglobina: 16,6 g/dl, leucocitos: 7100/mm?
(55% neutrofilos, 37% linfocitos, 8% monocitos),
plaquetas: 335.000/mm’, LDH y B, microglobulina:
dentro de valores normales, creatinina: 0.85 mg/dl.

TAC de térax

Evidenciaba formacion sobreelevada a nivel de bron-
quio fuente izquierdo (Imagenes 1y 2). En tomogra-
fia realizada 3 meses previos a la consulta se observa-
ba pequefia elevacion en mismo sector, la cual en su
momento no fue categorizada. (Imagen 3).

Fibrobroncoscopia

Evidenciaba formacion solida, sangrante al minimo
contacto, que ocluia parcialmente el bronquio fuen-
te izquierdo. Se realizo6 reseccion completa de dicha
lesion mediante crioterapia endoscopica y poste-
rior electrocauterizacion de la base de implantacion
(Imagen 4).

PET/TC

Se realiz6 post reseccion de la lesion, no eviden-
ciando otras lesiones hipercaptantes, con ausencia
de lesion residual a nivel bronquial (Imagen 5).

Anatomia patologica

Las secciones histologicas mostraron fragmentos
tisulares parcialmente revestidos en superficie por
epitelio de tipo respiratorio, infiltrados por una pro-
liferacion neoplasica de células atipicas ovoideas y
elongadas, dispuestas en planchas y fasciculos irre-
gulares, conformando esbozos pseudonodulares, se-
parados por elementos vasculares delgados. Dichas
células presentaban moderado citoplasma eosinofi-
lo palido y homogéneo, bien delimitado, rodeando
nucleos redondos a ovoideos, con cromatina fina y
nucléolos evidentes. Mediante técnicas de inmuno-
histoquimica mostraron expresion fuerte para CD68
(clon PGM 1 y clon KP1), CD163, CD14 y CD4,
resultando negativo para CD20, CD3, CD23, CD30,
EMA, CDl1a, CD34, CD43, citoqueratina AE1-AE3
y S100. Con CD45 se observo expresion débil y di-
fusa. El indice de proliferacion con Ki 67 fue del
20% aproximadamente. Hallazgos compatibles con
sarcoma histiocitico (Imagenes 6,7, 8y 9).
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Imagen 9

Se completaron estudios con biopsia de médula 6sea
que no evidencid infiltracion por células neoplésicas.
Se decidié conducta expectante, por ser una lesion
Unica, resecada, realizando controles periodicos fre-
cuentes. Se repitio fibrobroncoscopia a los 2 meses
de la reseccion, observandose solo eritema de la mu-
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cosa de la pared medial del bronquio fuente izquier-
do, procediéndose a nueva electrocauterizacion.

Al momento del presente reporte, el paciente se en-
cuentra asintomatico, a 2 afios del diagndstico, bajo
estrictos controles hematoldgicos y neumonologicos.

Discusion

El sarcoma histiocitico (SH) es una neoplasia ma-
ligna rara de células histiociticas de tipo no-Langer-
hans, con sélo unos pocos cientos de casos repor-
tados en la literatura. Representa menos del 1% de
todas las neoplasias hematologicas, siendo su etio-
logia desconocida. Sus células presentan caracteris-
ticas morfologicas e inmunofenotipicas de macrofa-
gos maduros (histiocitos)!?.

El rango de edad al momento del diagndstico es
muy variado, pudiéndose observar casos desde la
infancia a la vejez, con una mediana de edad al mo-
mento de la presentacion de 52 afios, no existiendo
una clara predileccion por sexo™.

La presentacion clinica dependerd del sitio compro-
metido, presentdndose como una enfermedad ais-
lada o asociada a otra patologia oncohematologica
como leucemia linfocitica cronica, linfoma folicu-
lar, sindrome mielodisplasico y algunas leucemias
como leucemia mieloide aguda y leucemia linfo-
blastica aguda’-?.

Es importante destacar que las neoplasias con ca-
racteristicas patologicas consistentes con SH que
ocurren en el contexto de una leucemia monocitica
aguda no se consideran SH.

Las alteraciones a nivel del laboratorio depende-
ran del organo afectado, observandose citopenias
en aproximadamente un tercio de los casos, de los
cuales una minoria evidenciara hemofagocitosis en
médula 6sea®*.

La mayoria de los casos se presentan en sitios ex-
tranodales, afectando principalmente el tracto gas-
trointestinal, la piel y tejidos blandos, aunque pue-
de verse comprometido cualquier 6rgano, incluido
hueso, ganglios linfaticos, higado, bazo, pulmones
y sistema nervioso central!-?. La afectacion aislada
de los ganglios linfaticos se observa en menos del
20% de los casos®.

La inmunomarcacion es fundamental para el diag-
noéstico. Por definicion hay expresion de uno o mas
marcadores histiociticos, incluyendo CD163, CD68
(clon KP1 y PGM1) y lisozima, con ausencia de
marcadores de: células de Langerhans (CD]1a, lan-
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gerina), células foliculares dendriticas (CD21,
CD35) y células mieloides (CD13, MPO). E1 CD45,
CD45RO y HLA-DR son generalmente positivos,
en algunos casos puede haber expresion de proteina
S100, pero generalmente es débil y focal. No hay
positividad para marcadores especificos de células
B y células T. Estas neoplasias carecen de EMA y
queratina y presentan un Ki 67 variable!9,

El sarcoma histiocitico es una neoplasia agresiva
con respuesta generalmente pobre al tratamiento
sistémico, siendo de pronostico mas favorable aque-
llos casos con estadios localizados al diagnostico.
La mayoria de los pacientes (70%) presenta un es-
tadio III/IV al momento de la presentacion, obser-
vandose en estos casos, una mortalidad del 60-80%
debido a progresion de enfermedad™®.

No existe una terapia estandarizada para el SH y el
manejo, fuera de un ensayo clinico, incluye cirugia,
radioterapia y quimioterapia sistémica. La eleccion
entre estas opciones se basa principalmente en la
extension de la enfermedad. La enfermedad mul-
tisistémica y/o un tumor solitario mayor a 3,5 cm
podrian tener el peor prondstico®. Para enfermedad
unifocal, se desconoce el régimen de tratamiento
ideal. Los datos de la literatura se limitan a peque-
fas series de casos y reportes de casos unicos, ade-
mas, la historia natural del SH es en gran medida
desconocida y probablemente variable. Una alterna-
tiva para estos casos, podria ser la reseccion quirur-
gica asociada a radioterapia adyuvante, aunque se
desconoce la dosis de radiacion y el campo dptimo
a utilizar®.

Para pacientes con compromiso multisistémico se
recomienda el uso de quimioterapia combinada, la
intervencion quirurgica se limita a biopsias diag-
noésticas y al tratamiento de complicaciones como
perforacion, obstruccion o hemorragia incontrola-
ble. No hay un papel claro para la radioterapia adyu-
vante en este contexto. El régimen de quimioterapia
ideal es desconocido. Generalmente se usan esque-
mas disefiados para pacientes con linfomas clinica-
mente agresivos, como el linfoma difuso de células
B grandes. Los dos regimenes mas comunmente
utilizados son: ifosfamida, carboplatino y etopdsido
con mesna (ICE) y ciclofosfamida, doxorrubicina,
vincristina y prednisona (CHOP).

En nuestro paciente se realizo PET/TC luego de la
reseccion endoscopica bronquial, no evidenciando-
se captacion patoldgica alguna, con ausencia de le-
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sion residual a nivel bronquial. Se completaron estu-
dios de estadificacion, con biopsia de médula dsea,
la cual no mostré compromiso por células neoplasi-
cas, por lo cual se decidi6 conducta expectante por
sobre tratamiento sistémico, con estrictos controles
hematoldgicos y neumonoldgicos, encontrandose
en la actualidad libre de enfermedad a dos afos del
diagnéstico.
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