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SUMMARY

The salient clinical and morphologic features of immunoblastic
sarcoma are reviewed, on the basis of 13 cases of this tumor
obtained from a series of 120 malignant lymphomas stdied in

the Departament of Pathology of the Instituto Nacional de 1z Nu-
iricidn during the past 10 years. Immunobizstic ssrcoma is a
diffuse neoplasia of lymphoid tissue which cccurs in cither lymph
nade or extra-lymphatic lecation; tumor cells may or may aot
show plasmacytold differentistion. Immuncblastic sarcoma may
accur at any age but it Is more frequent in petients 50 or more
years ©ld and it is frequently associated with other immunslogic
disorders. The disease is characterized by generalized severe
symptoms such as fever, weight loss, hepatosplenomegaly,
enlargement of lymph nodes, anemiz, lymphopenia and hypogamma
globulinemia. Most of the patients present with advanced clinical
stages when first seen in the clinic and the disease carries a
poor prognoesis, although average survival is over 12 months after
diagnosis. (Patclogia (Méx) 18: 143-165, 19804

RESUMEN

Se revisan las caracteristicas clfnicas y morfoldgicas de log 13
casos de sarcoma inmunobléstico, obtenldos de un grupo de 120
linfomas estudiados en el Departamento de Patologia del Instituto
Nacional de la Nutricidn en el lapse de 10 afios. El sarcoma inmu
nobldstico es una neoplasia difusa del tejido linfoide ganglionar o~
extragenglionar congtituida por immunoblastos, c<on o sin diferen~
ciacidn plasmocitoide, que ocurre ep cualquier edad pero predomj
na en sujetos mavores de 50 afios, se asocia con freauencia a pa
decimientos inmunoldgicos y se caracteriza por sintomas genera™
les coro fiebre, pérdida de peso, hepatoesplenomegalia, creci-
milento gangliorar, anemia, linfopenia e hipogammaeglobulinemia.
La mayor parte de los enfermos muestran estadios clinicos avan-
zados cuando se ven por primera vez v el wmor tieng mal pronds
tice, aunque el promedic de sobrevidas es mayor de 12 meses a
partir del diagnbstico.

INTRODUCCION

El término inmuncblasto  fue introducido por Dameshek en 3963I para depominar a
una célula linfoide grande, de citoplasma abundante y con frecuencia pirominoiilico, micleo re
dondo y vesicular, <on uno o mds pucleolos prominentes, que aparece cuando se estimulan
linfocitos pequefios, ya sea in vitro, por sustancias mithgenas, o in vivo, por diversos an-
tigenos, Estd célula va habia sido observada desde mucho antes por Rich y Lewis? en sus
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clasicos experimentos sobre el efecto de la tuberdulina en cultivos in vitro de teiidos linfoi-
des obtenidos de animales previamente sensibi{_izafics; Lros azzmresg’ 5 1z describieron con
deralle, Incluyendo su pironinofilia y su uliraestructura, en ganglios linfiticos estimulados
antigénicamente. En distintas publicaciones la célfla en cuestion ha sido denominada linfoci-
to plasmacitoide, plasmablasto, cslula pironinofilica, linfocite transformado, etc. Sin embar
go, el nombre de iﬁm&noblaswé parece haber tepjdo mayor fortuna, quizé porque sefala con
claridad la relacion de la célula con st funcidn E%munoiégica.

Posiblemente fue Lennert, en 1967, qmgen km@m:;oné por primera vez el t@rmind sarco

ma 1nmuno§31éstico para referirse brevemente a #na variedad de linforma formado por células

linfoides gxandes . sin embargo, en 1972, Lukesy Celline usaron la denominacidn sarcoma
inmunobléstico para describir un linfoma de linfocitos transformados que aparecia en diver-
sos padecimientos inmupoldg icos y propusiercn lgue probablemente resuiltaba de una "des -
represioe’ del mecanismo de transformacin _liufocitaria, debida quizd a un estado de inmung
deficiencia. La whiicaciéng de estas observaciones y especulaciones, en 1974, agregd el he-
cho peculiar de la asociacidn frecuente de este éipo de neovplasia linfoproliferariva con padeci

mientos awtoinmunes. A partsr de esa fecha emgezaroa s aparecer notag de casos aislados.
9-13 5 series ;)eaquenas donde el términog de srcoma inmuncbldstice se usaba en forma po-
¢o precisa, incluyendo en ocaswnes a linformas lde células centrofoliculares trausformadas®,
Finalmente, en 1978, lukes et al a}, esnabieciertbn Jos criterios morfoldgicos, citoquimicos e
inmunelégicos para hacer el dmgﬂGSthG de sarcoma inmunobligtico; en esa publicacidn,
Lukes et al describieron 30 neoplasiag de egte gipo obgservadas en 423 lnfomas unicelulares,
lo que equivale al 7 por ciento.Otros articulos nds recieni:esw“w destacan la asociacién del
padecimiento con enfermedades avtcinmuses, lolque parece ocurrir entre el 20 y el 30 por
ciento de los cagos. '

Durante la revisin de 120 linfomas estudiados en el INN de 1969 a 197929, se encon-

traron 13 casos de sarcoma Inmunobléstico. El propSsito de la presenie comunicacidn es ana
lizar algunas de sug caracteristicas clinicas, Histoldgicas e inmunologicas, comperindolas
con las de otras series recientes de la litefatq:a.

MATERIAL f‘{ METODOS

En los 13 casos de sarcoma mmamobias;tmo identificados en la revisidén ya men{ior;aga
se analizaron los siguientes datos clinicos: sedp, edad, tiempo de evolucidn, tiempo de sobre
vida, sitio primaric de la neoplasia, estadib ciinicc}, diagndstico inicial clinico, sintomas
principales, citclogia hemética y médula Gsea gcz: el momente del diagndatico, datos radioldgi
cos sobresalientes, padecimientos asociados, fratamientc y resultados.

El diagndstico anatdmico de sarcoma ifmunotlistico fue establecido de acuerdo con
fos criterios histoldgicos sefialados por Lukes, et al 16 en preparaciones tefiidas con hematoxi
lina v eosina. Siempre «que fue necesario, se obluvieron nuevos cories de los blogues de
tejido archivados; adernds, en todos los capos! se hicleron tinciones egpecificas para cadenas
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pesadas IgG, IgM. e IgA, asf como para las cadenss livianas kappa y lambda, de acuerdo
con la téenica de la inmuroperoxidasa (PAP) de Stermberger” , en 3 casos se hicieron tincio-
nes pars las mismas cadenss de Ig por inmuncflucrescencia irzc}irectazz. y en todos los ca~
s0s se hicieron tinciones para esaminsr la vascularizacién del tejido Hnfomatosa. PFinalmente

3 casos de sarcoma inmunobldstico fueron examinados por microscopla electrdnica.
RESULTADDS

1} Datos Clinicos .- De los 13 casos de sarcoma inmuncbistico estudiados, 2 correg-
pondieron al sexo femenino v 4 2l masculino, lo gue hace una relacidn de 2.2:1. 1a edad
promedic de todos los casos fue de 52.6 afios, con edades minima y mdxima de 17 y 19
afios, respectivamente; § casos tuvieron mds de 350 afios de edad.

Los sintomas principales de log 13 casos aparecen en la Fabla 1. El tiempo promedio
de duracion de los sintomas, antes de establecerse el diagnbstico histoldgico, fue de 41,4 me
ses, con tiempos minimo y méximo de 2 v 05 meses, respectivamente. Umno de los sintomas
mis frecuentes fue crecimiento ganglionar regional, observade en 7 casos. Llama la atencion
que casi la mitad de los casos {6, o© sea el 47 por ciento) fueron de localizacidn extragan-
glionar {3 en estdmago y los restantes en tiroides, ovaric € intestino delgado, respectivamen-
). De log 7 casos de localizacién ganglionar, 5 se iniciaren en ganglios cervicales, 1 en

ganglios retroperitonezles y 1 en cadena ganglionar preadrtica.

La distribucion de log estadios clinicos en el momento del diagndstico de linfoma se
sefiala en la Tabla 2; resalta el hecho de que 9 casos se encontraban ya generalizados, en
vista de que S de jog 7 pacientes con afeccién ganglionar estaban en estadio IVB, 1 estaba en
estadio 1IIB y otro en estadio IIA, mientras gue de los § sujetos con tumor extraganglionar 2

g€ encoptraban en estadio [VB-E, 2 en IVA-E v otros 2 en estadio [B-E.

E! dlagndstico cifnico inicial fue de linfoma en 7 de los 13 casos; de los 3 casos io-
calizados en estémago, en 2 se disgnosticG carcinoma y en 1 enfermedad &cido-péptica.

En 5 de los 13 casos de sarcoma inmunobligtico (37,8 por clento} se enconlraron pa-
gecimienos Inmunoldgicos asociados: 1 caso de sindrome de Sjdgren com lifadenopatia angio-
inmunobléstica?®, 1 case de tiroiditis de Hashimoto, 1 gastritis atréfica, ! enfermedad inmu-
noproliferativa del intestine delgado estadio TV (von enfermedad de cadenas pesadas alfa) y 1

caso de gammopatia monoclonal no bien caracterizado.

El promedio de las cifras de hemoglobina en el momento del diagndstico histopatoldgi-
co fue de 12.2 + 2.8 g/dl; 36lo en 4 casos se encontraron «ifras inferiores a 12.0 g/dl. El
promedic de cuemta linfocitaria abgoluta fue de 1530 células/mme; s6lo en 3 casos se encon-
rraron cifras absolutas de linfocitos inferiores a 1000 células /mme. '

El promedio de sobrevida de los 13 casos de sarcoma inmunobldstico fue de 18.4 me-
ges, con cifras minima y méxime de 1l dias y 50 meses, respectivamente; once casos vivie-

ron mas de 12 meses Jdespués del diagndstico. EL destino final de 4 casos se ignora, [ues
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TABLA 1

PRINCIPALES SINTOMAS DE 13 PACIENTHS CON SARCOMA FHNMUNOBRELASTICO

gintoma No, de : Sintoma No. de
pacientes ! pacientes

Crecimiente ganglionar 7 D%aforesis 4
rédrdida de peso 7 Uémites 4
Fiebre i &ialgias i
Bolor abdominal 6 Clecimiento de parStidas 1
ohstruccidn intestinal 1

s;ndrome uleerosa i

nisnea 1

Dérrame pleural i

toakeitis 1

IARZA LR

BSTADIOS CLINICOE DE 13 PACIENTES CON SARCOMA INMUNOBLASTICH
EN EL MOMENTO DEL DIAGNOSTICO

3

Iwealizacibn ganglionar Localizacifn extraganglionar
(7 casos) i (6 casos)
Ton a2 ; Fo. de
Estadic difnico pacientes ’ Estadic clinico pacientes
i A 1 II-BE 2
ITY~8 )3 INV-AE Z

V-3 5 : IV-BE 2
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+

han dejado de asistir 4 la institucidn; de los 9 casop restantés, 5 pacientég han fallecido vy

4 contindan  acudiendo a Ia congulta en buenas cend}cieﬁes generales. De los 5 fallecimien-
s, 4 ocurrieron por complicaciones pulmonares (X por insuficiencia respiratorta secundaria
a derrame pleurai bilateral, 1 por tromboembolia pulmonar y 1 por edema pulmonar agudo}
en el caso restante se ignora la causa immediata def la muerte, En 4 de los 5 casos falleci-
dos s& ha practicadc autopsia, <on corroboracifn apatdmica de los diagnisticos establecidos;
conviene sefialar qgue 2 casos revelaron infiliracion en parénguima pulmonar. Clinicamiente se
documenté fase leucémica en un s6lo cago, mientras que en otro se demostré histologicamen-
te invasion de inmunchlastos neopldsticos en los tejidos blandos de la dermis profunds. de Ia

cara posterior del tGrax.
|

2} Datos higtolégicos, - Las caracteristicas citolégicas del sarcoma fmmuncbldstico

han sido descritas por Lukes et alm ¥ por ofros ataw26524’ 23 Conviene senalar que la neo-
plasia pocas veces presenta problema de diagnésticd histolégico, en visw de que los inmuno-
blastos son clulas muy bien definidas y fdciles de idestificar en preparaciones bion fijadas
y tefiidas con HE: son elementog grandes, de nlclep redondo, vesicular y sin pliegues, con
cromatina Jistribuida en finos grumos de localizadifn membranosa; £l nécleo contiene uno o
més nucleolos grandes y muy visibles, con frecuenkia localizados en el cdntres ¢l citoplasma
es abundante, eosinGfilo v a veces finamente granujar o bien vaclo. Las mitosis son frecuen-
tes vy con predominio de las adpicas (Figs. 1,2, 0B, 7 v 8). El aspecto general de los inmu-
noblastos oscila entre células reticulares y célulgs) plasméticas indiferenciadas o plasmablastos,
pero se distingue de las primeras en la mayor 'nitﬁéez de mus estructuras nucleares y la au-
sencia de pliegues o dobleces én el nicleo, mientras que se diferencia de las segundas por
su mayor tamafio, la menor cantidad de cmmatin? nuclear y de citoplasma, gue ademds no
es anfdfilo sino eosindfilo. Debe sefialarse gue los inmunoblastos también se distinguen morfo
légicamente con facilidad, en preparaciones tefiidad con HE de linfocitos B é T poco diferen~
ciados v de macréfagos. o

Ninguno de los 13 sarcomas inmunoblisticog estudiados en este trabajo tuvo patrdn his
toldégico npodular; todos fueron neoplasias difusas. };il aspecte microscdpico es el de una neo-
plasia uniforme formada por un sélo tipo de celulas grandes v homogéneas, de nicleo redondo
y citoplasma escaso y poliédrico por presidn. Las células se disponen en masas irregulares
rodeadas por finos tabigues de fibras conjuntivas; Peasionslmente existen grupos de células
plasmocitoides ¢ plasmdticas maduras en la vecindad de los tabigues fibrosos que se mezclan
con los inmunoblastos neopligicos (Fig. 23 No &xisw proliferacidn ancrmal de estoucturas
vasculares ni pe obgerva fibrogis: la necrosis es _éxcepcional.

Conviene sefialar que el diagndstico de gardoma inmunoblistico ne es un cajdn de sas-
tre, donde se colocan todos aguellos Binfomas difupos de células grandes gue no caben en nin-
gin otro grupo; cualguiera que haya tenide la experiencia de examinar higroldgicamente un gru
po grande de necoplasias primarizs de tejido iinfoi;ﬁe sabe gue siempre existen alguncs casos -

caya morfologia frustra cualquier intente de ciasiﬂicacién%. Los linfomas difusos de células
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combinada con COPP, ademds de cefslotina y gentamicina, con lo .que se produjo insuficiencia
renal aguda que se manejd con hemodidlisis a través de una fistula arteriovenosa; se agregd

entonces hipertermia y se dremaron los derrames pleurales que se reprodujeron rapidamente;
la cavidad pleural izquierda se infecté con Enterchacter cloacae y el paciente fallecit con insu

ficiencia respiratoria, insuficiencia remal v septicemia.

En la autopsia se encontrd diseminacion generalizada del sarcoma inmunoblistico que
invadia ganglios abdominales, mediastinales, cervicales v axilares, asl como ambas pleuras,
pulmones e intestino delgado. La tincidn por inmuncfluorescencia fue pesitiva para IgA y nega-
tiva para IgG, igM, IgD e IgD, en las células neopldsicas; no se hicleron tinciones para cade-
nas lgeras. Las tinciones con inmunoperoxidasa fueron negativas.

Caso 3.: Sarcoma Inmunoblistico de lecalizacidn ganglionar,

S.P.V. , masculino de 36 afios de edad, diabético desde 2 semanas antes de su ingreso,
acudid al hospital por un cuadro de 3 meses de duracién caracterizado por dolor pungitive en
vértice de hemitdrax derecho, tos productiva de escasa expectoracitn blanco-grisdcec ¥ ataque
al estado general, Un mes antes de su ingreso se agregd dolor lumbar con irradiaci6n a am-
bos flancos gue quince dias mds tarde se acompafid de debllidad muscular en ambos miembros
inferiores y parestesias; estos sintomas evolucionaron rdpidamente hasta pardlisis flécida.
Durante su evolucién €l paciente perdié 20 kg. de peso; no wwvo fiebre, diaforesis o calosfrios.

En Ia exploracién fisica se demostrs adenopatia cervical, axilar ¢ inguinal bilateral,
esplenomegalia, pardlisis #idcida de ambos miembros inferiores con arreffexia ¥ anestesia,
asi como vejiga neurogénica.

La telerradiograffa de torax reveld crecimiento mediastinal. Con ¢l diagndstico presun-
cional de compresidn medular & nivel de T1 el paclente fue sometido a laminectomia descom-
presiva, durante la cual se encontrd una tumoracidn extrameningea vy se regecd ademds un
ganglio cervical; el exdmen histolégico de ambas piezas fue diagnosticado como linfoma histio-
cltico (Flg. 8), Durante el periodo postoperatorio el enfermo presentd un cuadro de tromboem,

bola pulmonar v fallecid en inguficiencia respiratoria; ne se amtorizé autopsia.
DISCUSION

El sarcoma inmunobidstico es una variedad de Hnfoma maligno reccnocida recientemen-
te, hace apenas € a § afiog, que debe su existencia al impacto de los nuevos conocimientos
inmunolégicos en la histopatologis de las neoplasias del tejido linfoide. En la etapa "preinmung
logica” de la clasificacién de Jos tumores linfoides prevalecieron dos conceptos citoldgicos que
pareclan definitivos: a) el lnfocito pequefio era una célula terminal, completamente diferencia-
da e incapaz de dividirse, y b) los elementos celulares del centro de los foliculos linfiticos
eran poca diferenciados o inmadures (linfoblastos) y daban origen a linfocitos pequedios a 1ra-
vés de mitesis y transformacién morfoldgica, Bl cardcrer precursor, de las células centrales

del foliculo linfdrico se indicaba con el nombre de “centro germinal” para esta egtructura,
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Los conocimientos actuales han cambiado rhdicalmente el concepmo gedalade arriba de
las interrelaciones entre los distintos elementos njorfologicos del tejido Hnfoide: hoy se acep-
ta que el linfocito pequefio, a pesar de su simple estructura, enclerra una gran diversidad de
fanciones inmunoldgicas. Bajo la infivencia de d:‘v{%x‘sc}s estimulos antigénicos o de otros tipos,
el linfocito pequefio puede generar un amplio némdro de variedades morfclogices celulaves, ca
da una de ellas dotada de un sorprendente repe;xzoiﬁ*io de distintas (y a veces opuesias) funcio-

nes inmanalégicaszg.

Una de las propiedades reconocidas actualrente del linfocito pequeiiv es la de yespon-
der a sustancias antigénicamente inespecificas con upa transformacidn morfoldgica que 1o ha-
ce idéntico & las células. centrales del foliculg linfitico. Por lo tanto el lnicito pequefio se
ha transformade conceptialmente de célula texmingl en precursora, mientras que las células
linfoides tradicionalmente “poco diferenciadas’ boy se interpretan Como GXpresiones morfoidgi-
cas de lag diferenciacién funcional del Einf{}citogg. "Bl “centro germinal’ de los folfculos linfoi-
des va mo es precursor de los linfocitos pequefios que 1o rodean sino dréa de proliferacitn y
maduracién inmunoldgica de una sub-variedad de eéllos; en otras palabras, fa cambiado su ca~
récter de galerfa de antepasados por el de gaameﬁr{s de sucesores,

Tanto los linfocitos B como los linfocitds T, cuando gon estmulados de manera apro-
piada (sea especffica o ingspecifica) responden;con una serie de cambios metabdlicos ¥ morfe
Iégicos que culminan frecuentemente en la Jdivisibh mitbgica; a partiv de la multdplicacidn ce-
lular el camino que siguen los linfocitos B ya no es el mismo que ¢l delos linfocitos T, pues
mientras aquellos pueden continuar su éiferenciac%én hasta transformarse en celulas plasmaéti-
cas, estos mantienen una morfologla transformadd o regresan 4 la estruetura inicial de linfo-
citps pequefivs, Todo el  conjunto de cambics mefabdlicos y morfoldgicod que resulta de la es
tmulacion de linfocitos T y B hasta antes de la divisién mitdsica se copece como transforma-
cién blagteide, v la célula transformada se denonting inmunoiﬂasto}-é. El mérito de Lukes «t
a1® 15,16 consiare en haber identificado estos migmos cambios en cortes hiswidgicos de gan~
glios v otros tejidos linfoides y en haber insistidd en que algunas variedades de linformnas ma-
lignos considerados hasta entonces como formadog por histiocitos o células reticulares, en reg
Lidad estin constituidos por linfocitos Eransformm?ssgg,

Uno de los probiemas que han surgido park la aceptacién de las ideas de Lukes y
Colling es la dificujtad pava distinguir en cortes hiswlégicos a los inmumoblastos de otras cé-

lulas linfoides grandes, como las foliculares centrales sin pliegues nuciaaraﬁzs

. Coando los
inmunoblastos provienen de linfocitos B y muestrdn caracter plasmecitoide, s diferenciacidn
cimlégica es relativamente sencilla, pero si el origen de Jos inmunoblastos son linfocitos T ©
i, a pesar de ser B, no tienen aspecto plasmocitoide, el diagndstico diferencial puede ser
muy diffcil o imposible. La situacidn no debe extrafiar pues, de acuerdo con muchos autores,
entre log que figuran prominentemente Lukes y d&ﬂins}“é, las ¢élulas foliculares centrales
grandes y sin pliegues nucleaves son las precursbrag inmediatas de los inmunoblastos ¥ con
frecuencia no solc coexisten estos dos tipos celulares sino que ademds pueden encomirarse
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formas intermedias enire ellag. Lukes y Collins han sefialado algunas diferencias sutiles en
la morfologia nuclear y c¢n el cardcter del citoplasma, perc éstas solo ocurren en casos ex
tremeos v ne resuelven satisfactoriamente ia mavor parte de los problemas habituales de diag-
nostico histoldgice.

Otra dificulrad ¢s la diferenciacidn puramente morfolégica de los inmunoblastos deriva-
dog de linfocitos B (sin caracter plasmocitoide} de los provenientes de linfocites T) Lukes y
Coiiinszs, Waldron et alsl, y otros Investigadores sugleren que esto puede hacerse graclas al
aspecto vacio del citoplasma vy al caracter acidofilico de los bordes celulares. La distincidn
puede tener inter@s mds que académico, pues se ha sugerido que la respuesta al tratamienio ¥y
el prondgtico de estos dos tipos de sarcoma inmumoblistico son distintos,

[os probiemas mencionados para el diagndstico diferencial del sarcoms inmuncbldstico
con ctros linfomas Jde células grandes se resuelven solo en parte ¢on gl uso de téenicas inmu-
nohistoguimicas, citoenzimdticas o de altraestructura. El entusiasmo inicial que acompafid a s
introduccidn de mérodos hasados en inmunopercxidasa para la deteccidn de Ig intracelulares en
distintas neoplasias del tejido Iinfﬂide:?'z estd siendo reemplazado por una actitud mds critics;
aungue algunoe autores sogieren gue las células del sarcoma inmunoblistico contienen Ig
monoclonal en el citoplasma, esto s6lo es clerto para los derivados de linfocitos B que mues-
wrapn diferesciacién plasmocitoide vy que habitualmente no constituyen problema diagnostico.
Otros autores han observado gue s6lo una minoris de log casos de sarcoma inmunoblastico da
tincién positiva para Iy intracelular con inmunoperoxidasa, aln cuando las células plagmiticas
no neoplasicas pregentes en el mismo tejido sean intensamente p(}sitivas33, situacidn que se
copfirmé én la seérie de ¢asos estudiada en €] presente trabajo. Finalmente, existen variog au
tores gque recomiendan el uso de fluorocromos {isotiocianato de fluorescelna} como superior a
ins méwdos de peroxidasa, ya que casos negativos con este {(ltimo procedimiente fueron posi-
tivos con el primero menciona(;g33; en anuestra serie s6lo uno de los 13 casos se tifid con
reactantes d¢ inmtmaperoxidasazs mientras gue 3 casos fueron positivos con inmunofluorescen-
cia.

Las técpicas citoenziméticas se han usado en algupas series para eliminar los casos
que den reaccidn positiva, ya que las enzimas (fosfatasa dcida, lisozima, esterasas) sirven
para identificar a histiocitos y macréfagos; el nimero de verdaderos linfomas “histicefticos”
eg muy reducido en la experiencia de todos los autores que han realizado este tipo de estudios.
La microscopia electrOnica reitera la tmagen caracteristica del inmunoblasto, conocida desde
hace tiempoé, pero su utilidad real para distinguir entre Hnfomas de células grandes que no
pueden. separarse por histologis o histogufmica aln no ha side establecida,

;Aaﬁque no twodos los casos de sarcoma lnmunoblistico puedan identificarse morfoldgica-
mente en forma categdrica, la combinacién de la imédgen microscopica (sugestiva o Jefinitiva)

con el cuadro clinico define una entidad caracteristica, cuyos aspectos sobresalientes son:

1) Neopiagis ganglionar o extraganglionar difusa constimida por inmunoblastos, con o
sin diferenciacién plasmociwide,



162 Ruiz, Krauss, Montfort, Pérez Tamayo Patologia

2) Se asocia a padecimientos inmuncidgicds {(enfermedades autcinmungs, otras sneopla-
sias linfoides) linfadenopetis angicinmunoblistica, hipergamagiobulineamis policlonal v, mence
frecuentemente, inmunodepresion yatrogena en pgcientes (ransplantados de rifidn,

3) Ocurre en cualquier edad, pero més d¢l 46 por ciento de los casos se encueptran
en sujetos mavores de 30 afios.

4) Tres cuartas partes de Jos casos tieneh anemia y casi la mitad tienen linfopenia.

3) Con devada frecuencia log enfermos tiknen sintomas geserales como fiebre, pérdida
de peso, crecimiento ganglionar v hepetoesplencihegal iar la mayvor parte de los pacientes mues
tran estadios clinicos avanzados cuando se ven pbr primera veéz; el prondstice &s malo, aungue
més de la mitad de los enfermos sobreviven 12 neses al diagndstico.

Compazando el material estudiade en estel trabajo con un resumen derivado de la litera
tura, observamos gue se ajusta muy bien (Tabla 3). Llama la atencidn gue mientras ¢l sarco~
ma inmunobldstico constituvd el 7 por ciento de flos 425 linfomas unicelulares examinados por
Lukes et ailé, en los 77 linfornas unicelulares ektudiados en el Imstiono Nacional de la Nutri-
ciém en los Gitimes 10 afios nosotros encontramck el 16.8 por ciento. Esta diferencia quizd se
deba por lo menos a tres factores: a) Lukes et §1I1 6, distinguen entre €l linfoma difuso de célu
las grandes no hendidas del centro del foliculp y el sarcoma inmuncblastico, mientras que no-
sotros no hemos hecho esa separacifn, aungue Sh’ hamos distinguide al linfoma difuso de lnfo-
citos poco diferenciados, com ¢ gin hendidura nuflear, lo que probablemente excluye la mayor
parte de los casos que Lukes et al hubieran lder:;tiﬁcadr} con otra nomenclatura: by el sarcoma
inmunobidstico afecta estructuras extraganglionazes en la mitad de los casos y se asocia a pa-
decimientos inmunolégicos en la tercera parte d¢ los casos, por o gque su frecuencia relativa
dentro de los linfomas serd mayor ¢n lag imstifuciones hospitalarias egpecializadas o con ma-
vor afluencia de este tipo de enfermos, como odurre en el Instituto Nacional de la Nutricidn;
¢) nuestro material se refiexe a linfornas Jde addltos, lo que seguramerte no excluye ningin
caso de sarcoma inmunobldstico pero en cambioc sf elimina numeros variables de otrog tipos
de neoplasias del tejido linfoide que ocurren en pifiog, lo que tiende z aumentar la proporcion
relativa de sarcomas inmunobldsticos en esta sefie.

En poco mis de la texcexa parte {5 de 13, o sea el 37.8 por ciento) de log casos el
sarcoma inmunobldstico se asocid a algln padecimiento iwmunoldgico; en 3 casos la asociacion
oturTiG con entidades bien definidas, como la titeiditis de Hashimote, ¢l sindrome de Sillgren
con linfadenopatia angioinmuncblistica v la enfertnedad inmuncproliferativa del intestino delgado.
En cambio, los otros dos casos s¢ asociaron unp con und gammopatia tmonclonal no blen carac
terizada y el otro con una gastritis airéfica en fma mujer de 29 afios, lo gque permite suponer
que la lesidn géstrica pudiera haber sido el resiltado de fendmenos de autcinmunidad, aunque
no se hicieron estudios al respecto; debe agregarse gue desconocemos datos publicados sobre
Ia asociacidn  de pastritis autoinmune v sazcomd inmunobldstico.

La frecuencia de la hipergammaglobulinerhia policlonal ha sido sefialada como dei 44
por ciento en casos de sarcoma iamuaobiéstiﬁol?; sin embargo, cuando el wimor se asocla a
:

!
i
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adepopatia angioinmunobldstica, que tiene una frecuencis mucho més eleveda de disproteinemia,
el resultado es gue en la mitad de los casos lo que se ohserva es hipogammaglobulinemia 24
En nuestro material k& hipergammaglobulinermia se observd en el 35 por ciento de les 9 casos

en (ue se practicé este estudio.

Tamkbién Hama la atencitn que la anemia s6lo haye estado presente en mencs de la fter-
cera parte de lpg casog?-14 v que la linfopenia sdlo se haya encomtrade en menocs de la cuar-
12 parteﬁ-w, en vista de que ambos datos ccurriercn con mucha mayor frecuencis e la serie
de Lukes et ailé y de que 2 de los 13 pacientes tenfan estadios clinicos avanzados de su enfer

medad cuando fueron vistos por primera vez.

Finaimente, debe sefialarse que el sarcoma inmuncbldstico es uno de log Hufomas dlfu-
sos de peor pronésticol‘g, lo que probablemente se debe en parte a que cuando se diagnostica
con frecuencia se encuentra on estadios clinicos avanzados, wmo ocurrié en 9 de Jos 13 casos,
v en parte a que por 1o mencs la mitad son de localizacion extraganglionar, lo gue segursmen-
te retrasa el diagnostico correcta del padecimiento.
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