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NEOPLASIAS HISTIOCITICAS Y DE CELULAS PLASMATICAS
INVOLUCRANDO SISTEMA NERVIOSO CENTRAL. CARACTERIZACION
HISTOPATOLOGICA E IMAGENOLOGICA.

.  RESUMEN

Antecedentes: El término de neoplasias histiociticas y de células plasmaticas
se utilizara para estudiar la presentacion circunscrita, focal o multifocal, en
sistema nervioso central, de las enfermedades de Erdheim-Chester, Rosai-
Dorfman, xantogranuloma juvenil, histiocitosis de células de Langerhans,
sarcoma histiocitico y neoplasias de células plasméticas independientemente del
diagnostico clinico (plasmacitoma o mieloma mudltiple). Anteriormente se creia
gue algunas de estas proliferaciones histiociticas eran reactivas, actualmente se
conoce que corresponden a proliferaciones celulares clonales. Planteamiento
del problema: Los casos raros siempre constituyen un problema en el ejercicio
profesional de cualquier médico. Hasta el momento no hay estudios descriptivos
gue documenten en conjunto los casos quirurgicos de proliferaciones
neoplasicas histiociticas y de células plasmaticas que afectan de manera
intrinseca o extrinseca el sistema nervioso central. Justificacion: Para el
diagnostico de estas enfermedades poco frecuentes es necesario que el
neuropatologo este familiarizado con sus caracteristicas histopatolégicas e
imagenoldgicas. La caracterizacion de estos casos es importante para tenerlos
en consideracion durante la evaluacion del material quirdrgico, con el propdsito
de identificarlos y solicitar estudios inmunohistoquimicos que apoyen el
diagnostico del paciente. Objetivos: Caracterizar las neoplasias histiociticas y
de células plasmaéticas en el sistema nervioso central. Metodologia: El tipo de
estudio sera descriptivo, retrospectivo, observacional y transversal. Al estudiarse
enfermedades raras, se revisara el censo de registros en el sistema, desde 2010
hasta 2021 aplicando estadistica no probabilistica por conveniencia con
muestreo por redes (bola de nieve). Resultados: Se obtuvieron 13 casos, 7
neoplasias de células plasmaticas localizadas en los huesos vertebrales con
extension al espacio epidural y 6 casos de neoplasias histiociticas, de estas
tltimas la mitad corresponden a enfermedad de Rosai Dorfman localizadas en

las meninges. En todos los casos estudiados las lesiones realzaron con medio



de contraste y cuando pudo establecerse (9) se asociaban a edema perilesional.
Las neoplasias de células plasméticas predominaron en el sexo femenino (4) y

las neoplasias histiociticas en el masculino (5).

Conclusiones: Laimpresion diagndstica imagenologica en estas enfermedades
es variada, el diagndstico se establece hasta la evaluacion anatomopatolégica

de los casos quirurgicos.

Palabras clave: Sistema nervioso central. Histiocitosis. Neoplasias de células
plasmaticas.



[I.  ANTECEDENTES

NEOPLASIAS HISTIOCITICAS Y DE CELULAS PLASMATICAS
INVOLUCRANDO SISTEMA NERVIOSO CENTRAL.

Este término se referird especificamente a las neoplasias histiociticas y de
células plasméticas circunscritas, Unicas o multiples en localizacion intraaxial o
extraaxiales con compresion y/o extensién al neuroeje. Comprende las
proliferaciones histiociticas como las enfermedades de Erdheim-Chester, Rosai-
Dorfman, xantogranuloma juvenil, histiocitosis de células de Langerhans y el
sarcoma histiocitico ®- En relacion con las neoplasias de células plasmaticas se
refiere al mieloma mudltiple y plasmacitoma solitario, sin hacer distincién entre
ambos porque el diagndstico especifico requiere correlacién clinico patolégica @
En la Clasificacion de la Organizacion Mundial de la Salud para Tumores del
Sistema Nervioso Central, no se asigna grado de agresividad para las neoplasias
histiociticas y neoplasias de células plasmaticas aparecen, descritas
ampliamente en la Clasificacion de Tumores de Tejidos Hematopoyético y
Linfoide @

IIl.  CARACTERISTICAS HISTOLOGICAS DE LAS NEOPLASIAS
HISTIOCITICAS.

A. Enfermedad de Rosai-Dorfman: Las lesiones estan compuestas por
infiltrado linfoplasmocitico difuso y escasos histiocitos. Estos udltimos
pueden tener la morfologia de un histiocito normal o ser grandes, con
citoplasma palido abundante; el nucleo es redondo, muestra cromatina
vesicular y nucleolo llamativo. Los histiocitos pueden mostrar fagocitosis
de linfocitos, células plasmaticas y en raras ocasiones nheutrofilos,
eosindfilos o eritrocitos. Los histiocitos grandes y palidos también pueden
estar multinucleados. La fibrosis es parte del cuadro histolégico, puede
ser variable o muy extensa, haciendo que el infiltrado inflamatorio descrito
no sea evidente. 134,56
Las caracteristicas inmunohistoquimicas son histiocitos neoplasicos

positivos para CD68, S100, CD163 y fascina, en algunos casos para la



mutacion BRAF V600E. También hay expresion nuclear difusa de Ciclina
D-1. Son negativos para CD1ay langerina *: 3

Las células plasmaticas muestran patron de expresion policlonal de
inmunoglobulinas. En algunos casos hay aumento de las células
plasméticas positivas para IgG4, sin implicar relaciéon con la enfermedad
IgG4. Los linfocitos acompanantes son una mezcla de células By T (73 |

. Histiocitosis de células de Langerhans: La lesion es muy celular,
compuesta por células de Langerhans, caracterizadas por tener nicleo
exceéntrico, ovoide, lobulado o indentado, a veces con ranura longitudinal.
Su citoplasma es eosinofilico claro @289, En la microscopia electronica
se identifica un organulo intracitoplasmatico especifico, conocido como
granulo de Langerhans o Birbeck @19, No muestran emperipolesis. Las
células de Langerhans se acompafian de macrofagos reactivos, células
gigantes de tipo Tuton, linfocitos, células plasmaticas, neutréfilos y
eosinofilos, estos ultimos pueden ser abundantes. La fibrosis es parte del
cuadro histolégico -3 10),

La caracteristica inmunohistoquimica son células de Langerhans positivas
para CDla (en la membrana), langerina (en citoplasmatica), S100 (en

nlicleo y citoplasma) y BRAF V600E (en citoplasma) 3 10),

. Enfermedad de Erdheim-Chester: Las lesiones estan compuestas por
histiocitos espumosos, histiocitos tipicos o epitelioides, con nucleos
pequefios, también células gigantes de tipo Touton. Se acompafian de
linfocitos, neutrdéfilos y células plasmaticas. La fibrosis es de moderada a
severa. Puede haber gliosis rica en fibras de Rosenthal (gliosis piloide) ®
3. Los hallazgos inmunohistoquimicos son histiocitos neoplasicos
positivos para CD68, CD163, CD14 y factor Xllla, variablemente positivos
para S100 y negativos para CDla y langerina. En la mitad de los casos
hay expresion de BRAF V600E 3,
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D. Xantogranuloma juvenil: Las lesiones estan compuestas por histiocitos

variablemente vacuolados, con forma de redonda a fusiforme. Se
acompafan de células gigantes dispersas de tipo Touton o de tipo cuerpo
extrafio, linfocitos y escasos eosinofilos. El cuadro histolégico descrito se
traslapa con el de la enfermedad de Erdheim-Chester y puede parecerse
a algun proceso inflamatorio. Las caracteristicas inmunohistoquimicas
son histiocitos neoplasicos positivos para CD68, CD163, CD14 y factor
Xllla. Negativos para CD1a, langerina 'y S100. La proteina BRAF p.V600E
se expresa en los casos con la mutacion @310,
Para fines del presente estudio se unen los diagndsticos de enfermedad
de Erdheim-Chester y Xantogranuloma juvenil. Para diferenciarlas es
necesaria informacion clinica y estudios moleculares, datos que por
razones metodolégicas no seran recabados. Ambas enfermedades
pueden ser sistémicas, tiene las mismas caracteristicas histoldgicas,
inmunofenotipicas, y por estudios moleculares tienen mutaciones en
BRAF, KRAS o NRAS. La diferencia entre ambas son las manifestaciones
cutaneas en el xantogranuloma juvenil (criterio diagnoéstico deseable) y
por estudios moleculares el xantogranuloma juvenil tiene mutacion de
ARAF y la enfermedad Erdheim-Chester en MAP2K1®,

E. Sarcoma histiocitico: Muestra infiltrados altamente celulares no
cohesivos de histiocitos grandes, pleomorficos, mitéticamente activos,
gue tienen abundante citoplasma eosinofilico, con ndcleos de bordes
irregulares a menudo mostrando nucleolo prominente. Las formas
multinucleadas o fusiformes también son comunes, al igual que el fondo

inflamatorio reactivo - 12
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CARACTERISTICAS MORFOLOGICAS E INMUNOFENOTIPICAS PARA EL DIAGNOSTICO DE LAS NEOPLASIAS HISTIOCITICAS

Histiocitos grandes. Las células de Langerhans tienen pistiocitos espumosos con nicleos pequefios * Células grandes pleomdrficas con
Caracteristicas Cl?oplasma pélidoabundante. nucleo excéntrico, ovoide, lobulado o nuc‘leos irregulares de cromatina
Morfologicas Nucleo redondo con cromatina indentado, a veces con ranura Velslcularynudeolg grande.
distintivas vesiculary nucleolo llamativo. Iongltud'mal. El  citoplasma es . cg|u!asg.gante5
Emperipolesis eosinofilico claro.  Arquitectura difusamente
discohesiva

* Componente fusiformeocasional.

Marcadores

inmunohistoquimicos CD68, $100,FXIlla, CD163 CD1a, langerina, $100, CD68 CD68, CD163, CD14, FXilla CD68, CD163

positivos

Marcadores
inmunohistoquimicos cp1a CD163 5100 generalmentenegativo $100 generalmentenegativo
Positivos/Negativos

Marcadores

inmunohistoquimicos CD1a, langerina CD14, FXllla
Negativos

ENFERMEDAD DE ROSAI- HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE ENFERMEDAD DE ERDHEIM— SARCOMA HISTIOCITICO
DORFMAN LANGERHANS CHESTER/XANTOGRANULOMA JUVENIL*

*Para fines del presente estudio se unen los diagnésticos de enfermedad de Erdheim-Chester y Xantogranuloma juvenil.

CD1a, langerina CD1a, langerina

Para todos los diagnésticos es necesario descartar que las células neoplasicas no pertenezcan a otras lineas de diferenciacién (glial, epitelial, mel. itica, linfocitica, i lial, etc.)
Tomado de las referencias 1y 2.

IV. CARACTERISTICAS HISTOLOGICAS DE LAS NEOPLASIA DE
CELULAS PLASMATICAS

Antes de describir estas neoplasias es necesario conocer que clinicamente
se dividen en tres formas reconocibles: 1. Mieloma de células plasmaticas:
neoplasia multifocal de células plasmaticas localizada en la medula ésea que
usualmente se asocia a la presencia de proteina M y dafo organico (mieloma
multiple), 2. Plasmocitoma 6seo solitario: proliferacién clonal de células
plasmaticas localizada en el hueso, que no involucra la medula ésea u otros
sitios, 3. Plasmocitoma extradéseo (extramedular): compuesto por células
plasmaticas clonales que emerge en otros sitios diferentes al hueso.

Estas enfermedades son histologicamente indistinguibles, para su diagndstico
es necesario relacionar los hallazgos patolégicos con los resultados de
estudios de extensién, por tanto, para fines de esta investigacion se utilizara
de forma genérica el termino neoplasias de células plasmaticas. Estas se
caracterizan por la presencia de células plasmaticas dispuestas en sabanas o
agregados que remplazan los tejidos normales como la medula 6sea, hueso
o tejidos blandos. Las caracteristicas citologias de las células plasmaéticas
neoplasicas pueden ser variada, cuando muestran atipia minima son
parecidas a sus contrapartes normales, descritas como células con nucleo

excéntrico, de cromatina dispuesta en caratula de reloj. El citoplasma es
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abundante, eosinofilico y muestra una zona palida perinuclear que
corresponde al aparto de Golgi. Cuando tienen forma plasmablastica
muestran elevada relacién nucleo citoplasma, el ndcleo tiene cromatina
gruesa y nucleolo es llamativo. También pueden tener morfologia

pleomérfica/anaplasica®.

El inmunofenotipo de las células neoplasicas se caracteriza por positividad
para CD138. Al aplicar marcadores para cadenas ligeras kappa y lambda, el
predominio en la expresiéon de uno de estos favorece a la monoclonalidad.

CD20 debe ser negativo para excluir la posibilidad de linfoma .

V. LOCALIZACION Y FOCALIDAD DE LAS NEOPLASIAS
HISTIOCITICAS Y DE CELULAS PLASMATICAS QUE INVOLUCRAN
EL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL.

Estas neoplasias en producen lesiones circunscritas Unicas o multiples que
muestran predileccion por algunas localizaciones . A continuacién, se
enumeran las enfermedades segun el compartimiento que afectan usualmente,

sin orden de frecuencia entre ellas.

e Lesiones 0seas

- Neoplasias de células plasmaticas: En el 70% de los casos de mieloma
multiple afecta el craneo, vértebras y otros sitios del esqueleto axial no
relacionados con sistema nervioso central ?. Las lesiones del craneo
involucran la béveda craneal, 6rbita o base del craneo 3. Cuando se
presentan como plasmocitoma solitario del hueso, el sitio afectado con
frecuencia son las vertebrales y el craneo @14,

- Histiocitosis de células de Langerhans: se presenta principalmente en los
huesos craneofaciales y la base del craneo ®® siendo frecuente la

enfermedad multifocal @,
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Lesiones extraaxiales intradurales

La enfermedad de Rosai — Dorfman con frecuencia se presenta en la
duramadre de la convexidad cerebral (localizacion parafalcina), base del
craneo (angulo pontocerebeloso), seno cavernoso, region suprasillar y
region petroclival @,

La histiocitosis de células de Langerhans y la enfermedad Erdheim-
Chester (15 a 25% de los casos) * también pueden presentarse en la
duramadre @,

En los casos de mieloma multiple el involucramiento de la duramadre es
secundario a las lesiones Oseas!. El plasmocitoma solitario en la

duramadre es raro 2.

Lesiones intraxiales

Los hemisferios cerebrales son la localizacion mas frecuente en casos de
enfermedad de Erdheim-Chester y xantogranuloma juvenil @14,

El puente y el cerebelo son el segundo sitio mas frecuente en casos de
enfermedad de Erdheim-Chester intracraneal ®, también puede afectar
la médula espinal 4,

Un 20% de los casos de mieloma multiple tienen localizacion cerebral,
siendo el tercer sitio afectado en orden de frecuencia después de las
lesiones dseas-leptomeningeas y la diseminacion leptomeningea difusa
0 localizada. Los plasmocitomas solitarios que afectan el SNC
generalmente son el resultado de la infiltracidn de células plasmaticas
malignas en la duramadre o el craneo y generalmente se conocen como
plasmocitomas intracraneales, de estos, los plasmocitomas primarios
intraparenquimatosos, que por definicion no tienen involucramiento de la

duramadre ni del craneo, son extremadamente raros (.14,

14



VI.

CARACTERISTICAS IMAGENOLOGICAS DE LAS NEOPLASIAS
HISTIOCITICAS.

. Enfermedad de Rosai-Dorfman

La lesion con base dural puede ser solitaria 0 maltiple. En estudios de
resonancia magnética, la secuencia T1 muestra lesion isointensa en
relacion a la sustancia gris. En T2 es de isointensa a ligeramente
hipointensa y con la aplicacién de medio de contraste hay refuerzo intenso
y homogéneo. En el estudio de tomografia no contrastada, la lesion es
moderadamente hiperdensa y refuerza avidamente con aplicacién de

medio de contraste (1419,

. Histiocitosis de células de Langerhans

En la resonancia magnética las lesiones de tejidos blandos adyacentes a
la calota o lesiones de la base del craneo en T1 pueden ser hipointensas
por la presencia de histiocitos cargados de lipidos. Las anomalias del
hipotalamo y el tallo hipofisario son comunes, en esta localizacion el
"punto brillante" hipofisario posterior a menudo esta ausente y el tallo
infundibular puede aparecer engrosado (> 3 mm) o normal. En general las
lesiones son ligeramente hiperintensas en T2 y al aplicar medio de

contraste muestran refuerzo intenso y homogéneo (4 16),

En el estudio tomografico los huesos craneofaciales son el sitio que
frecuente se asocia al involucramiento del sistema nervioso. En el 55% de
los casos se identifican una o mas lesiones liticas hipodensas bien
delimitadas. Es tipico que los bordes de la lesidon 6sea tengan apariencia
"biselada” con la tabla interna méas afectada que la externa. La destruccion
de la base del craneo, a menudo centrada en el hueso temporal, puede
ser extensa. Las lesiones asociadas en tejidos blandos pueden ser
pequefias y relativamente discretas, o pueden ser masas grandes y

ampliamente infiltrantes (4 16),
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C. Erdheim-Chester Disease
Puede presentarse como lesion con base dural, solitaria o multiple, con o

sin engrosamiento paquimeningeo. La osteoesclerosis de los huesos
faciales, craneales y vertebrales puede ser una caracteristica que sugiere
el diagnostico. Las imagenes de pacientes con afeccidén hipotalamica-
hipofisiaria en T1 no muestran el punto brillante posterior de la hipofisis.
Son comunes las presentaciones como tumor suprasillar focal o el
engrosamiento nodular del tallo infundibular @4 17,

Las lesiones parecidas a meningiomas en T1 son isointensas y en T2 iso
a hipointensas. Es tipico el reforzamiento intenso y homogéneo al aplicar
medio de contraste. Las lesiones parenquimatosas tipicamente se
presentan como areas multifocales de hiperintensidad en T2/FLAIR, al
aplicar medio de contraste muestran realce nodular leve. El realce
ependimario con extension lineal profunda en los ndcleos lenticulares se
ha descrito como un hallazgo sugestivo de esta enfermedad. Un hallazgo

Unico es la enfermedad perivascular 417,

D. Xantogranuloma Juvenil.
Las lesiones pueden ser hipointensas en T2, muestran difusion restringida

y después de la administraciéon de contraste tienen refuerzo intenso y

homogéneo 1.

E. El sarcoma histiocitico
Por imagenes imita a cualquier neoplasia maligna primaria del sistema

nervioso central (@,
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VIl. CARACTERISTICAS IMAGENOLOGICAS DE LAS NEOPLASIAS DE
CELULAS PLASMATICAS
En la resonancia magnética las lesiones 6seas remplazan la hiperintensidad

normal de la grasa dentro del hueso y son tipicamente hipointesas en T1. En
T2 se resalta la extension de la infiltracion en la medula ésea, las lesiones
focales y difusas aparecen hiperintensas. El Plasmocitoma y el mieloma
multiple refuerzan intensamente con la aplicacion de medio de contraste. La
enfermedad que afecta el parénquima cerebral y las leptomeninges puede
ocurrir, pero es rara (141819, 20)

En la tomografia los plasmocitomas son lesiones liticas intradseas. En la
Tomografia standard no contrastada muestran lesion hipodensa en
sacabocado sin margenes escleréticos o matriz interna identificable. También
puede verse el colapso de la cortical con formacion de un tumor en los tejidos

blandos adyacentes a la lesion litica (141819, 20),

VIlIl. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA
Los casos raros constituyen un problema en el ejercicio profesional de cualquier

meédico. Para el neuropatélogo es importante tener en consideracion las
proliferaciones neoplasicas histiociticas y de células plasmaticas que afectan al
sistema nervioso central, con el propdsito de no confundirlas con procesos
reactivos. De igual manera, los médicos tratantes deben considerar que las
muestras enviadas a valoracion anatomopatoldgica pueden tratarse de estas
enfermedades que muestran caracteristicas imagenolégicas muy similares a
procesos neoplasicos y no neoplasicos mas frecuentes. Hasta el momento no
hay estudios descriptivos que documenten en conjunto los casos quirdrgicos de

estas neoplasias.

IX. JUSTIFICACION
Para el diagndstico de las neoplasias histiociticas y de células plasmaticas,

ambas enfermedades poco frecuentes, es necesario que el neuropatdlogo este
familiarizado con sus caracteristicas histopatologicas e imagenolégicas. La
caracterizacion de estos casos es importante para tenerlos en consideracion al
evaluar material quirargico, con el propésito de identificarlos y solicitar estudios

inmunohistoquimicos que apoyen el diagndstico del paciente.
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En el Hospital General de México, en el Servicio de Neuropatologia de la Unidad
de Anatomia patolégica, como parte del estudio de las enfermedades que
afectan el sistema nervioso central, se habia llevado a cabo el estudio de las
proliferaciones linfoides neoplasicas del sistema nervioso central. El presente
trabajo sobre neoplasias histiociticas y de células plasmaticas se realiza para
completar la linea de investigacién sobre las neoplasias hematolinfoides que

involucran al sistema nervioso central.

X. HIPOTESIS
Este protocolo es descriptivo, no se realizara ninguna inferencia estadistica, por

tanto, la hipétesis no es necesaria.

Xl.  OBJETIVOS

F. Objetivo general
Caracterizar las neoplasias histiociticas y de células plasmaticas en sistema

nervioso central.

G. Objetivos especificos
a. ldentificar la localizacion y focalidad de las enfermedades.
b. Describir las caracteristicas imagenologicas.
c. ldentificar los diagndsticos histopatologicos informados en los
casos de neoplasias histiociticas.
d. Identificar el diagndstico imagenoldgico con que se envio la

muestra.

Xll.  METODOLOGIA

H. Tipo y Disefio de Estudio

Retrospectivo, descriptivo, observacional y transversal.

. Poblacion
Las unidades de andlisis seran:

- Informes anatomopatolégicos en el sistema electrénico del hospital.
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- Estudios de imagen e informes en el sistema electronico del hospital.

- Laminillas en el archivo de la Unidad de Anatomia patoldgica.

J. Tamafo de la Muestra
Universo y muestra: Todos los casos de neoplasias histiociticas y de
células plasmaticas que afectan al sistema nervioso central registrados
en el sistema digital de la Unidad de Anatomia Patologica desde 2010
hasta 2021.
Estas enfermedades al ser entidades que en conjunto corresponden a
menos del 1% de la totalidad de los resultados histopatologicos del
sistema nervioso central, utilizaremos el estadigrafo para calculo de

tamafo de muestra por proporciones.

Tamarfo de Muestra = Z2 * (p) * (1-p) / c2

Donde:
Z = Nivel de confianza (95%).
p=0.5

¢ = Margen de error de 4.
Tamanfno de Muestra = Z2*(p)*(1-p)/c2 = =(90)*2*(0.5)*(1-0.5)/(4)*2 = 22.5

sujetos

Al ser un numero tan pequefio debido a ser entidades raras, realizaremos
un censo de registrados en el sistema desde 2014 hasta 2022 y se
realizard estadistica no probabilistica por conveniencia con muestreo por

redes (bola de nieve).

K. Criterios de Inclusién, Exclusion y Eliminacion

Criterios de inclusion

1. Caso con diagnéstico histopatolégico de:

a. Enfermedad de Erdheim-Chester/Xantogranuloma juvenil.
b. Enfermedad de Rosai-Dorfman.
C. Histiocitosis de células de Langerhans.
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d. Sarcoma histiocitico.
e. Neoplasia de células plasméticas o discrasia de células
plasméticas o mieloma multiple o plamocitoma.

2. El diagnéstico fue emitido al evaluar tejido procedente del sistema
nervioso central (intraaxial) o extraaxial intradural o epidural o de
los huesos craneales o de los huesos vertebrales, con
involucramiento documentado del SNC (compresion, extensién),
por imagenes o documentado en la informacién clinica del informe
anatomopatologico.

3. Material disponible en el archivo de la Unidad de Anatomia
Patoldgica para toma de fotografias representativas de cada caso:

a. Laminillas con tejido tefiido en hematoxilina y eosina.
b. Laminillas con tejido al que se aplicO marcadores
inmunohistoquimicos.

4, Disponibilidad en el sistema de imagenes por resonancia
magnética y/o tomografia axial computarizada y su respectivo
informe, con la descripcion de la lesidon, el diagnostico
imagenoldgico principal y diagndsticos diferenciales.

5. El diagndstico preoperatorio esta disponible en el informe

anatomopatolégico o imagenoldgico.

Criterios de exclusion

Casos de linfoma con diferenciacion a células plasmaticas en sistema
nervioso central.

Caso de leucemia mieloide con diferenciacion monocitica e infiltracion al
sistema nervioso central.

Neoplasicas histiociticas y de células plasmaticas diagnosticadas en
muestras de biopsia de sitios diferentes al sistema nervioso central,
meninges, huesos craneales, huesos vertebrales y sin involucramiento
documentado del sistema nervioso central (compresion, extension).
Proliferaciones reactivas de células plasmaticas (granuloma de células

plasmaticas).
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Criterios de eliminacién

No se eliminaran casos por tratarse de un protocolo retrospectivo.

L. Definicién de las Variables

TABLA DE OPERACIONALIZACION DE VARIABLES

DEFINICION TIPO DE .

VARIABLE OPERACICOONAL VARD DE ESCALA DE MEDICION VALORES
Neoplasias Neoplasias no | Cualitativa/ | Diagndstico Enfermedad de
Efggﬁf:sasy linfoma, Nominal | histopatoldgico Erdheim-
plasmaticas en | COMpuestas Chester/Xantogranulo
sistema de células con ma juvenil.
nervioso diferenciacion Enfermedad de Rosai-
central. L

histiocitica o Dorfman.
de células Histiocitosis de células
plasmaéticas, de Langerhans.
que tienen Sarcoma histiocitico.
localizacion Neoplasia de células
intraaxial o} plasmaticas.
gque surgen en Discrasia de células
las plasmaticas.
leptomeninges Plasmocitoma.
) la Mieloma mudiltiple.
duramadre, el
espacio
epidural o los
huesos
craneales, con
algun  efecto
(Compresion o
infiltracion)
sobre el
neuroeje.
Caracteristicas | Cualidades Cualitativa/ | e Caracteristicas de Tumor histiocitico
histopatoldgic | mjicroscopicas | Nominal la enfermedad de compuesto por células

as

anormales del
tejido, que
permiten
distinguir  la
enfermedad.

Erdheim-Chester vy
xantogranuloma

juvenil en
hematoxilina y
eosina.

e Caracteristicas de
la enfermedad de
Erdheim-Chester y
xantogranuloma
juvenil al aplicar
marcadores
inmunohistoquimic
0s

e Caracteristicas de la
enfermedad de
Rosai-Dorfman en

espumosas y mezcla
de células inflamatorias

Marcador histiocitico
positivo (CD68).

Marcadores de células
de Langerhans (CDla

ylo langerina)
negativos

Marcadores para otros
linajes celulares
negativos (Glial,
epitelial, melanocitico,

linfocitico, etc.).

Poblacion de histiocitos

grandes con nucleo
redondo, cromatina
vesicular, nucleolo
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hematoxilina y
eosina.

Caracteristicas de la
enfermedad de
Rosai-Dorfman al
aplicar marcadores
inmunohistoquimic
0s.

Caracteristicas de
la histiocitosis de

células de
Langerhans en
hematoxilina y
eosina.

Caracteristicas de
la histiocitosis de
células de
Langerhans al
aplicar marcadores
inmunohistoquimic
0s

Caracteristicas del
sarcoma histiocitico
en hematoxilina y
eosina.

Caracteristicas del
sarcoma histiocitico
al aplicar
marcadores
inmunohistoquimic
0s.

Caracteristicas de
las neoplasias de
células plasméticas
en hematoxilina y
eosina.

Caracteristicas de
las neoplasias de
células plasméticas
al aplicar
marcadores
inmunohistoquimic
0s.

llamativo y citoplasma
pélido abundante.
Emperipolesis.

Marcadores de células
de Langerhans (CDla
ylo langerina)
negativos.

S100 positivo.

Poblacion de células
mostrando
caracteristicas
citolégicas de células
de Langerhans.

CDla ylo
positivos.
S100 positivo.

langerina

Poblacion de células
con pleomorfismo.

Antigenos histiociticos
(CD68) positivos.

Marcadores para otros
linajes de
diferenciacion  (Glial,
meningotelial, epitelial,

melanocitico,
linfocitico,  muscular,
vascular, etc.)
negativos.

Proliferacion atipica de
células plasmaticas
neoplasicas.

CD138 positivo.

Aplicacion de
marcadores para
cadenas ligeras kappa
y lambda. Si en las
células predomina la
expresion de un
marcador favorece a la
monoclonalidad.

e CD20 negativo (se
excluye linfoma)
Caracteristicas | Descripcion Cualitativa/ | e  Intensidad (En a. Hipointenso.
'Smageno'og'ca de la lesion Nominal RM) b. Hiperintenso.
por estudios c. Isointenso.
de resonancia d. Homogénea
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magnética
(RM) y/o
tomografia
axial
computarizad
a (TAC). Enla
RM se
identificara el
comportamien
to de su
intensidad en
las
secuencias
basicas: T1,
T2y FLAIR.
En la TAC se
identificara el
comportamien
tosu
densidad.

En ambos
estudios se
describe si la
lesién capta o
no el medio
de contraste,
tiene edema
periférico, el
tamafo y si es
Unica o
multiple.

e. Heterogénea.

e Densidad (En a. Hipodenso.
TAC) b. Hiperdenso.

c. Isodenso.
d. Heterogéneo.

e Capitacion del a. Con captacion de
medio de medio de contraste
contraste. b. Sin captacién de medio

de contraste

e Edema a. Con edema
perilesional perilesional

b. Sin edema perilesional

e Tamafio de lesion
Unica o lesiébn mas
grande en las
dimensiones que
aparezcan descritas.

e Tamafio de la lesion
mas pequefia, en
caso de ser lesiones
multiples.

Centimetros.

e Cantidad de
lesiones

a.
b.
c.

Lesion Unica.
Dos lesiones.
Lesiones multiples (3 0
mas lesiones.

Localizacion
anatémica

Indicacién de
la ubicacién
de la lesion
segun el
compartimient
0 que afecta.

Cualitativa/
Nominal

a. Intraaxial
b. Extraaxial

intradural
c. Epidural
d. Oseo

coop

Intraaxial

Extraaxial intradural
Epidural

Oseo

Relacion de la
lesion con el
sistema
nervioso
central

Efecto de la
lesién sobre o
el encéfalo o
la médula
espinal, que
provoca los
sintomas del
paciente y que
ha sido
documentado
por estudios
de imagen.

Cualitativa/
nominal

a. Compresion.
b. Infiltracién.

op

Compresion.
Infiltracion.

Edad

Tiempo de
vida
transcurrido
en afios
desde el
nacimiento y
documentado
el expediente
electronico.

Cuantitativ
a/
Discreta

Afos

Numero de afios.

Sexo

Genotipo
masculino o
femenino
documentado
en expediente
electronico.

Cualitativa/
Nominal

¢ Masculino.
e Femenino.

Masculino.
Femenino.
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Diagnéstico
clinico
preoperatorio

Nombre dado | Cualitativa/ | Nombre asignado a la Nombre asignado a la
a la Nominal enfermedad en el enfermedad.
enfermedad informe imagenoldgico.

documentado

en el informe
imagenologico

con fecha
previa a la
toma de

muestra.

M. Procedimiento

Se procedera a buscar casos neuroquirdrgicos en la bitacora del servicio
de neuropatologia que tengan diagndstico de: enfermedad de Erdheim-
Chester/xantogranuloma juvenil, enfermedad de Rosai-Dorfman,
histiocitosis de células de Langerhans, sarcoma histiocitico, neoplasia de
células plasmaticas, discrasia de células plasmaticas, plasmocitoma o
mieloma multiple. En la bitdcora también esta disponible el nimero de
biopsia, numero de expediente, edad y sexo del paciente. Después se
descargara el informe anatomopatolégico del caso para verificar la
informacion de la bitacora, también se identificara que estudios
inmunohistoquimicos fueron solicitados para el diagndéstico del caso.Se
solicitara al archivo el material disponible de cada caso, que consiste en
laminillas con tejido teflido con hematoxilina-eosina y tejido al que se
aplicaron marcadores inmunohistoquimicos. Si el material esta disponible
y completo se hara la descripcidon microscopica (que habitualmente no es
parte de todos los informes) y toma de microfotografias, con el Unico
proposito de documentar e ilustrar las caracteristicas morfologicas.
Después se procedera a la descarga de las imagenes por resonancia
magnética y/o tomografia axial computarizada y el informe radiol6gico
para documentar la localizacion y focalidad de las lesiones, sus
caracteristicas imagenologicas y las posibilidades diagnésticas, que
corresponden al diagndéstico preoperatorio. No se tomardn en cuenta
estudios de imagen posquirdrgicos. En la recoleccion de datos de los
estudios de radiologicos se solicitara asistencia al Servicio de Imagenes
para la revision de los casos con el proposito de documentar la
informacion necesaria para el presente estudio.

Todos los hallazgos seran colocados en el instrumento de recoleccion de

datos que consiste en un formulario compuesto de siete secciones: 1.
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datos de identificacién del caso, 2. disponibilidad de estudios de imagen,
3. caracteristicas de la(s) lesién(es) por estudios de imagen, 4.
diagndsticos imagenoldgicos, 5. descripcion microscopica, 6. panel de
marcadores inmunohistoquimicos usados para apoyar el diagnéstico, 7.
diagnéstico anatomopatoldgico. Se hizo una prueba piloto para
documentar tres casos, se identificO que era necesario incluir mas
informacién para completar la caracterizacion y el formulario se
restructuré (Al final se anexa el instrumento de recoleccién de datos

modificado).

Se elaborara un archivo digital con las imagenes de resonancia
magnética, microfotografias y documentacion de soporte de cada caso,
identificado por el numero asignado segun la antigiiedad (el caso #1 sera
el mas antiguo registrado en el sistema).

Con la informacion en los formularios se hara la base de datos que
separara las caracteristicas de las proliferaciones histiocitiociticas y las
proliferaciones de células plasmaticas. Después se elaboraran los

cuadros, para mostrar frecuencias y/o porcentajes.
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El siguiente flujograma ilustra las etapas para la realizacion del estudio.

Busqueda de casos con diagndstico de neoplasia histiocitica y de

neoplasia de células plasmaticas

Bitécora del servicio de neuropatologia

Busqueda en el sistema e impresion del informe
anatomopatoldgico

Solicitud al archivo de las laminillas de cada caso

El caso cumple con los criterios de inclusién

Visualizacion de laminillas para z : 7
P Bisqueda en el sistema del estudio de

elaborar la descripcién microscépica _ )
imagen e informe de cada caso

y toma de microfotografias.

Recoleccidn de datos en el formulario y elaboracion del archivo fotografico

Elaboracion de la base de datos en Excel

Escritura del articulo para su publicacion en revista indizada

N. Anélisis Estadistico
El andlisis es descriptivo. Con los datos recopilados se llenara el

formulario de recoleccion, después se hara la base de datos en Excel para
calcular frecuencias, porcentajes y elaborar graficos que ilustren las
caracteristicas de las enfermedades.
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Xlll.  CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES
MES | Abr. | May. Jun. Jul. Ag. | Sep. Oc. Nov.
ACTIVIDAD
PRESENTACION DEL TiTULO Y
TUTOR
ANTECEDENTES Y
BIBLIOGRAFIA
PRIMER  BORRADOR  DEL
PROTOCOLO
SEGUNDO BORRADOR DEL
PROTOCOLO
SOMETER EL TRABAJO AL
COMITE
Solicitud del material bioldgico
al archivo y seleccion de casos a
incluir en el estudio
RECOLECCION DE DATOS
ELABORACION DE LA BASE DE
DATOS
ANALISIS DE LOS DATOS
ESCRITURA DEL  ARTICULO
PARA SU PUBLICACION
XIV. ASPECTOS ETICOS Y DE BIOSEGURIDAD

Es un estudio sin riesgo. Las unidades de analisis consisten en laminillas,
el informe anatomopatoldgico e imagenologico, imagenes por resonancia
magnética y/o tomografia axial computarizada. Esta informacion
retrospectiva se utilizara exclusivamente para fines académicos y de
investigacion, se garantizara la privacidad y confidencialidad de los
pacientes.

En relacibn al material biolégico que fue estudiado para emitir el
diagnostico de cada caso, este no sera reevaluado para cambiar el
resultado. La visualizacion de las laminillas tendra como Unico propdésito
la toma de microfotografias que ilustren y documenten las caracteristicas
morfoldgicas. El material biol6gico tampoco sera reprocesado (solicitud de
cortes histolégicos nuevos para tincion rutinaria o tinciones especiales), ni
se aplicaran marcadores inmunohistoquimicos adicionales a los que

fueron solicitados para apoyar el diagnéstico.
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XV.

XVI.

XVII.

Todo el material que sera solicitado al archivo de la Unidad de Anatomia
patoldgica, luego de recolectar los datos, serd devuelto para su

almacenamiento y cuidado.

RELEVANCIA Y EXPECTATIVAS
El presente trabajo documenta casos poco frecuentes que usualmente

son las ultimas posibilidades diagnosticas que consideran los médicos
tratantes, por tanto, contribuye a generar conocimiento sobre las
neoplasias histiociticas y de células plasmaticas.

Este estudio tiene la finalidad de ser utilizado como requisito para la
obtencion del titulo de Subespecialista en Neuropatologia y publicarse en
alguna revista indizada. Cada uno de los casos que seran documentados
pueden ser publicados individualmente como informe de caso y revision

bibliografica del tema.

RECURSOS DISPONIBLES
Los recursos humanos seran cuatro residentes, un médico adscrito del

Servicio de Imagenes y un médico adscrito del Servicio de
Neuropatologia.

El material biolégico corresponde a laminillas de casos de biopsia
neuroquirdrgica que cumplirdn los criterios de inclusibn y que se
encuentran disponibles en el archivo de la Unidad de Anatomia
Patoldgica, siendo recursos propios del Servicio. Los recursos propios son
una computadora portatil, impresora, una camara y el material de oficina

necesario para el archivo en fisico de cada caso.

RECURSOS NECESARIOS
Para documentar los hallazgos de los estudios de imagen el Doctor Victor

Hugo Ramos revisara todos los casos con el propésito de asegurar que
toda la informacion necesaria para la caracterizacion sea recabada en el
formulario de recoleccion de datos. El tiempo utilizado para esta actividad
sera de una hora diaria por dos dias. Para la recoleccion de los hallazgos

microscépicos el Dr. Erick Gomez Apo (Titular del Curso de
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Neuropatologia y asesor tematico), revisara las laminillas disponibles
junto con el residente encargado de la investigacion, con el propésito de
elaborara la descripcion microscopica, seleccion de campos
microscopicos por para la toma de microfotografias y hacer la discusion
de cada caso, como parte del entrenamiento del residente. El tiempo
destinado a esta actividad sera de 1 hora diaria por tres semanas. Los
recursos del Hospital que se utilizaran son: Microscopios, camaras,
impresora, tinta para impresoras y material de oficina. No se solicitara

recursos federales o de alguna otra institucion.
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XVIII.

RESULTADOS
En el Servicio de Neuropatologia del Hospital General de México Dr.

Eduardo Liceaga, entre los afos 2010 y 2021, se encontraron 13 casos
de biopsia neuroquirdrgica que cumplen los criterios de inclusion, 7 casos
de neoplasias de células plasmaticas y 6 casos de neoplasias

histiociticas.

DISTRIBUCION DE SEXO SEGUN EL TIPO DE
NEOPLASIA

Células histiociticas |y

Células plasmaticas

0 1 2 3 4 5 6

B Femenino M Masculino

La distribucién del sexo de los individuos fue mas equitativa en el grupo
de neoplasias de células plasmaticas, con ligero predominio femenino. El
grupo de individuos con neoplasias histiociticas muestra predominio del

sexo masculino.

DISTRIBUCION DE LA EDAD SEGUN EL TIPO DE NEOPLASIA

P

0
Menos de50 de50a55 de56a60 Masde6l Menosde20 de20a30 de31a40 Masdedl
afios afios afios afios afios afios afios afios

Neoplasias de Células Plasmaticas Neoplasias Histiociticas
De las neoplasias de células plasmaticas 4 casos se presentaron en

individuos mayores de 50 afios, el caso de menor edad tiene 36 afios y el

mayor 68 afios. En el grupo de neoplasias histiociticas 3 casos tienen
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edad en el rango de 20 a 40 afios y 3 casos mas de 41 afios de edad, el
caso de menor edad tiene 29 afos y el mayor 72 afios.

Resultados en el Grupo de Neoplasias de Células Plasmaticas

Cinco de 7 casos tiene estudios de imagen en el sistema PAC’s, hay 4
estudios de resonancia magnética y 1 estudio tomografico.

FOCALIDAD DE LAS NEOPLASIAS DE CELULAS PLASMATICAS

B M Llesiones multiples M Lesidn Unica

Las neoplasias de células plasmaticas con estudios de imagen se
presentan principalmente como lesiones multiples.

De los casos con estudios de imagen (5), en 4 casos la lesién que
involucra el sistema nervioso central se localiza en las vertebrales
toracicas de T1 a T4. En el caso restante se ubica en T12. En todos los
casos las lesiones se extiendan al espacio epidural comprimiendo la
meédula espinal. Los otros 2 casos de neoplasias de células plasmaticas
gue no tienen estudios de imagen, en los datos clinicos del informe
anatomopatolégico estd documentado que uno de ellos se ubica en el
conducto vertebral y el otro afecta los huesos del craneo, tejidos blandos

adyacentes y comprime el encéfalo.

El tamafio por imagenes de la lesion mas grande o Unica en cada caso es
de 51 a 70 milimetros en cuatro casos y de 31 a 50 milimetros en un caso.

La lesion mas grande de todos los casos mide 63 milimetros.
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CARACTERISTICAS IMAGENOLOGICAS POR RESONANCIA MAGNETICA
DE LAS NEOPLASIAS DE CELULAS PLASMATICAS

Realce con medio de contraste
Edema perilesional

STIR Hiperintenso*
Hiperintenso

T2

Hipointenso

T1 Hipointenso

o

1 2 3

=

Casos con estudio de resonancia magnética: 4
* En un caso la secuencia STIR no estaba disponible.

El comportamiento imagenoldgico de las neoplasias de células
plasmaticas es: en T1 muestran hipointensidad que puede ser
homogénea o heterogénea, en T2 puede haber hiperintensidad o
hipointensidad y en STIR hay hiperintensidad homogénea o heterogénea.
Todas las lesiones realzan con el medio de contraste que en la mayoria
de los casos es intenso y homogéneo, solo un caso muestra realce débil,

pero homogéneo. Todos los casos muestran edema perilesional.

El caso evaluado por tomografia es hipodenso homogéneo y capta el
medio de contraste de manera intensa y homogénea. El estudio no

permite determinar si hay edema perilesional.

CONSIDERACIONES DIAGNOSTICAS POR IMAGENES PARA LAS NEOPLASIAS
DE CELULAS PLASMATICAS

Diagnaosticos principales Diagnosticos secundarios
Metastasis Hematoma
Meningioma Espondilitis
Enfermedad de Pott Metastasis
Condroblastoma Mieloma mdltiple
Cordoma
Schwannoma

Se muestran las consideraciones diagndsticas en los cinco casos que tienen estudio de resonancia
magnética y estaba localizados en los cuerpos vertebrales toracicos.
Los diagndsticos no se presentan en orden de frecuencia.
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Los diagnadsticos principales por iméagenes de las neoplasias de células
plasmaticas son: en 2 casos metéstasis y con 1 caso cada uno:
meningioma, enfermedad de Pott y condroblastoma. Los diagnosticos
secundarios fueron: en 2 casos cordoma y con un caso cada uno:
hematoma, espondilitis, metastasis, mieloma multiple y schwannoma. Las
consideraciones diagnosticas en la evaluacion radiologica son validadas.
El diagndstico de metéstasis se encuentra en los diagndsticos principales
y secundarios. El diagnéstico de neoplasia de células plasmaticas
(mieloma mudltiple) no se plante6 en los diagndsticos principales.

De los 7 casos de neoplasias de células plasmaticas, 6 tiene estudios
inmunohistoquimicos. En 4 casos se aplicaron de siete a nueve
marcadores, en 1 caso se usaron tres marcadores y en 1 caso mas de

diez marcadores.
Resultados en el Grupo de Neoplasias Histiociticas

Los diagndsticos histopatologicos en este grupo son: Enfermedad de
Rosai-Dorfman 3 casos, histiocitosis de células de Langerhans 2 casos y

enfermedad de Erdheim-Chester/xantogranuloma juvenil 1 caso.

De los casos de neoplasias histiociticas 5 de 6 casos cuentan con estudios
de imagen en el sistema PACS, hay tres estudios de resonancia

magnética y tres estudios tomograficos.

De los 5 casos de neoplasias histiociticas que tienen estudios de imagen,
2 se presentan como lesiones meningeas, 1 en la region sillar, 1 en el
hipotalamo y 1 en los huesos del craneo. El caso que no tiene estudios de
imagen en los datos clinicos del informe anatomopatologico se documenta

como lesién meningea.

El tamafio por imagenes de la lesion mas grande o Unica en cada caso es
de 10 a 30 milimetros en 3 casos y de 31 o mas milimetros en 2 casos. La

lesion mas grande de todos los casos mide 175 milimetros.

Las neoplasias histiociticas afectaban el compartimiento extraaxial
intradural en 3 casos, intraaxial 1 caso y 0seo con extension epidural 1

caso.
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Se identifica que la relacion de las neoplasias histiociticas con el sistema
nervioso central fue: en 2 casos hay compresion de estructuras cerebrales
adyacentes sin desplazamiento, 1 caso comprime y desplazaba
estructuras cerebrales, 1 caso presenta compresion, desplazamiento y
herniacién cerebral. Solo hubo 1 caso en el que se observa infiltracion, se
trata de la lesion hipotaldmica con afeccion del quiasma optico.

FOCALIDAD DE LAS NEOPLASIAS HISTIOCITICAS

B lesiones multiples M lesion tnica W

Las neoplasias histiociticas se presentan principalmente como lesiones

Unicas.

CARACTERISTICAS IMAGENOLOGICAS POR RESONANCIA MAGNETICA
DE LAS NEOPLASIAS HISTIOCITICAS

Realce con medio de contraste*
Edema perilesional
Hiperintenso

T2/FLAIR

Isointenso

T1 Isointenso

o
=
N
w

Casos con estudio de resonancia magnética: 3
* En la evaluacion de un caso no se uso medio de contraste.

El comportamiento imagenoldgico de las neoplasias histiociticas en la
resonancia magnética es: en T1 muestra isointensidad homogénea o

heterogénea, T2 y FLAIR principalmente hay isointensidad homogénea.
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En 3 casos se utiliz6 medio de contraste, en 2 de ellos hay captacion
intensa, homogéneay en uno captacion anular intensa. Todas las lesiones

estudiadas muestran edema perilesional.

CONSIDERACIONES DIAGNOSTICAS POR IMAGENES DE LAS NEOPLASIAS HISTIOCITICAS

LOCALIZACION DIAGNOSTICO PRINCIPAL
Region sillar* Macroadenoma de hipdfisis
Lesiones multiples extraaxiales en base Meningiomas

de craneo y la hoz del cerebro*”

Hipotdlamo con extension al quiasma Tumor germinal
optico*
Lesion extraaxial intradural fronto- Hematoma subdural crénico septado

temporo- parietal”

Huesos frontoparietales” Empiema epidural por osteomielitis del seno
frontal

+ Caso evaluado por resonancia magnética.
* Caso que también tiene estudio tomografico con hallazgos similares.
# Caso evaluado por tomografia computarizada.

El comportamiento imagenologico de las neoplasias histiociticas en la
tomografia computarizada es: 1 caso mostro hipodensidad homogénea, 1
caso hipodensidad heterogénea y 1 caso hiperdensidad homogénea. Dos
casos se asocian a edema perilesional. De los tres estudios, en 2 se utilizo
medio de contraste: 1 caso muestra realce intenso homogéneo y en el

otro anular.

Por imagenes para cada caso estudiado se plante6 un diagnéstico
principal diferente. Las neoplasias histiociticas son raras, en su evaluacion
se sugieren enfermedades mas frecuentes dependiendo de la

localizacion.

Los 6 casos de neoplasias histiociticas tienen estudios
inmunohistoquimicos. En 3 casos se aplicaron de tres a seis marcadores

y en 3 casos se utilizaron siete 0 mas marcadores.
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XIX.

DISCUSION
En relacion a las neoplasias de células plasmaticas con estudios de

imagen, se identificO que su localizacién mas frecuente son los huesos
vertebrales, el segundo sitio afectado son los huesos del craneo -3 13.14),
Es interesante que cuatro de los cinco casos se localizaban entre las
vértebras T1 a T4, de donde se extendian al espacio epidural para

comprimir la médula espinal.

La presentacion de la mayoria de los casos de neoplasias de células
plasméticas con estudios de imagen fue como lesiones multiples, acorde

con lo informado en la literatura - 3.13.14),

La mayoria de las neoplasias histiociticas afectan el compartimiento
extraaxial intradural como lesion solitaria. En el presente estudio la
mayoria de las neoplasias histiociticas correspondieron a enfermedad de
Rosai Dorfman que segun la literatura tienen predileccion por afectar la
duramadre como lesion Unica o multiples 4. En el presente estudio se
encontré6 un caso de histiocitosis de células de Langerhans en el
hipotalamo, informada como la localizacion intraaxial mas frecuente de
esta enfermedad 14,

El comportamiento imagenolégico de las neoplasias de células
plasmaticas en la resonancia magnética es: en secuencia T1 las lesiones
son hipointensas, en T2 pueden ser hipointensas o hiperintensas y en
STIR son hiperintensas. En el estudio tomografico las lesiones son
hipodensas homogéneas. Los presentes resultados en la secuencia T2
difieren de la descripcion informada en la literatura porque estas lesiones

son descritas como hiperintensas (141819, 20),

El comportamiento en conjunto de las neoplasias histiociticas por estudio
de resonancia magnética es: en T1 son isointensas, descrito asi para la
enfermedad de Rosai Dorfman @* 19 y xantogranuloma / enfermedad de
Erhein Chester, pero el comportamiento de la histiocitosis de células de
Langerhans ha sido informado como hipointenso @* 18, En T2 y FLAIR
pueden ser isointensas o hiperintensas, secuencias que muestran

comportamientos variables segun la enfermedad que se esté valorando
(14,15, 16)
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En el estudio tomogréfico las neoplasias histiociticas pueden ser
hipodensas o hiperdensas, mostrando esta variabilidad segun la

enfermedad que se esté valorando (#1516, 17),

Los dos tipos de neoplasias, de células plasmaticas e histiociticas,

muestran realce al aplicar el medio de contraste y edema perilesional (%
14, 15, 16, 17, 18, 19. 20)_

De los tipos histolégicos de neoplasias histiociticas, la enfermedad de
Rosai Dorfman corresponde a la mitad de los casos. No hubo casos de
sarcoma histiocitico. Hasta el momento no hay estudios que comparen la

incidencia entre estas enfermedades en el sistema nervioso central.

En ninguno de los casos estudiados el diagnostico imagenologico
principal correspondié con diagndstico histopatolégico y solo en uno caso
de neoplasia de células plasmaticas se plante6 al mieloma madltiple entre
las posibilidades diagnosticas diferenciales. En la evaluacion
imagenoldgica las neoplasias histiociticas y de células plasmaticas son
diagnosticadas como lesiones del sistema nervioso central mas
frecuentes dependiendo de la localizacion, meningiomas si tienen
localizacion dural o una neoplasia cerebral originada de las células gliales

si son intraaxiales (1. 1518, 20),
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XX.

CONCLUSIONES
Las neoplasias de células plasmaticas que afectan el sistema nervioso

central se originan en los huesos vertebrales, se extienden al espacio
epidural y comprimen la médula espinal. Las neoplasias histiociticas que
involucran el sistema nervioso central no afectaron los cuerpos
vertebrales, se localizaban en las meninges, hipopétamo, region sillar y
huesos del craneo.

La mayoria de las neoplasias de células plasméticas fueron multifocales
y la mayoria de las neoplasias histiociticas se presentaron como lesion
Unica, en ambos tipos de enfermedades se observa el realce con el
medio de contraste y edema perilesional.

La enfermedad de Rosai-Dorfman corresponde a la mitad de los
diagnosticos anatomatologicos de las neoplasias histiociticas.

En la impresion diagnéstica imagenologica de los casos estudiados no
se considero a estas enfermedades entre las posibilidades diagnésticas
principales ni diferenciales, probablemente porque son raras y muestran
variabilidad de su comportamiento en algunas secuencias de la

resonancia magnética y en hallazgos tomograficos.
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XXII. ANEXOS

A. FORMULARIO DE RECOLECCION DE DATOS

Facultad de Medicina, Universidad Nacional Autbnoma de México
Hospital General de México, Dr. Eduardo Liceaga.
Especialidad de Neuropatologia

Estudio: NEOPLASIAS HISTIOCITICAS Y DE CELULAS PLASMATICAS INVOLUCRANDO
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL. CARACTERIZACION HISTOPATOLOGICA E
IMAGENOLOGICA.

Instrucciones de llenado: Escriba la informacion o marque con “X” la opcién correspondiente.

1. Datos de identificacion del caso.

A. Numero de caso

Datos de identificacion de la muestra en
el laboratorio (nimero de biopsia)
Expediente

Nombre del Paciente, en siglas
Edad del paciente en afios

W

moo

m

Sexo del paciente

2. Disponibilidad de estudios de imagen en el archivo electrénico PACS (Picture
Archiving Communication System) e informacion clinica para solicitar el estudio
anatomopatoldgico:

El caso tiene estudio de imagen preoperatorio
disponible (SI/NO)

Si la respuesta es SI, pase a la a la seccién 3.

Si la respuesta es NO, pase al siguiente item.

Informacién topografica de la lesién en el informe
anatomopatoldgico (Datos en la solicitud para el
estudio anatomopatolégico).

Diagnéstico clinico preoperatorio

3. Caracteristicas de lalesién por estudios de imagen.

RESONANCIA PREQUIRURGICA
MAGNETICA EN EL ARCHIVO PACS
(SINO):
CANTIDAD DE LESIONES
CARACTERISTICAS DE LA(S) LESION(ES) Tamaiio Localizacion
Lesion unica, #1, la principal, la mas grande
Lesion #2 u otras lesiones

COMPARTIMIENTO AFECATADO

- Intraaxial
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- Extraaxial intradural

- Dural

- Epidural

- Oseo

Relaciéon de la lesion con el sistema
nervioso central (Para lesiones no
intraaxiales).

SECUENCIA

Marqgue con “X"

CARACTERESTICAS
IMAGENOLOGICAS

™

T2 FLAIR

Isointenso

Hipointenso

Hiperintenso

Heterogéneo

Sl NO

Con edema perilesional

Uso de medio de contraste

Captacion de contraste

- Intenso

- Débil

- Homogéneo

- Heterogéneo

- Enanillo

TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTARIZADA EN
EL ARCHIVO PACS (SINO):

CANTIDAD DE LESIONES

CARACTERISTICAS DE LA(S) LESION(ES)

Tamafo Localizacion

Lesion #1 o Unica

Lesion #2

COMPARTIMIENTO(S) AFECTADO(S)

- Intraaxial

- Extraaxial intradural

- Dural

- Epidural

- Oseo

Relacion de la lesion con el sistema nervioso
central
(Para lesiones no intraaxiales).

COMPORTAMIENTO IMAGENOLOGICO

Marque con “X”

Isodenso

Hipodenso

Hiperdenso

Heterogéneo

S| | NO

43



Edema perilesional

Uso de medio de contraste

Captacion de contraste

- Intenso
- Débil
- Homogéneo

- Heterogéneo

- Enanillo

4. Diagndsticos imagenoldgicos en el informe radioldgico previo ala toma de muestra.

INFORME IMAGENOLOGICO

Diagnéstico
principal

Diagnésticos
diferenciales

5. Descripcién microscopica
Escriba las caracteristicas microscopicas de la lesion al evaluar tejido tefiildo con hematoxilina
y eosina. Si hay algun hallazgo adicional describalo en observaciones.

Observaciones:

Panel de marcadores inmunohistoquimicos solicitados para apoyar el diagndstico.

El nimero indica la cantidad de marcadores inmunohistoquimicos utilizados para el estudio
del caso. Escriba el nombre del marcador y el resultado obtenido (positivo, negativo,
inespecifico, no valorable) en las casillas correspondientes. La informacién adicional o
comentarios sobre la interpretacién debe anotarse en observaciones.

Se solicitaron estudios de inmunohistoquimica para sustentar el diagndstico
(SI/NO):

Si la respuesta es positiva documente los marcadores inmunohistoquimicos utilizados.
Si la respuesta es negativa pase a la siguiente seccion.

Ndamero Veces Nombre del Resultado Comentario
solicitado Marcador

7. Diagndéstico anatomopatoldgico informado.
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Figura 1. Enfermedad de Rosai Dorfman. Masculino de 59 afios con diagndstico clinico
de meningiomas. (A) La imagen por resonancia magnética en plano sagital con medio
de contraste muestra lesion lobulada con reforzamiento homogéneo e intenso hacia el
piso anterior, mejor definicidn en silla turca y clivus de predominio derecho y central;
ademads de otras lesiones en la hoz cerebral caudal y media de aspecto nodular extraaxial
gue moldea y genera edema sobre el |6bulo frontal. (B) En la tomografia corte axial y
reconstruccion sagital con medio de contraste, se observa lesién lobulada que presenta
reforzamiento homogéneo e intenso hacia el piso anterior, silla turca, clivus de
predominio derecho y central de aspecto nodular extraaxial, que moldea y genera
edema sobre el I6bulo frontal. (C) Microscopicamente en HE se muestra infiltrado de
histiocitos grandes con citoplasma palido abundante, sus nucleos son redondos o
largados con nucleolo llamativo. Estas células se acompainan de escasos linfocitos y
células plasmdticas. No se evidencid emperipolesis. Los histiocitos muestran
inmunomarcacién para CD68 y PS-100 (D, E), son negativos para CD1a (F). Los linfocitos
y las células plasmaticas mostraron expresion difusa de CD20 y CD138 respectivamente
(noilustrado en la imagen).
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Figura 2. Histiocitosis de células de Langerhans. Masculino de 29 anos con diagndstico
clinico de tumor osteolitico frontoparietal. (A) El estudio por tomografia en corte axial y
coronal con medio de contraste se muestra lesion de aspecto liquido en coleccidon que
afecta el espesor de la escama temporal y parietal, asi como tejido blando de lado
derecho, afecta el hueso, moldea el parénquima cerebral adyacente sin afeccion directa
por la integridad de la meninge. El realce con medio de contraste es periférico. (B)
Microscopicamente en HE se muestran células con moderada cantidad de citoplasma
eosinofilo y claro, sus nucleos son excéntricos, ovoides, lobulados o ranurados. Se
acompafian de eosindfilos. (C) En algunas areas hay neutrdfilos. (D) Depdsito de
colagena.
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Figura 3. Enfermedad de Erdheim—Chester/Xantogranuloma Juvenil. Mujer de 37 afios
con diagnostico clinico de adenoma hipofisiario no funcionante. (A, B) En las imagenes
por resonancia magnética los planos coronales enfocados a hipdfisis, en secuencias de
T1 con medio de contraste y T2, se muestra lesion similar a liquido intra y extrasillar con
realce periférico, que moldea los recesos del tercer ventriculo. (C) Microscopicamente
en HE se muestran abundantes macréfagos espumosos. Estas células fueron positivas
para la inmunomarcacion de CD68 y negativas para CD1a y PS-100 (caracteristicas no
ilustradas en la imagen).
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Figura 4. Neoplasia de células plasmaticas. Femenino de 53 afios con diagnéstico clinico
de metastasis en cuerpo vertebral T1. (A) Estudio de resonancia magnética en plano
sagital de toda la columna vertebral en secuencia T1 con supresién grasa donde se
observa proceso infiltrante en el cuerpo y arco posterior del cuerpo vertebral D1,
presenta realce y afeccion intrarraquidea secundaria, con conducto estrecho,
compresion medular y posible afeccidén de las raices nerviosas. En cuerpos lumbares se
aprecian otras lesiones mal definidas y con menos realce. (B) En el plano axial de
secuencia ponderada en T1, donde existe infiltrado hiperintenso de la lesién no sdlo en
hueso, sino marcada afeccidén paravertebral y evidente conducto estrecho con afeccion
medular. (C) Microscopicamente en HE se muestra neoplasia maligna que infiltra el
hueso, compuesta por células con citoplasma eosinofilico mal delimitado y nucleos
redondos ligeramente atipicos. La primera impresidn sobre este caso fue que se trataba
de carcinoma metastdsico. (D) Inmunomarcacién positiva para CD 138. (E) Expresién de
cadenas Lambda
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