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Resumen

INTRODUCCION: Se denomina Sarcoma Granulocitico (SG) a la infiltracién por células blasticas mieloides fuera de la médula 6sea, adoptando un
patron tumoral.

La masa tumoral puede aparecer de forma concominante con una Leucemia Mieloide Aguda (LMA), puede ser la manifestacbn inicial de una recaida
de una LMA en remision o por el contrario, el diagnéstico de SG puede preceder al diagnéstico de LMA por meses o afios.

La localizacién mas frecuente del SG es en hueso-partes blandas, ganglio o piel, siendo poco habitual la afectacién del aparato gastro-intestinal.
Presentamos un caso de SG en un joven, que debuté con un cuadro clinico de apendicitis aguda.

PRESENTACION DEL CASO: Var 6n de 17 afios que debuta con dolor abdominal agudo localizado en fosa iliaca derecha, de 48 horas de evolucién. A la
exploracién presenta signos de irritabilidad peritoneal (Blumberg +) y febricula (37'8°C). En las pruebas de laboratorio se objetiva una leucocitosis de
19.000 con formas atipicas y ligera anemia, por lo que se decide la realizacién de un estudio morfolégico de sangre perif érica en el que se observa un
78% de blastos de hébito mieloide y un 22% de eosinéfilos, y un aspirado medular, con 80% de blastos y 8% de eosinédfilos. Los blastos presentaban
un inmunofenotipo mieloide (CD33+, CD15+, CD117+, CD11a+,CD36+) por lo que se diagnostic6 de LMA-M2.

Simultaneamente, en la ecografia abdominal se objetivaron signos de apendicitis aguda, esplenomegalia y pequefias adenopatias intraabdominales,
por lo que se decidié realizar una apendicectomia. Macroscépicamente el apéndice mostraba signos inflamatorios agudos, pero en el estudio
histolégico se observa, junto al tipico infiltrado inflamatorio agudo de la pared apendicular, un masivo infiltrado de la mucosa por eosindfilos y células
blaticas ( CD43+, CD15+ y S-100+), llegando al diagn 6stico de SG.

DISCUSION: El SG o Cloroma es la manifestacion extramedular de una LMA u otro proceso mieloproliferativo crénico. La afectacién del ap éndice
ileocecal por un SG es rara, siendo todavia mas infrecuente que la primera manifestacién de la enfermedad sea un cuadro de apendicitis aguda
(s6lo 4 casos descritos en la literatura revisada). A pesar de ello, la gravedad de la enfermedad diagnosticada nos recuerda la importancia que tiene
la revision histolégica de todos los ap éndices que se resecan por cuadros banales de apendicitis aguda.

Introduccion

Se denomina Sarcoma Granulocitico (SG) a la infiltraciéon por células blasticas mieloides fuera de la médula ésea, adoptando un patréon tumoral (3).

La masa tumoral puede aparecer de forma concominante con una Leucemia Mieloide Aguda (LMA), puede ser la manifestacbn inicial de una recaida
de una LMA en remisién o de una agudizaciéon de un sindrome mieloproliferativo, o en ocasiones el diagnéstico de SG puede preceder a la
manifestacion de LMA por meses o afios (7).

La localizacién mas frecuente del SG es en hueso-partes blandas, ganglio o piel, siendo poco habitual la afectacién del aparato gastro-intestinal (10).
Presentamos un caso de SG en un joven, que debuté con un cuadro clinico de apendicitis aguda.

Material y Métodos

Paciente varén de 17 afios que debuta con dolor abdominal de 48 horas de evolucion, localizado en fosa iliaca derecha. A la exploraciéon presenta
signos de irritacion peritoneal (Blumberg +) y febricula ( 37’5 ©C).

En las pruebas de laboratorio se objetiva una leucocitosis de 19 x10%/1 y un discreta anemia (Hb 11g/dl), por lo que se decide llevar a cabo estudios
complementarios.

En la ecografia abdominal presenta signos de apendicitis, esplenomegalia y pequefias adenopatias intraabdominales con lo que se decide llevar a
cabo una apendicectomia.

Resultados
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La morfologia en sangre periférica evidencio la presencia de un 78% de blastos. En el aspirado de médula 6sea se observa una masiva infiltracion por
células blasticas con ocasionales granulos intracitoplasmicos, mieloperoxidasas+ (Figura 1), unido a una pérdida del resto de las series. El estudio
del inmunofenotipo mediante Citometria de flujo demuestra diferenciacién mieloide ( CD33+, CD13+, CD15+, CD36+, CD117+, CD11la+, CD7+ )
(Figura 2), siendo diagnosticado de LMA-M2 de la OMS-FAB. En el estudio citogenético no se hallaron alteraciones.

Simultaneamente se recibe para estudio anatomopatolbgico apéndice de 7x1cm, con serosa congestiva, sin lesiones intraluminales. En los cortes
histolégicos de la pieza de apendicectomia se observa un engrosamiento difuso de la mucosa, que aparece infiltrada por células claras de mediano
tamafo, con escaso citoplasma, ndcleo con cromatina fina y nucleolo central (Figura 3,4,5), que respetan las glandulas. Entremezcladas con dichas
células se observan eosin ¢filos y restos de foliculos linfoides. El infiltrado se extiende focalmente a muscular, respetando serosa.

El estudio inmunohistoquimico demostré positividad de las células tumorales para el Antigeno Leucocitario comun, CD43 (Figura 6), CD15 y proteina
S-100 (Figura 7), siendo negativas para CD20, CD79a, CD30, CD3 y Citoqueratinas (Cam 5.2).

El estudio morfolégico unido a los resultados inmunohistoquimicos llevaron al diagnéstico de Sarcoma Granulocitico apendicular.

oo .90 000

Figura 1. Aspirado medular con presencia de mditiples células blasticas, con nlcleo voluminoso, con fenémenos de pelgerismo y granulado

citoplasmico ocasional.
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Figura 2. El inmunofenotipo mediante Citometria de flujo mostr6 una poblacién de células inmaduras CD45 positivas, con diferenciacion mieloide
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La mucosa muestra un infiltrado de células redondas que rodea glandulas y respeta foliculos linfoides (HE, 100X).
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nucleolos (HE,200X).
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Figura 5. Se distinguen entre las células palidas, de citoplasma tenuemente granular, algunos eosinéfilos en estadios mas maduros (HE, 400X).
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Figura 6. Las células expresan CD43 en su membrana y citoplasma. (400X, CD43 contrastado con Hematoxilina).
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Figura 7. La poblacién tumoral muestra también positividad en un 80% de las células para S-100 (400X, S-100 contrastado con Hematoxilina).
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Discusion

Las Leucemias Mieloides Agudas (LMA) son un grupo heterogéneo de neoplasias hemopoyéticas caracterizados por una proliferacion de células
inmaduras que surgen de los progenitores mieloides de médula 6sea. La proliferaciéon neoplésica sustituye habitualmente a la celularidad propia de la
médula, provocando en el paciente un cuadro de fallo medular unido a un marcada leucocitosis en sangre perifrica ( 2).

Sin embargo, en raras ocasiones aparecen neoplasias de 6rganos ajenos a la médula 6sea constituidas por blastos mieloides. Estos tumores se
denominan Sarcomas Granulociticos (SG) o cloromas (7) y con frecuencia se asocian a LMA-M2 con traslocacion t(8;21) (4). Los SG pueden
presentar varias manifestaciones clinicas: como tumoracién localizada en un paciente con diagnéstico previo de LMA (3-7% de los casos); como
primera manifestacion de LMA en un paciente no conocido o, menos frecuentemente, como tumoracién aislada que precede durante meses o afios a
una LMA. La presencia de enfermedad extramedular requiere un tratamiento agresivo, ain en el caso de que no se acomparie de manifestaciones
hematolégicas, y en algunas series empeora el prondstico de los pacientes (4).

El SG ha sido descrito en numerosas localizaciones, siendo las méas frecuentes hueso-partes blandas, ganglio linfatico y piel (7). S6lo de forma
ocasional se han descrito casos en el tracto gastro-intestinal (1,9), incluyendo apéndice. De hecho, aparecen en la literatura tan sélo 4 casos de SG
apendicular, que debutaron clinicamente como el nuestro, con cuadro de apendicitis aguda (6,8,10). En dos de ellos se desconocia también de
entrada su cuadro hematolégico, descubriéndose de forma simultinea a la apendicitis aguda una LMA. Histolégicamente los SG apendiculares se
caracterizan por una infiltracién de la mucosa por blastos mieloides, con o sin evidencia de diferenciacion eosindéfila, que requieren ser tipificados
mediante marcadores inmunohistoquimicos para llegar a su diagnéstico, ya que la morfologia es similar a la de los linfomas o tumores
neuroendocrinos indiferenciados, més frecuentes en esta localizacion (5).

Hay que destacar que en ninguno de los casos revisados se sospechd clinicamente la infiltracion mieloide apendicular (6,8,10). Dada la repercusion
que puede tener un diagndéstico de SG, vemos la trascendencia que sigue teniendo el estudio histolégico de los apéndices resecados por "cuadros
banales" de apendicitis aguda en esta época de recortes econémicos en el Sistema Sanitario.
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