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RESUMEN

El sarcoma sinovial primario de pulmén es extremadamente
raro, constituyen de 0,1 % a 0,5 % de las neoplasias
de pulmoén; Gaertner, en 1996, reportd el primer caso.
OBJETIVO: Presentar dos casos clinicos porlo inusual que
es su presentacion y asimismo, conocer el comportamiento
de dicha neoplasia. CASOS CLINICOS: Una paciente
femenina de 59 afios con cuadro clinico de tos seca, de
inicio insidioso,concomitantemente dificultad respiratoria
progresiva y un paciente masculino de 63 afios cuadro
clinico caracterizado por dolor en la parte inferior de la
pared de hemitérax derecho, de tipo punzante de moderada
intensidad, sin irradiacién acompafidndose de disnea
progresiva. Enamboslaradiografia de térax posteroanterior,
se descubrié una imagen a nivel del parénquima pulmonar
tipo nodular densa ovalada de borde bien definidos,
confirmadas por tomografia computada de térax. En la
paciente se procedié a la recesidon quirdrgica de dicha
lesién, mientras que al paciente masculino se le tomd
biopsia por aguja gruesa. Evolucionan satisfactoriamente.
Reporte de biopsia y de inmunohistoquimica para sarcoma
sinovial del pulmén primer caso bifdsico y el segundo
caso monofasico. Refiriéndose al servicio de oncologia
médica para terapia adyuvante. Actualmente la paciente
asintomatica, sin evidencia de actividad tumoral. No asi el
segundo paciente fallece en el transcurso de laquimioterapia.
CONCLUSION: El sarcoma sinovial primario de pulmén
es un tumor poco frecuente, su patogénesis es todavia
desconocida y no estdn bien establecidos los factores de
riesgo y su tratamiento debe ser multidisciplinario.
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SUMMARY

The primary synovial sarcoma of the lung is extremely rare,
with incidence of 0.1 % to 0.5 % of all lung neoplasms;
Gaertner, in 1996, reported the first case. OBJECTIVE:
Present two cases so unusual is its presentation and also
know the behavior of this neoplasm. CLINICAL CASES:
A 59-year-old female patient with clinical symptoms of dry
cough, insidious onset, progressive shortness of breath and
concomitantly a male patient 63 years old with clinically
characterized by pain in the lowerright chest wall, throbbing
type of moderate intensity withoutirradiation accompanied
by progressive dyspnea. In both patients the RX poster
anterior chestfilm show image in the level lung parenchyma,
aspect nodular type dense oval and well defined edge,
confirmed by computed tomography of the chest in both
patients. In the female patient was subsequently surgically
recession of the lesion, while the male patient taking sale
the core needle biopsy. They are evolving satisfactorily.
The report biopsy and the immunohistochemistry inform
for synovial sarcoma lung biphasic in the first case and
monophasic in the second case. We were referring to the
medical oncology service for receive adjuvant therapy.
Actually the female patient is asymptomatic with no
evidence of tumor activity. Not so the second patient died
during the course of the chemotherapy. CONCLUSION:
The primary synovial sarcoma of the lung, itis arare tumor,
its pathogenesis is still unknown and not well established

risk factors and treatment is multidisciplinary.

KEY WORDS: Neoplasms, synovial sarcoma, lung, two-
phase, single phase, immunohistochemistry.
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INTRODUCCION

n el pulmoén se pueden desarrollar
diversos tumores benignos y
malignos, pero la gran mayoria
y los mas frecuentes son los
carcinomas (90 % al 95 %) V. La
descripcién o el diagnéstico de otras neoplasias
malignas son mucho menos frecuente por
su rareza entre el 2 % y el 5 % son tumores
mesenquimales y otras neoplasias diversas como
lo son los sarcomas, especialmente cuando no
son metastisicos y su origen es pulmonar, los
cuales constituyen la causa mas importante de
mortalidad relacionada con el cancer ¢,
Los sarcomas sinoviales constituyen de 9 %
a 14 % de los sarcomas de los tejidos blandos
segun diferentes series . En un principio se
crefa que esta neoplasia era de origen sinovial;
actualmente su origen sigue siendo desconocido.
Sin embargo, hoy en dia se refiere a que dichos
tumores se originan de células mesenquimatosas
que rodean a las cavidades articulares, aunque
en algunas ocasiones se encuentren totalmente
alejados ®¥. Se presentaen multiples sitios como:
extremidades torécicas, extremidades pélvicas,
gliteos,abdomen, térax,retroperitoneo,cabezay
cuello mencionados por orden de frecuencia 7.
El sarcoma sinovial pulmonar primario
(SSPP), es muy poco frecuente y constituye
el 0,1 % de todos los tumores de pulmén. Es
la localizacién més frecuente del sarcoma
sinovial, después de la localizacién tipica en
partes blandas. No obstante, muchas han sido
las localizaciones en la economia corporal en las
que se han descrito casos de sarcoma sinovial,
muchas de ellas excepcionales,como ocurre con
el pulmén. Los sarcomas primarios toracicos
habitualmente se presentan como tumor en la
pared torécica, rara vez se presentan en pleura
y pulmén ©.
La World Health Organization Classification
of Tumors (WHOCT), define al SSPP, como un
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tumor de células mesenquimatosas fusiformes,
con zonas de displasiade diferenciacidn epitelial
que aparece como el resultado de la proliferacién
desordenada de unas células fusiformes atipicas
con un nucleo oval, una actividad mitdtica
variable que incluye formaciones glandulares
identificandose una traslocacién cromosémica
especifica (t(X; 18)) (p11; q11), ha permitido
un diagndéstico de confirmaciéon en méas del
90 % de los casos. Histolégicamente, se puede
dividir en tres tipos que incluyen las formas
bifasicas (combinacién de células epiteliales y
fusiformes), una variante epitelial monofésica
y las monofésicas propiamente dichas (células
fusiformes y raramente epiteliales), mas
frecuente, indistinguible de los sarcomas
monofasicos sinoviales delostejidos blandos ©.
En ocasiones, esta diferenciaciéon no es tan
sencilla y obliga a la utilizacién de técnicas
ultraestructurales e inmunohistoquimicas para
su diagndstico o la mejor interpretacion del
material obtenido de las biopsias bronquiales
y las punciones toricicas, estas ultimas de
controvertida utilidad en la mayoria de los
casos, que finalmente requerirdn la toma de
muestras de mayor tamaiio ©9. LosSSPP,
son extremadamente raros, constituyende 0,1 %
0,5 % de las neoplasias de pulmén®. El primero
caso fue reportado en 1996 por Gaertnery col.®.
Generalmente se presenta en areas periféricas,
bien circunscritos, pero no encapsulados; su
tamafio varia. Es mds frecuente en adultos
jovenes preferentemente entre la 5y 6 décadade
la vida, afectando por igual a ambos sexos ©. Se
presentacomo masas periféricas ocasionalmente
con calcio,de aspecto heterogéneo por presentar
niveles liquidos en relacién con hemorragia
y necrosis, bien delimitadas siendo el dolor
toracico el sintoma mas frecuente. No existen
factores predisponentes especificos para esta
enfermedad ©9.

El tipo bifdsico tiene caracteristicas histo-
I6gicas muy parecidas al antes descrito, pero se
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asocia un componente epitelial, consistente en
espacios glandulares hendidos con diferenciacién
tibulo papilar aislada. En ambos casos,
los pobremente diferenciados, la actividad
mitética y nivel de necrosis, determinan un peor
pronéstico .

La presentacion clinica més frecuente en los
pacientes es tos y hemoptisis. Puede haber dolor
toracico,derrame pleural,disnea fiebre y pérdida
de peso son raras. La mayoria suele presentar
sintomas inespecificos, pero en el 25 % de los
casos son asintomadticos. Algunos pacientes
pueden mantenerse asintomadticos y descubrir
la lesion de forma casual o como un hallazgo
incidental en una radiografia convencional del
térax. Su localizacién endobronquial es rara y
suele ocurrir en los casos més avanzados. En las
formas primarias es caracteristica la aparicion
de lesiones tunicas, de crecimiento lento, sin
preferencia especial por ninguna localizacién
pulmonar y la obligacién de descartar que
tenga un origen metastasico por su similitud
histolégica a los primarios extrapulmonares, o
la posibilidad de otro tipo de sarcomas como el
leiomiosarcoma o el mesotelioma sarcomatoide.
Se disemina y recurre principalmente de forma
locorregional involucrando pared toracica,
pericardio,diafragmay tejido blando paraespinal.
La extensién directa a la cavidad abdominal
es rara. La metdstasis a ganglios linféticos
mediastinales es extremadamente infrecuente
5 %. Metéstasis a distancia se observan en
higado, hueso y cerebro, ocurriendo en casi un
cuarto de los pacientes 7,

En general, el pronéstico es malo, falleciendo
casi la mitad de los pacientes en un periodo
aproximado de dos afios; sin embargo, una
sobrevida prolongada libre de enfermedad de
mas de cinco afios ha ocurrido en un nimero
de pacientes

El objetivo de la investigacion es describir
y presentar un caso, que corresponde a un
sarcoma sinovial bifdsico pulmonar primario,

en una paciente femenina de 59 afios de edad
asintomatica, debido a la poca frecuencia con
que se presenta esta patologia. Asimismo, se
hizo una revisién y actualizacién de la literatura
sobre el tema.

CASO CLINICO 1

Se trata de paciente femenina de 59 afios
de edad, con antecedente de terapia supresora
a base de anti - TNF y metrotexate debido a
artritis reumatoide, quien refiere inicio de su
enfermedad actual en marzo de 2010 cuando
comienza a presentar tos secade inicioinsidioso,
concomitantemente dificultad respiratoria
progresiva motivo por el cual acude a centro
de salud donde indican tratamiento médico
presentando mejoria. La paciente acude a su
consulta de reumatologia para su control y
seguimiento por el uso de la terapia anti-TNF,
para su seguimiento se le realiza evaluacién
médica completa, la cual incluye examen fisico,
examenes de laboratorio y radiografia del térax
(proyeccidn postero-anterior). La exploracion
fisica fue normal y en la radiografia de térax
pOstero-anterior, se descubrié una imagen
para-cardiaca izquierda a nivel del parénquima
pulmonar tipo nodular densa ovalada de borde
bien definidos que mide aproximadamente
30 cm x 1,7 cm sin calcificaciones u otras
anomalias (Figura 1). Serealizé una tomografia
computarizada de térax de alta resolucién con
contraste intravenoso que revel6 una lesién
nodular ovalada, homogénea de 26 mm,
adyacente al hilio pulmonar izquierdo, borde
bien definidos. Resto del parénquima pulmonar
sin lesiones focales, estructuras adyacentes
conservadas (Figura 2). Debido a los efectos
inmunosupresores de la terapia anti-TNF, debe
descartarse la posibilidad de infecciéon por
mycobacterium tuberculosis (TBC). Se practican
examenes de hemograma, quimica sanguinea
cuyos reportes fueron normales, al igual que
las espirometria y la bronco-fibroscopia. El test
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Figura. 1. Radiografias pdstero-anterior de térax,
se observaimagen para-cardiaca izquierda anivel del
parénquima pulmonar tipo nodular, densa ovalada
de borde bien definidos y sin calcificaciones u otras
anomalias.

de la tuberculina PPD, tres baciloscopias y tres
citologias de esputo fueron negativas, asi como
el bronco-aspirado selectivo realizado durante
la bronco-fibroscopia y las determinaciones del
VIH,Ca19,9,Ca 125, alfafetoproteinay antigeno
carcinoembrionario (CEA).

Se procedi6 a realizar toracotomia pdstero-
lateral izquierda para reseccion de la lesién
mads biopsia de la lesion nodular pulmonar
izquierda, sin evidenciar afeccion ganglionar u
otras lesiones extrapulmonares, el procedimiento
quirdrgico fue bien tolerado sin complicaciones.

Evolucién posoperatoria satisfactoria, motivo
por el cual se retira sonda tordcica y se decide
el alta a las 72 h.

El resultado de la biopsia definitiva de
dicha lesién report6: examen macroscopico:
tumoracioén ovalada que mide 3,5 cm x 3,5 cm
x 0,7 cm, de superficie lisa marrén amarillento

Figura. 2. Tomografia Computada de alta resolucion se muestran unos cortes axiales lesion nodular ovalada,
homogénea de 26 mm, adyacente al hilio pulmonar izquierdo, borde bien definidos. Resto del parénquima
pulmonar sin lesiones focales, estructuras adyacentes conservadas (flechas rojas).
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con areas pardas, al corte pardo claros
blandos. Examen microscdpico: los cortes
histolégicos muestran una lesién neoplésica
maligna de origen mixto formada por nidos,
trabéculas y espacio pseudotubulares de células
epiteliales cubicas y ovoides con niucleos
grandes e hipercromaéticos atipicos, con areas
de diferenciacién mesenquimal con tejido
6seo inmaduro y osteoide, focos de cartilago
hialino, rodeados de fibrocoldgeno denso.
Conclusién: neoplasia maligna indiferenciada
con tejido 6seo y cartilaginoso, sugestible de
hemangioendotelioma epitelioide sarcomatoso,
carcinosarcoma,osteosarcoma primario (Figura
3). Envistade estos hallazgos histolégicos y por
sugerencia del servicio de anatomia patolégica
se solicita estudio inmunohistoquimico el cual
reporta: mediante la técnica de estreptavidina-
biotina y utilizando el método de recuperacién
antigenicaserealizé lainvestigacion de queratina
AE1-AE3,antigenoe membranaepitelial (EMA),
vimentina, CD34, proteina S100, CD99 fueron
positivos en células neoplésicas y bcl2 negativo.
Se observé inmunomarcaje con queratina AE1-
AE3, antigeno de membrana epitelial (EMA),
vimentina, CD34, proteina S100 y CD99 en
las células neopldsicas. Conclusion: sarcoma
sinovial bifasico primario de pulmén (Figura 4).

Figura 3. Microfotografia: Lesion neopldsica
maligna se aprecia la coexistencia de ambos
componentes celulares fusiforme y epitelioide
Sarcoma Sinovial Bifasico primario de pulmén H/E
x 40.

Se refiere al servicio de oncologica médica
para considerar tratamiento a titulo adyuvante,
recibiendo tratamiento con poliquimioterapia
ifosfamida y adriamicina (ifosfamida D1 al D3,
mesna D1 al D3 y adriamicina D1 cada 21 dias
por 6 ciclos). Paciente asintomética en control

Figura 4. Microfotografia: inmunohistoquimica, mediante la técnica de Estreptavidina-biotina y utilizando
el método de recuperacién antigenica: queratina AE1-AE3, antigeno e membrana epitelial (EMA), vimentina,
CD34, proteina S100, CD99 positivos en células neopldsicas. Sarcoma sinovial bifdsico primario de pulmén.
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por consulta de cirugia de térax. Clinicamente
y paraclinicos sin evidencia de enfermedad,
estudios de imagenes practicados seis meses
después de la cirugia y la terapia adyuvante no
se evidencia la aparicion de lesiones.

CASO CLINICO 2

Paciente masculino de 63 afios de edad
con antecedente de diabetes mellitus tipo II,
enfermedad tabdquica una cajetilla de cigarros
diaria por 20 afos, quien inicia enfermedad
actual hace tres meses cuando comienza a
presentar dolor en la parte inferior de la pared de
hemitérax derecho,de tipo punzante de moderada
intensidad, sin irradiacién acompaifidandose de
disneaprogresivaporlo cual consultaes valorado,
a la exploracion fisica del térax; refiere dolor a
la palpacién, a la percusion matidez a nivel de
la base derecha e igualmente disminucién de los
ruidos respiratorios ala auscultacién. Porlo cual
se decide pedirle unaradiografia de térax postero-
anterior en donde se evidencié una imagen de
opacidad en el campo pulmonar derecho a nivel
de su base, densa homogénea sin broncograma
aéreo que borra la visualizacién del contorno
cardiaco, asimismo, los dngulos costofrénicos
y cardiofrénicos con compatibilidad para el
diagnédstico de derrame pleural maligno por lo
antecedentes tabaquicos del paciente (Figura 5).

Debido al hallazgo de laradiografia se decide
llevar a cabo un procedimiento de toracentesis
diagnéstica, la cual fue positiva para liquido
pleural serohemitico, extrayéndose 20 cm?
para su estudio citoquimico y citolégico. El
resultado de la citoquimica de dicho liquido se
reporta como un exudado con una celularidad a
predomino de células tipos linfocitos 73 %, se
programa y se realiza biopsia pleural con aguja
de Abrams mads colocacién de sonda torécica
conectada,drenaje posterior acontrol radiolégico
se observaimagen de masa posible lesién tumoral
que ocupa lébulo inferior del pulmén derecho.
Serealizé unatomografiacomputarizadade torax
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Figura 5. Radiografia PA de térax: imagen de
opacidad en el campo pulmonar derecho a nivel de
subase,densahomogénea sin broncograma aéreo que
borrala visualizacién del contorno cardiaco asimismo
los dngulos costo-frénicos y cardio-frénicos.

de alta resolucién con contraste intravenoso que
revel6 una lesion redondeada, homogénea de 33
mm x13,7 mm, que ocupa la base del pulmén
derecho (Figura 6).

Se reporta resultado de la biopsia pleural
la cual es negativida para enfermedad
neoplésica. Se ordenan exdmenes paraclinicos
marcadores tumorales CEA, CA-125,CA-19y
Alfafetoproteina sus resultados fueron negativos.
Se realiza broncofibroscopia flexible la cual
no fue concluyente y el resultado del lavado
cepillado y la biopsia endobronquial fueron
negativas para células neoplésicas.

Se programa y se procede a realizar puncién
transtordcicade lalesién conaguja gruesa (biopsia
por trucut) obteniéndose varias muestras
sustanciales de tejido, los cuales son fijados en
formaldehido y enviada al servicio de anatomia
patoldgica.
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Figura 6. Tomografia computada: imagen de masa redondeada, homogénea de 33 mm x13,7 mm, que ocupa
la base del pulmén derecho.

El reporte de histopatolégico al examen Se envia al servicio de oncologia médica
microscépico: los cortes histolégicos muestran recibiendo tres sesiones de quimioterapia
una lesion neopldsica maligna de estirpe adyuvante, dos meses después de diagndstico
mesenquimadtica fusocelular con fondo mixoide, el paciente fallece.

ameritando estudio inmunohistoquimico que
reportd sarcoma primario de pulmén monofasico
(Figura 7 y 8).

Figura 7. Microfotografia lesién neopldsica maligna se aprecia la coexistencia de ambos componentes celulares
fusiforme y epitelioide sarcoma sinovial primario de pulmén H/E x 40.
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Figura 8. Microfotografia lesién neopldsica maligna se aprecia la coexistencia de ambos componentes celulares
fusiforme y epitelioide sarcoma sinovial primario de pulmén H/E x 40. Microfotografia: inmunohistoquimica;
CD99 positivos en células neoplasicas. Sarcoma Sinovial primario de pulmén monofasico.

DISCUSION

El SSPP, es un tumor de células fusiformes
mesenquimal con dreas de displasia variables
de diferenciacion epitelial, son extremadamente
raros, constituyen de 0,1 % a 0,5 % de las
neoplasias de pulmoén, y sélo se ha descrito en
menos de 50 casos en la bibliografia “”. Este
tumor es una neoplasia de tejidos blandos que
aparece como el resultado de la proliferacion
desordenada de unas células fusiformes atipicas
con un nucleo oval, una actividad mitética
variable y una consistencia inicial sélida . Su
crecimiento puede acompaiiarse de formaciones
quisticasy lesiones necrohemorragicas,también
pueden ser mas agresivos e infiltrar estructuras
vecinas.

Histolégicamente, se puede dividirlas en
tres tipos que incluyen las formas bifésicas
(combinacionde células epiteliales y fusiformes),
una variante epitelial monofasica y las mono-
fasicas propiamente dichas (células fusiformes
y raramente epiteliales) ©. En ocasiones, esta
diferenciacién no es tan sencilla y obliga a
la utilizacién de técnicas ultraestructurales e
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inmunohistoquimicas para su diagndstico o la
mejor interpretacion del material obtenido de las
biopsias bronquiales y las punciones toracicas
las cuales tienen una controvertida utilidad ®.

Algunos pacientes pueden mantenerse
asintomadticos y descubrir la lesién de forma
casual en una radiografia, pero la mayoria suele
presentar sintomas inespecificos. Sulocalizacién
endobronquial es raray suele ocurriren los casos
mas avanzados.

En las formas primarias es caracteristica la
aparicion de lesiones unicas, de crecimiento
lento, sin una preferencia especial por ninguna
localizacién pulmonar y la obligacion de
descartar que tenga un origen metastisico
por su similitud histolégica a los primarios
extrapulmonares o la posibilidad de otro tipo
de sarcomas como el leiomiosarcoma o el
mesotelioma sarcomatoide 1.

Las mejores supervivencias relacionadas con
este tipo de tumores ocurren en los pacientes
sometidos a un tratamiento quirdrgico agresivo
de las lesiones primarias y sus metdstasis ©10,
Lamayoriade las lesiones pulmonares puede ser
tratada mediante resecciones econdémicas, por la
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posibilidad de futuras recidivas, aunque en raras
ocasiones la invasién bronquial o la afeccién
vascular hacen necesaria una neumectomia
radical.

No obstante, en las formas no resecables o
avanzadas, la quimioterapia y la radioterapia
podrian tener una utilidad que atin es imprecisa
por la rareza del tumor y unos resultados
disponibles muy variados V.

Los factores considerados de mejor prondstico
para los pacientes con SSPP, son la presencia
de un tamafio menor de 5 cm, su localizacion
periférica, una histologia con predominio
epitelial, la afeccién de pacientes mas jovenes
y una histologia con una actividad mitética o
necrosis tumoral limitada. El prondstico de los
pacientes, se relaciona con la posibilidad de
extirparlo por completo, el tamafio del tumor, y
lainvasiénlocal !V, Los pacientes con tumores
pequefios que se pueden extirpar quirdrgicamente
totalmente en el momento del diagnéstico tienen
un prondstico excelente,como en nuestro primer
caso. Algunos pacientes sobreviven durante
periodos variables de hasta veinte afnos sin
recidivas después de la intervencién, y otros
sobreviven pero con recidivas pulmonares
o extrapulmonares que obligan a nuevos
tratamientos con quimioterapia o cirugia con
una respuesta aceptable, aunque en un subgrupo
de casos se produce una recidiva precoz o son
diagnosticados en una fase avanzaday no suelen
sobrevivir més de cinco afios,a pesar de combinar
las distintas modalidades terapéuticas ', como
resulté en nuestro segundo caso.

La supervivencia global a los cinco afios es
de aproximadamente el 40 %-57 %,y del 30 % a
los 10 afios,con una evolucién que se caracteriza
por su lentitud y un elevado riesgo de recidiva
local, que llega hasta el 60 % de los casos en
algunas de las series, después de su reseccion .
Los factores considerados de mejor prondstico
son: la presencia de un tamafio menor de 5 cm,
su localizacién periférica, una histologia con

predominio epitelial, la afeccién de pacientes
mads jovenes y una histologia con una actividad
mitdtica o necrosis tumoral limitadas (!9,

Para los tumores mayores de 5 cm, el riesgo
de desarrollar metastasis a distancia es mayor.
La supervivencia de los pacientes con tumores
no extirpables al momento del diagnéstico (IRS
grupo III), alcanzan una supervivencia entre
el 50 % y el 70 %, claramente menor para los
casos de la regién del cuello, cabeza, pulmén
y abdomen '?. Los pacientes con metastasis a
distancia tienen un prondstico muy pobre.

El tratamiento para el sarcoma sinovial
primario de pulmén es quirurgico, se debe
realizar unareseccion con margenes de seguridad,
a menudo incluyendo los tejidos peritumoral
adyacentes. Estd indicada la radioterapia
posoperatoria porque mejora del control local
después de la reseccion . EI papel de la
quimioterapia adyuvante atin no esté claro, pero
es posible afirmar que lareseccion quirtrgicacon
osinlaradioterapia adyuvante y/o quimioterapia
basada en doxorrubicina e ifosfamida son los
pilares actuales de tratamiento porque pueden
reducir o retrasar la aparicién de metastasis a
distancia "' Los sarcomas sinoviales son
una entidad rara entre los tumores primarios de
pulmén. En este centro hospitalario sélo se han
atendido 3 casos en los dltimos 14 afios; uno
de ellos es el que se presenta. Los otros dos
casos fueron sarcomas monofdsicos en cuyo
tratamiento la cirugia juega un papel esencial,
asi como las diversas modalidades terapéuticas
que han sido comentadas. Falta un consenso en
el tratamiento de estos tumores, en parte debido
a la poca frecuencia con que se presentan.
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