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RESUMEN

El sarcoma sinovial es una entidad morfoldgica, clinica
y genéticamente distinta y se puede apreciar en cualquier
ubicacién. Es un tumor mesenquimal de células fusiformes
con una diferenciacién epitelial variable. No existe una
terapia estandarizada, generalmente el tratamiento es
quirtrgico,conunareseccion total de lalesion, aplicindose
en algunos casos radioterapia adyuvante. Los sarcomas
sinoviales han mostrado quimiosensibilidad alaifosfamida
y aladoxorrubicina conunarespuestaaproximadadel 24 %.
Se presenta caso de una paciente de 32 afios de edad quien
presenta tumor en l6bulo inferior de pulmoén izquierdo. Se
le realizan estudios de extension, paraclinicos y biopsia por
puncién dirigida por fluoroscopia que reporté neoplasia
epitelial maligna poco diferenciada. Se diagnostica como
cancer de pulmon estadio I realizdndose lobectomia inferior
izquierda cuya biopsia y estudios inmunohistoquimicos
diagnostica un sarcoma sinovial monofésico. Evoluciona
satisfactoriamente refiriéndose alos servicios de oncologia
médica y radioterapia para tratamiento adyuvante.
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SUMMARY

Synovial Sarcoma is morphologic, clinical organization
and genetically different and is possible to be appreciated
in any location. Is mesenquimal tumor fusiform cell with
variable epithelial differentiation. Treatment, standardized
therapy does not exist; the treatment is generally surgical,
with total resection of the injury, being applied in some
cases adjuvantradiotherapy. Synovial sarcomas has shown
chemo sensibility to ifosfamide one and doxorrubicin with
an approximated answer of 24 %. A case of a patient of 32
years of age appears that presents displays tumor in inferior
lobe of leftlung. Studies of extension, paraclinics are made
to him and biopsy by punction directed by fluoroscopy that
reported neoplasia epithelial vitiates little differentiated.
It is diagnosed as lung cancer stage I being made left
inferior lobotomy whose inmunohystochemestry biopsy
and studies diagnose Synovial sarcoma single-phase. It
evolves satisfactorily talking about to the services of medical
oncology and radiotherapy for adjuvant treatment.
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INTRODUCCION

]I sarcoma sinovial es una
entidad morfolégica, clinica y
genéticamente distintay se puede
apreciar en cualquier ubicacion.
Es un tumor mesenquimal de
células fusiformes con una
diferenciacion epitelial variable que incluye
formaciones glandulares identificindose una
traslocacién cromosémica especifica t (X; 18)
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(pl1; ql1). Se apreciaen un 5 % a un 10 %
de los sarcomas de partes blandas, ocurriendo
frecuentemente en adultos jovenes del sexo
masculino. No existen factores predisponentes
especificos para esta enfermedad”->.

A continuacién se presenta un caso de una
paciente de 32 afios de edad quien presenta
tumor en l6bulo inferior de pulmén izquierdo a
quien se le realiza lobectomia y cuya biopsia y
estudios inmunohistoquimicos diagnostica un
sarcoma sinovial monofasico.

Posteriormente se presenta una revision de
la literatura en relacién al sarcoma sinovial en
lineas generales y sobre esta rara localizacién
en pulmoén.

CASO CLINICO

Se trata de paciente femenina de 32 afios de
edad,quienrefiere inicio de su enfermedad actual
en junio de 2005 cuando comienza a presentar

tos seca, de inicio insidioso, concomitantemente
dificultad respiratoria progresiva motivo por
el cual acude a centro de salud donde indican
tratamiento médico, en vista de no presentar
mejoria solicitan estudios paraclinicos y
refieren al Instituto Oncolégico “Dr. Miguel
Pérez Carrefio” donde se evalda e ingresa a
cargo del servicio de tumores mixtos. Como
antecedentes familiares de importancia tiene
una abuela materna fallecida por cadncer gastrico
y tio fallecido por adenocarcinoma de prostata.
En cuanto a sus antecedentes personales es
IT gesta, II para, con dispositivo intrauterino
actualmente, sin otros antecedentes personales
contributorios.

Alexamen fisico a suingreso presentaun térax
levemente asimétrico a predominio izquierdo
conexpansibilidad y distensibilidad conservada,
murmullo vesicular presente en ambos hemitérax
sin agregados; resto del examen fisico sin
alteraciones. En rayos x de térax se evidencia
imagen nodular en campo pulmonar izquierdo
(Figuraly?2). EnTAC de térax imagen nodular,

Figura 1 y 2. RX de térax APy lateral y TAC.
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ovalada, bien delimitada de aproximadamente 2
cm x 2,1 cm, de bordes regulares con densidad
de partes blandas localizada a nivel prehiliar
posterior izquierdo. Resto de los campos
pulmonares sin imégenes nodulares ni LOE
(Figura 1y 2).

Se realiza gammagrama 6seo el cual reportd
distribuciéon homogénea del trazador radiactivo
en los huesos examinados sin zonas de
concentracion patolégica a seiialar (Figura 3).

Se procedid arealizar tomade biopsiade lesiéon
nodular pulmonar izquierda con aguja dirigida
por fluoroscopia, procedimiento que fue bien
tolerado sin complicaciones (Figura 4 y 5).

Se procesa biopsia (fuera de la institucion)
de dicha lesion la cual reporta: examen
macroscopico: fragmento blanquecino,cilindrico
que mide 1 cm x 0,1 cm x 0,1 cm, blandos.

Figura 3. Gammagrama éseo.
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Figura 6. Laminas histolégicas lesiéon pulmén izquierdo.
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Figura4 y 5. Biopsia de nédulo pulmonar izquierdo
dirigida por fluoroscopia.

Examen microscépico: cilindro de tejido
fibroconectivo denso, infiltrado en su totalidad
por una proliferacién de células atipicas, de
estirpe epitelial, que muestran pleomorfismo
celular moderado,con citoplasmaescaso,nicleos
irregulares, hipercromatina, algunos angulados,
con ocasionales figuras mitdticas atipicas; estas
células sedisponen ocasionalmente en hilerasy en
forma dispersa. Conclusién: neoplasia epitelial
maligna poco diferenciada infiltrante. Nota: en
areaslaimagen histolégica sugiere un carcinoma
epidermoide pocodiferenciado. Posteriormente
sellevandichas ldminas arevision por el servicio
de anatomia patolégica de la institucién el cual
reporta: neoplasia fusocelular en dreas conrasgos
epitelioides, alternando con fibrosis difusa del
estroma, neovascularizacion y edema discreto.
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Una vez revisadas las laminas histolégicas
se concluye que se trata de un cancer de pulmén
izquierdo estadio I (T2,NO, Mx). En vistade los
hallazgos y de la estadificacién de la neoplasia
se decide en discusién de caso del servicio
tumores mixtos realizar toracotomia exploradora
+ biopsia intraoperatoria + lobectomia inferior
izquierda. Se realizé toracotomia posterolateral
izquierda 5% espacio intercostal izquierdo, se
abordé cavidad pleural encontrandose tumor
de 3 cm x 3 cm en lébulo inferior, segmento
6 de pulmén izquierdo adyacente a cisura
oblicua. Biopsia intraoperatoria: diferida.
Se realiza lobectomia inferior izquierda sin
eventualidad. Se coloca tubo de térax 34
Fr posterior y se cierra hemitérax. Paciente
evoluciona satisfactoriamente evidencidndose

)

buena expansibilidad pulmonar en rayos x de
controles (Figura 7 y 8) egresando en buenas
condiciones generales.

El resultado de la biopsia definitiva reporto:
examen macroscopico: lébulo inferior de
pulmoén izquierdo mide 11 cm x 10 cm x 3 cm.
Se identifica borde de reseccién bronquial de 9
cm, sin evidencia de nodularidades. Al corte se
observa area hemorrigica de aproximadamente
3 cm. No hay evidencia de nodularidades.

Examen microscépico: los cortes histolégicos
muestran una lesiéon nodular, bien delimitada,
no encapsulada, de crecimiento expansivo
conformada por células alargadas fusiformes
de nucleos ovalados con cromatina granular y
algunos nucléolos destacables, el pleomorfismo
esmoderado. Se observaalternancia con células

y

Figura 7. RX de térax AP y lateral posoperatorio (Tubo de térax).

Y
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Figura 8. RX de térax AP y lateral posoperatorio. (Sin tubo de térax).
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de forma epitelioide, delineando pequefios
canales vasculares abundantes, entremezclados
con linfocitos. Se observa una figura mitética
en 20 campos de maximo aumento.

En el borde de reseccion se identifican
arterias y venas, asi como filetes nerviosos y
luz bronquial, sin evidencia de neoplasia. En el
resto de tejido pulmonar, se observa un segmento
caracterizado por luces alveolares colapsadas,
con la presencia de material hemético en su luz
y congestion en el intersticio interalveolar.

Conclusion: neoplasiafusocelulary epitelioide
compatible con lesién mesenquimatica primaria
de pulmén izquierdo atelectasia, hemorragia
pulmonar focal. Nota: se plantea como posi-
bilidad diagndstica una lesién vascular de tipo
hemangioendotelioma epitelioide. Se requieren
estudios inmunohistoquimicos (Figura 9).

En vista de estos hallazgos histolégicos y por
sugerencia del servicio de anatomia patologica
se solicita estudio inmunohistoquimico el cual
reporta: descripcién inmunohistoquimica:
mediante la técnica de avidita-estreptavidina y
utilizando el método de recuperacién de antigenos
se realizé la investigacién de proteina S100,
CD34,actina,bcl2,queratina 34BE12,queratina
7, TTF1, calretinina, queratina AE1-AE3,
CD99, vimentina, PGP 9,5 y EMA. Se observé
inmunomarcaje con CD99, vimentina, queratina
AE1-AE3 y EMA en las células neoplasicas. El
CD34 y la actina inmunomarcaron las paredes
de los vasos. Los demds anticuerpos resultaron
negativos. Conclusién: sarcoma sinovial
monofasico (Figura 10).

Figura 10. Inmunohistoquimica. Sarcoma sinovial monofasico.
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Paciente en control por consulta externa del
servicio de tumores mixtos. Clinicamente y
paraclinicos sin evidencia de enfermedad. Se
envio al servicio de medicina interna oncolégica
yradioterapia externa paraconsiderar tratamiento
a titulo adyuvante.

DISCUSION

Esuntumordecélulasfusiformes mesenquimal
con dreas de displasia variables de diferenciacion
epitelial. Mientras se puede ver como un
tumor metastdsico de localizacién primaria
extrapulmonar, también puede aparecer en
pulmén en ausencia de un primario de otra
localizacion. Sele conoce también como sarcoma
de células sinoviales, sinovioma maligno y
sarcoma sinovioblastico®®.

Se presenta en adultos jovenes y no muestra
predileccion por sexo. Tos,junto con hemoptisis
son las manifestaciones clinicas més frecuentes,
seguida de dolor tordcico. Fiebre y pérdida de
peso sonraras. Estos tumores también se pueden
presentar como un hallazgo incidental en unos
rayos x de térax. En general, el prondstico es malo
falleciendo casi la mitad de los pacientes en un
periodo aproximado de 23 meses; sin embargo,
una sobrevida prolongada libre de enfermedad
de més de 5 afios ha ocurrido.

Usualmente se localiza en la periferia, es
un tumor sélido bien circunscrito pero no
encapsulado. Sutamafo oscilaentre 0,6 cmy 17
cm(mediade 5,6 cm). Enraras ocasionesinfiltrael
arbol traqueobronquial. Ocasionalmente infiltra
de forma difusa la pared toracica y estructuras
mediastinicas. La estructura del tumor puede
mostrar cambios quisticos degenerativos y
necrosis?.

Se disemina y recurre principalmente de
formalocorregional involucrando pared toracica,
pericardio,diafragmay tejido blando paraespinal.
La extension directa a la cavidad abdominal
es rara. La metdstasis a ganglios linfaticos

mediastinales es extremadamente infrecuente
(5 %). Metastasis a distancia se observa en
higado, hueso, cerebro y pulmén, ocurriendo en
casi un cuarto de los pacientes.

El sarcoma sinovial monofasico presenta
Unicamente un componente de células fusiformes.
Este componente de células fusiformes consiste
enfasciculos entrelazados de células densamente
unidas y elongadas. Este subtipo muestra un
patrén prominente de hemangiopericitomatosis
vasculary areas focales de fibrosis hialina densa.
El sarcoma sinovial bifdsico estd compuesto
por un patrén tanto epitelial como fusiforme.
El patrén epitelial contiene areas de aspecto
glandular con diferenciacién tubulopapilar. Las
células son cuboides con moderado citoplasma
eosindfilo, rodeado de un niicleo con cromatina
granulary ocasionalmente nucléolos. Se pueden
observar secreciones mucoides. Se debe tener
cuidado en no confundir el componente epitelial
con el epitelio alveolar el cual es TTF-1 positivo
y puede ser confundido con sarcoma sinovial
bifasico. Las células contienen escaso citoplasma
con un nicleo oval. La mayoria de los sarcomas
sinoviales pulmonares presentan necrosis focal,
con una actividad mitética altamente variable.
Calcificaciones e infiltracién celular se puede
observar®.

La mayoria de los sarcomas sinoviales
muestra inmunorreactividad para citoqueratinas
(CK), y para el antigeno epitelial de membrana
(EMA). Laintensidad con que se presentan estos
marcadores es mayor en el componente epitelial
que el de células fusiformes. El EMA tiende a
expresarse con mayor fuerza y frecuencia que
CK. En el sarcoma monofésico la reactividad
de los marcadores puede ser limitada. La
citoqueratina 7 y 19 son particularmente utiles
porque las células del sarcoma sinovial expresan
estos tipos de citoqueratinas las cuales son
generalmente negativas en otros sarcomas de
células fusiformes. La vimentina usualmente
se expresa en el sarcoma sinovial de células
fusiformes. Lainmunorreactividad intranuclear
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e intracitoplasmatica para la proteina S-100 se
puede identificar en 30 % de los tumores. BCL-2
y CD99 son frecuentemente positivos. E1 CD34
es usualmente negativo.

El méas importante es con el sarcoma
sinovial pulmonar metastatico por lo que
es necesario excluir con un examen clinico
y pruebas radioldgicas. Otros diagndsticos
diferenciales incluyen tumores mesenquimales
raros, carcinoma de células fusiformes,
mesotelioma maligno, carcinoma de células
pequeias, timoma, blastoma pleuropulmonar,
tumor fibroso localizado, fibrosarcoma, tumor
de musculo liso, tumor maligno de la vaina
nerviosa periférica y sarcoma de Swing. La
diferencia se hace en base a la histologia y
factores inmunohistoquimicos®.

El pronéstico es malo, con una sobrevida
general a los 5 afios de 50 %. Entre los factores
prondsticos tenemos: tamaifo del tumor mayor de
5 cm, género masculino,edad mayor de 20 afios,
necrosis tumoral extensa, alto grado histolégico,
gran numero de figuras mitéticas, e invasion
neurovascular. En relacién al tratamiento, no
existe una terapia estandarizada, generalmente
el tratamiento es quiridrgico, con una reseccion
total de la lesion, aplicindose en algunos
casos radioterapia adyuvante. Los sarcomas
sinoviales han mostrado quimiosensibilidad a la
ifosfamiday aladoxorrubicina con unarespuesta
aproximada del 24 %9,
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