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Sarcoma sinovial de extremidad inferior

Lower extremity synovial sarcoma

Francisco José Flores Palomar,* Maria José Raphael Garza,* José Jests Castillo Garcia,’
Guillermo Leén Merino,’ Claudio René Montes de Oca Orellanall

Resumen

El sarcoma sinovial es una neoplasia mesénquima maligna.
Su presentacion tipica es una masa yuxtaarticular, palpable e
indolora. Presentamos el caso de un hombre de 63 afos con
un tumor en la region inguinal izquierda, en quien se realiz6 una
biopsia escisional, con resultado de hidradenocarcinoma con
ganglio regional positivo. Se efectué inmunohistoquimica con
resultado de sarcoma sinovial poco diferenciado. El sarcoma
sinovial es una neoplasia de tejidos blandos poco frecuente,
que afecta a adultos jévenes. Se localiza con mayor frecuencia
en las extremidades y es comun la presencia de metastasis
al diagndstico. Tiene mal prondstico y el tratamiento es con
reseccion quirlrgica y quimioterapia.

Palabras clave: Sarcoma sinovial, tumor partes blandas,
extremidad inferior.

INTRODUCCION

El sarcoma sinovial es una neoplasia mesenquimal
maligna, que con mayor frecuencia se desarrolla ad-
yacente a las articulaciones de las extremidades. Este
representa entre 5y 10% de todos los sarcomas de
tejidos blandos, y es el cuarto en frecuencia, después
del histiocitoma fibroso maligno, el liposarcoma vy el
rabdomiosarcoma.? Es mas comdn en adultos jévenes
y no tiene predileccién de género, aunque en algunos
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Abstract

Synovial sarcoma is a malignant mesenchymal neoplasm.
Its typical presentation is a juxtaarticular mass, palpable and
painless. We present a 63 years old male, with a tumor in the left
inguinal region, an excisional biopsy was performed, resulting
in a hydradenocarcinoma with a positive regional ganglion.
Immunohistochemistry was performed resulting in poorly
differentiated synovial sarcoma. Synovial sarcoma is a rare
soft tissue neoplasm affecting young adults. It is located more
frequently in the extremities and the presence of metastasis at
diagnosis is common. It has a poor prognosis and the treatment
is with surgical resection and chemotherapy.

Keywords: Synovial Sarcoma, soft-tissue tumor, inferior
limb.

estudios se ha reportado que presenta ligera preferencia
por el género masculino.?

El estudio de Mitsuhashi y su grupo refiere que éste
deriva de las células de tejidos blandos mas que del tejido
sinovial; por ello, es poco comdin su presentacion intraar-
ticular, aunque puede tener origen en cualquier parte del
cuerpo.* El origen fuera de las extremidades corresponde
al 20% de los casos y éste puede localizarse en la cabeza y
el cuello, el mediastino, el corazén, los pulmones, la pared
abdominal, el mesenterio, el retroperitoneo y la cavidad
peritoneal.> Otras localizaciones menos frecuentes son el
rindn, la prostata y los 6rganos reproductores femeninos.®

Su forma de presentacién es de una masa yuxtaarticu-
lar, palpable e indolora o poco dolorosa, sin alteraciones
funcionales graves. Generalmente son menores de 5 cm,
y la mayoria se presenta con metastasis al momento del
diagnostico.”

CASO CLINICO

Se trata de un hombre de 63 afos, quien acudio a la con-
sulta externa por presentar un tumor en ingle izquierda de
4 X 4 cm, de consistencia blanda, bien definido, palpable
en tejido adiposo del muslo izquierdo. Se decidio realizar
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una biopsia excisional de la lesién y piel circundante, con
extension hasta tejido celular subcutaneo.

En patologfa, se reporté una lesién de 4.3 x 3 cm, blanda,
bilobulada, con zonas de aspecto hemorrégico, alternada
con zonas de tejido amarillo friable y café claro indurada.
Se describié como una probable hidradenocarcinoma con
infiltracién hacia el ganglio linfatico (Figuras 7y 2), con acti-
vidad mitésica alta e infiltracion local a un ganglio linfético.
Se realiz6 inmunohistoquimica con proteina S100 +++
CD 99 +++, TLE-1 ++, Ki67 ++ +, revelando Melan A:
negativo, PanK: negativo, CK 7: negativo, CK 20: negativo,
con resultado de sarcoma sinovial poco diferenciado con
alta actividad proliferativa (Figura 3). Ante este resultado,
se programé para linfadenectomia femoral izquierda, la
cual reporté 14 ganglios linfaticos, sin evidencia de lesion.
El paciente cursé con buena evolucion sin tratamiento
oncoldgico.

DISCUSION

Los sarcomas de tejidos blandos son un grupo de neoplasias
mesenquimatosas poco frecuentes, que suponen menos
del 1% de todos los tumores malignos y, Gnicamente, 2%
de todas las muertes por cancer. En el caso de los nifios,
estos sarcomas representan el 8% de todas las neoplasias
malignas.? El sarcoma sinovial representa entre 5y 10% de
todos los sarcomas de tejidos blandos y ocupa el cuarto
en frecuencia después del histiocitoma fibroso maligno, el
liposarcoma y el rabdomiosarcoma.? Existe un pico de inci-
dencia en la tercera década de la vida, pero también puede
tener una presentacion en adultos mayores de 60 anos.'

Esta neoplasia es ligeramente mas frecuente en hombres
que en mujeres, con una relacion 1.2:1, y no presenta pre-
dileccion racial.? Su etiologia es desconocida, sin embargo,

Figura 1: Panoramica (10x) del tumor con hematoxilina eosina.

Figura 2: Panoramica (40x) del tumor tefiido con hematoxilina
eosina, con sospecha de hidradenocarcinoma.

se han identificado diversos factores como son: sindromes
genéticos, radioterapia o quimioterapia previa, carcinége-
nos quimicos, linfedema crénica e irritacion.® Se localiza
fundamentalmente en la rodilla y el tobillo, pero también
puede hacerlo cerca de la cadera, hombros y codos.?
Un origen distinto a las extremidades representa el 20%,
entre ellos, los sitios mas frecuentes son el térax (19%), el
retroperitoneo (15%), la region de la cabeza y cuello (9%),
y el mediastino.”> Otras localizaciones menos frecuentes
son intravasculares, intraarticulares, pleuropulmonares, los
rifones, la prostata y la glandula tiroides o el pericardio.®

Generalmente tienen un tamano de presentacion menor
de 5 cm, aunque pueden tener un tamafo de mas de 15
cm.” Aproximadamente, el 50% de los casos presentara
metastasis al diagnodstico. La mayoria de los casos son
metastasis pulmonares. El 10-12% las representan las
metdstasis ganglionares; las metastasis intraabdominales y
hepaticas son raras.”

Histolégicamente, se divide en bifasico, monofésico
fibroso, monofésico epitelial y pobremente diferenciado.?
El tipo bifasico esta constituido por un componente fusi-
forme mezclado de forma variable con zonas epiteliales,
las cuales estan compuestas predominantemente por
glandulas irregulares y escasas células fusiformes. El tipo
monofdsico fibroso o fusocelular estd constituido por
una densa poblacion de células fusiformes en cordones,
formado por células pequenas-medianas que contienen
nicleos palidos, citoplasma disperso y bordes celulares
inaparentes; éste suele ser el subtipo mds frecuente." Si no
se llevan a cabo estudios de citogenética, el tipo monofasico
epitelial o glandular es practicamente indistinguible de un
adenocarcinoma.’ La inmunohistoquimica tiene utilidad
diagndstica y prondstica. Los marcadores epiteliales son los
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mas importantes, entre ellos, se incluyen la panqueratina, el
CAM 2.5 y el antigeno de membrana epitelial (EMA).'? En
el tipo epitelial, ademas de los mencionados, se encuentran
también el antigeno carcinoembrionario, del gen BCL-2 y
las citoqueratinas AET/AE3, 7 y 19. En el tipo fusocelular,
se reconoce la E-caderina, vimentina, desmina, CD99 y
CD56. Wong y su equipo describieron que el diagnéstico
se debe complementar con la negatividad a CD34."3

En mas del 90% de los sarcomas sinoviales, se presenta
una translocacion caracteristica entre el cromosoma X y
18t (X;18) (p11;q11).2 De acuerdo con Mandujano y co-
laboradores, dicha translocacién genera en dos tercios de
los casos la fusion SYT-SSX1, y en un tercio de los casos, la
fusion SYT-SSX2; en casos excepcionales, hay fusion SYT-
SSX4. Se considera que las proteinas de fusion SYT-SSX
estan involucradas en la represién aberrante de E-caderina,
la cual es necesaria para la diferenciacion epitelial de di-
chos tumores.™

En todo paciente con sospecha clinica de sarcoma
sinovial se debe incluir en su manejo la realizacion de
radiografias simples con el fin de descartar otras etiolo-
gias. En 15 a 20% de ellos existe una reaccién periéstica,
erosiones superficiales o invasién désea. La imagen tipica
es una masa no homogénea, septada, de baja a interme-
dia intensidad con margenes infiltrados.? La resonancia
magnética es el estudio de imagen de eleccién para el
diagndstico y para la valoracién del tratamiento quirdrgico.
Sin embargo, los estudios de imagen son poco especificos
y en todos los casos es necesaria la biopsia para confirmar
dicho diagnéstico.?

El sarcoma sinovial es una neoplasia de mal prondstico.
Se ha descrito una supervivencia a cinco afios de 36 a 76%.
Son factores de buen pronéstico la edad menor a 15 afios,

Figura 3: Tumor tefiido con inmunohistoquimica para TLE-1,
especifico para sarcoma sinovial (10x).

un tamano tumoral menora 5 cm y una localizacién distal
en las extremidades.? Los tumores altamente calcificados
también presentan un mejor pronéstico, con una super-
vivencia a cinco anos de hasta 80%. Los factores de mal
prondstico son: tamafio tumoral mayor de 5 cm, afectacién
profunda, reseccién quirdrgica inadecuada, edad mayor
de 20 anos, subtipo monofasico, localizacién en tronco y
abdomen, y actividad mit6tica mayor de 10 por campo.'°
La estadificacién del sarcoma sinovial se realiza con base
en el sistema clasico de estadificacion tumoral modificada
por la Comisién Americana del Cancer, con la inclusién de
factores clinicos (tamano, localizacion, presencia o ausencia
de enfermedad metastasica) y criterios histoldgicos de la
biopsia (nimero de mitosis, atipias y necrosis).

La base del tratamiento del sarcoma sinovial es la re-
seccion quirdrgica completa con margenes quirdrgicos
6ptimos. Las recidivas locales igualmente tienen un trata-
miento quirdrgico.® La quimioterapia con doxorrubicina e
ifosfamida ha mostrado eficacia en el tratamiento, sobre
todo para disminuir el tamano tumoral y facilitar la cirugfa;
también se puede utilizar en pacientes con tumores de
alto grado, alto riesgo de recurrencia local o enfermedad
metastasica.’?

En el caso de los tumores irresecables, aquéllos con
tamano mayor a 5 cm, la radioterapia es el tratamiento de
eleccion. Se puede administrar de forma externa, como
braquiterapia o mediante radioterapia de intensidad modu-
lada. En los casos de sarcoma sinovial en edad pediatrica,
su uso es controvertido.?

El sarcoma sinovial es un tumor infrecuente, el cual se
debe sospechar en cualquier masa de tejidos blandos con
localizacion periarticular, incluso cuando puede presentarse
en cualquier parte del cuerpo. En el caso presentado, el
primer diagnéstico de sospecha fue hidradenocarcinoma,
para posteriormente realizar los estudios pertinentes. Sin
embargo, el resultado de los marcadores de inmunohis-
toquimica arroj6 diagnéstico de sarcoma sinovial de los
tejidos blandos debido a la negatividad a los marcadores
de queratina Pank, CK7, CK 20, los cuales descartaron la
posibilidad de hidradenocarcinoma. Los sarcomas sinovia-
les con diferenciacién epitelioide pueden asemejar carci-
nomas de glandulas sudoriparas, la positividad a proteina
s100 podria orientar a melanoma amelanico o un tumor
de vaina nerviosa, pero la positividad minima a HMB 45
y Melan A no apoyan el diagndstico.

CONCLUSIONES

La importancia de este articulo es reportar un caso de
sarcoma sinovial de localizacién en extremidad inferior y
los hallazgos inmunohistoquimicos correspondientes con
la presentacion comdn de esta neoplasia.
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