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Sarcoma sinovial bifásico primario de pulmón: 
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Resumen

Introducción: los sarcomas sinoviales primarios de pul-
món son extremadamente raros, constituyen de 0.1 a 0.5% 
de las neoplasias de pulmón; Gaertner, en 1996, reportó el 
primer caso.
Caso clínico: mujer de 15 años con accesos de tos, ex-
pectoración blanca, dolor en hemitórax derecho, disnea 
evolutiva. A la exploración aumento de trabajo respiratorio, 
sin cianosis, síndrome pulmonar derecho de condensación 
subescapular. Radiografía de tórax con opacidad homo-
génea que ocupa los dos tercios inferiores del hemitórax 
derecho. Se realizó toracotomía posterolateral derecha, 
lobectomía inferior y media; se encontró evidencia de tu-
mor en el lóbulo superior por lo que se decidió completar 
neumonectomía derecha. El diagnóstico basado en histo-
logía e histoquímica fue de sarcoma sinovial  bifásico.
Conclusiones: los sarcomas sinoviales pulmonares gene-
ralmente aparecen en localizaciones periféricas, bien cir-
cunscritas pero no encapsuladas. Su tamaño varía de 0.6 
hasta 17 cm con una media de 5. La histología se carac-
teriza, la mayoría de las veces, por un patrón monofásico; 
su diagnóstico se dificulta más por un patrón uniforme de 
células fusiformes. La mayoría de los sarcomas sinoviales 
muestra inmunorreactividad para citoqueratinas o antígeno 
epitelial de membrana. La característica citogenética del 
sarcoma sinovial es t (X; 18) (p11; q11). El pronóstico para 
los pacientes con sarcoma sinovial pulmonar es pobre, con 
una tasa de supervivencia general de 50% a los 5 años.

Palabras clave: sarcoma sinovial pulmonar, pulmón, in-
munohistoquímica.

Abstract

Background: Primary synovial sarcomas of the lung are 
extremely rare, constituting 0.1% to 0.5% of lung cancers. 
The first case was reported by Gaertner in 1996.
Clinical case: We present the case of a 15-year-old 
female who presented with cough, white-colored secre-
tions, right-sided chest pain and progressive dyspnea. 
Physical examination revealed increased exertion dur-
ing breathing with no cyanosis. The presence of right 
scapular pulmonary condensation syndrome was ob-
served. Chest x-ray demonstrated homogeneous opacity 
occupying the lower two thirds of the right hemithorax. 
Posterolateral thoracotomy with right lower and medium 
lobectomy was performed. Because there was evidence 
of upper lobe tumor, it was decided to carry out a right 
pneumonectomy. Histopathological diagnosis was bipha-
sic synovial sarcoma.
Conclusions: The presentation of pulmonary synovial sar-
coma generally shows a peripheral location with a nonen-
capsulated and well-circumscribed tumor. Size ranges from 
0.6 to 17 cm (mean: 5 cm). Histology is often characterized 
by a monophasic pattern. Diagnosis is difficult except for a 
uniform spindle cell pattern. Most synovial sarcomas show 
immunoreactivity for cytokeratin and/or epithelial mem-
brane antigen. Cytogenetic characteristic of synovial sarco-
ma are t(X; 18)(p11, q11). Patient prognosis for pulmonary 
synovial sarcoma is poor with an overall 5-year survival rate 
of 50%.

Key words: pulmonary synovial sarcoma, lung, immuno-
histochemistry. 
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Introducción

Los sarcomas sinoviales constituyen de 9 a 14% de los sar-
comas de los tejidos blandos según diferentes series.1 En 
un principio se creía que esta neoplasia era de origen sino-
vial; actualmente su origen continua siendo desconocido. 
Sin embargo, algunos autores refieren que dichos tumores 
se originan de células mesenquimatosas que rodean a las 
cavidades articulares aunque en algunas ocasiones se en-
cuentren totalmente alejados.2 Se presenta en múltiples si-
tios como: extremidades torácicas, extremidades pélvicas, 
glúteos, abdomen, tórax, retroperitoneo, cabeza y cuello; 
mencionados por orden de frecuencia.3

Los sarcomas sinoviales se clasifican en 4 subtipos: bifá-
sicos, monofásicos, epiteliales y pobremente diferenciados;4 
generalmente se presentan en las extremidades con predo-
minio de las inferiores y con menor frecuencia en otras lo-
calizaciones anatómicas.5 Se presentan cercanos a grandes 
articulaciones pero también se han presentado en cuello, ca-
beza, corazón, pericardio, mediastino, pulmón, intestino y 
pared abdominal.6 El sarcoma sinovial se considera el tercer 
tipo histológico de sarcoma en las extremidades, después 
del liposarcoma y del histiocitoma fibroso maligno.7 Hasta 
ahora los casos reportados no muestran predominancia por 
algún género y la edad es muy variable (9-69 años) con una 
mediana de 30. Las metástasis pleurales o pulmonares son 
comunes en el curso de la enfermedad.1

Presentamos un caso de sarcoma sinovial bifásico prima-
rio de pulmón en una paciente de 15 años de edad.

Caso clínico 

Mujer de 15 años de edad, estudiante, sin antecedentes fa-
miliares ni personales de importancia. Presentó tos en ac-
cesos de 8 meses de evolución, sin predominio de horario, 
con expectoración blanca, dolor en hemitórax derecho ines-
pecífico de tres semanas de evolución irradiado a miembro 
torácico derecho así como disnea intermitente de grandes 
esfuerzos que desaparece con el reposo. Niega ortopnea y, 
cuando la disnea se presenta, hay aumento del dolor en el 
hemitórax derecho.

Clínicamente mostraba aumento de trabajo respiratorio, 
sin cianosis, sin adenopatías supra e infraclaviculares. Sín-
drome de condensación pulmonar subescapular derecho, 
ruidos cardiacos normales. Exámenes de laboratorio nor-
males. Radiografía de tórax con opacidad homogénea que 
ocupaba los dos tercios inferiores del hemitórax derecho, 
sin desplazar al mediastino (figura  1). Tomografía de tó-
rax con ventana para mediastino: lesión ovoide de bordes 
irregulares, hiperdensa de 40  UH; otras áreas hipodensas 

se extienden desde el hilio a los lóbulos medio e inferior 
derecho, mide 128 ×  10 ×  92 mm en sus diámetros ante-
roposterior, longitudinal y transverso, (figura  2) refuerza 
a 60 UH. Se realiza biopsia por aspiración con aguja fina 
(BAAF) con reporte de tumor mesenquimatoso por lo que 
se decidió realizar toracotomía posterolateral derecha. Se 
realizó lobectomía inferior y media sin lograr bordes libres 
en forma macroscópica por evidencia de actividad tumoral 
en el lóbulo superior; se decidió completar neumonectomía 
derecha (figura 3).

La pieza se envió al servicio de patología quirúrgica que 
reportó sarcoma sinovial bifásico (15 ×  10 cm) de lóbulo 

Figura 1. Radiografía de tórax con opacidad homogénea que ocupa 
los dos tercios inferiores del hemitórax derecho sin desplazar al 
mediastino.

Figura 2. Tomografía de tórax con ventana para mediastino: lesión 
ovoide de bordes irregulares hiperdensa de 60 UH.
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pulmonar inferior, con zonas de necrosis que invadían, a 
través de la pleura visceral, el hilio pulmonar. Bordes libres 
de tumor. Resultados de inmunohistoquímica: vimentina 
(+), BCL-2 (+), CD-99(+), citoqueratina (+ en componente 
epitelial), antígeno epitelial de membrana (+ en componen-
te epitelial), S-100 (focalmente positivo), sinaptofisina (-), 
calretinina (-) (figura 4).

En el seguimiento posquirúrgico el oncólogo decidió no 
dar quimioterapia dado que los bordes y el hilio estaban 
libres de actividad tumoral. Se decidió reservar la quimio-
terapia para el caso de recurrencia y, al quinto mes de la 
cirugía, se reportó sin datos de actividad tumoral. Después 
se perdió el contacto con la paciente debido a baja en el 
instituto.

Discusión

Los sarcomas primarios torácicos habitualmente se presen-
tan como tumor en la pared torácica, rara vez se presentan en 
pleura y pulmón.8 La WHOCT (World Health Organization 
Classification of Tumors) define al sarcoma sinovial pulmo-
nar (SSP) como un tumor de células mesenquimatosas fusi-
formes, con zonas de displasia de diferenciación epitelial.9 

Figura 4. Hematoxilina y eosina, BLC-2, citoqueratina (CK) positivos.

Figura 3. Pieza quirúrgica: superficie color café grisáceo, despulida 
con algunas áreas de material fibroso, zonas de consistencia friable 
y aspecto hemorrágico.

Los SSP son extremadamente raros, constituyen entre 0.1% 
y 0.5% de todas las neoplasias de pulmón.10,11 El primero 
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fue reportado en 1996 por Gaertner et al.11 Se presenta en 
personas jóvenes y adultos de mediana edad generalmente 
en áreas periféricas, bien circunscritos pero no encapsula-
dos; su tamaño varía de 0.6 hasta 17 cm con una media de 
5.6 cm,12 aunque hay casos reportados de hasta 20 cm.13 En 
raras ocasiones comprometen al árbol traqueobronquial y 
ocasionalmente pueden infiltrar la pared o las estructuras 
mediastinales.12 Estos tumores por lo general crecen y recu-
rren regionalmente, las metástasis a los nódulos linfáticos 
son raras. Las metástasis sistémicas se presentan en hígado, 
hueso, cerebro y pulmón con incidencia de 25%.

El síntoma más común es la tos, a menudo con hemopti-
sis, seguida de dolor torácico. La fiebre y la pérdida de peso 
son raras. Algunos casos son asintomáticos y se descubren 
mediante radiografías de tórax.13

De las variedades de sarcomas sinoviales el bifásico, 
como en el caso que nos ocupa, es el más fácilmente diag-
nosticable dados sus componentes epitelial y fusiforme. En 
el monofásico, que es el más común, se dificulta el diagnós-
tico por el patrón uniforme de células fusiformes que puede 
ser confundido con otras neoplasias como el fibrosarcoma, 
el hemangiopericitoma, el carcinoma de células fusiformes 
o el carcinosarcoma.4,14 La inmunohistoquímica juega un 
papel clave en el diagnóstico diferencial. La mayoría de 
los sarcomas sinoviales muestra inmunorreactividad para 
citoqueratinas (CK) y para antígeno epitelial de membrana 
(AEM).15 Con reacción más intensa en las células epitelia-
les el AEM suele expresarse más que la CK; se expresan 
más en los sarcomas bifásicos que en los monofásicos.10 
Las citoqueratinas 7 y 19 son particularmente útiles ya que 
se expresan en los sarcomas sinoviales y no en otro tipo 
de sarcomas de células fusiformes.15,16 La vimentina usual-
mente se expresa en el sarcoma de células fusiformes.17 
BCL-2 y CD 99 son frecuentemente positivos.18 La inmu-
norreactividad para la proteína S-100 puede encontrarse en 
aproximadamente 30%  de estos tumores. La calretinina y 
el CD-34 son usualmente negativos, lo que es útil para su 
diagnóstico diferencial con el mesotelioma.19,20

La característica citogenética del sarcoma sinovial es t 
(X; 18)(p11; q11); ésta translocación resulta de la fusión de 
los genes SYT en el cromosoma 18, ya sea al gen SSX1 o al 
SSX2 del cromosoma X, esta translocación ha sido hallada 
en más de 90% de los sarcomas sinoviales pero se presenta 
en la totalidad de los sarcomas sinoviales pulmonares.12,21

La detección de esta transcripción característica a menu-
do contribuye en el diagnóstico histopatológico, especial-
mente cuando el tumor se origina en un sitio inusual.22 En 
el sarcoma sinovial bifásico se ha encontrado, como altera-
ción genética, la transcripción de fusión SYT-SSX1, mien-
tras que el subtipo monofásico expresó la transcripción de 
fusión SYT-SSX2.23

Se debe establecer el diagnóstico diferencial con otros 
tumores epiteliales y mesenquimatosos como el mesotelio-
ma maligno, el carcinoma de células pequeñas, el timoma, 
el blastoma pleuropulmonar, el fibrosarcoma y los tumores 
de la vaina nerviosa y sarcoma de Ewing. Cuando la histo-
logía y la inmunohistoquímica no son suficientes se debe 
recurrir a la detección especifica de alteraciones molecula-
res citogenéticas.

Hay varias alternativas para el tratamiento de sarcoma 
sinovial primario pleural y la resección quirúrgica se con-
sidera la primera opción de tratamiento; sin embargo, en 
pacientes considerados de alto riesgo se deben tener en 
cuenta otras alternativas mínimamente invasivas como la 
ablación térmica percutánea por radiofrecuencia. En com-
paración con la radioterapia y la quimioterapia, la ablación 
por radiofrecuencia tiene como beneficios el corto tiempo 
de tratamiento y el mínimo dolor del procedimiento. Mejora 
el cumplimiento, implica hospitalización más corta y bajas 
tasas de morbilidad y mortalidad.24

La rareza de este tumor ha impedido más estudios contro-
lados de quimioterapia adyuvante. Los sarcomas sinoviales 
son quimiosensibles a la ifosfamida y a la doxorrubicina, 
con una tasa de respuesta general de aproximadamente 
24%. En un metaanálisis, la quimioterapia adyuvante en 
pacientes con sarcoma primario de pulmón mejoró el tiem-
po de recurrencia local y la tasa de supervivencia libre de 
recurrencia, con una tendencia hacia una mejor tasa de su-
pervivencia general.25

Paulino reportó, para un periodo de 29 años, una inci-
dencia de 44 casos de sarcoma sinovial (sólo reporta uno 
primario de pulmón) y una supervivencia a 5, 10 y 20 años 
de 55.1, 38.2 y 31.8%, respectivamente; aunque entre los 
pacientes con enfermedad metastásica la supervivencia a 5 
años fue nula. La supervivencia varía también dependiendo 
el tipo de neoplasia: 75.6, 53.9 y 53.9% a 5, 10 y 20 años 
para el bifásico y de 58.5, 28.5 y 15.2% para el monofási-
co; lo que índica que el tumor monofásico es factor de mal 
pronóstico.26

En un análisis de 51 pacientes, en un periodo de 44 años, 
se demostró que la presencia de zonas pobremente diferen-
ciadas son el factor de riesgo más frecuentemente relacio-
nado con recurrencia local, metástasis y muerte relacionada 
con el tumor.27

El pronóstico para los pacientes con sarcoma sinovial 
pulmonar es pobre, con una tasa general de supervivencia a 
los 5 años de 50%. Los factores que predicen un peor pro-
nóstico en pacientes con sarcomas sinoviales son: el tamaño 
del tumor (> 5 cm), sexo masculino, edad avanzada (> 20 
años), necrosis tumoral extensa, grado histológico, canti-
dad de mitosis (> 10 por campo de alto poder), la invasión 
neurovascular, y, recientemente agregado, el SYT-SSX1.28
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Conclusiones

Los sarcomas sinoviales son una entidad rara entre los tu-
mores primarios de pulmón. Los autores en este centro hos-
pitalario sólo han atendido 3 casos en los últimos 14 años; 
uno de ellos es el que se presenta. Los otros dos casos fue-
ron sarcomas monofásicos en cuyo tratamiento la cirugía 
juega un papel esencial, así 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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