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Sarcoma sinovial monofésico renal primario
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RESUMEN

Se presenta el caso clinico de paciente femenino de
27 anos de edad, sin antecedentes de importancia
para su padecimiento actual. Present6 cuadro cli-
nico de hematuria total en una ocasién, asi como
perdida de peso de 3 meses de evolucion. Se reali-
zan estudios para evaluar origen de la hematuria,
con ultrasonido y tomografia axial computarizada,
teniendo el hallazgo de neoplasia renal derecha he-
terogénea de 8.3 x 7.5 cm de didmetro, sin metésta-
sis aparentes. Se le realiza nefrectomia radical, con
reporte presuntivo de patologia de Tumor de Wilms
del adulto, por lo que se realiza estudio de inmuno-
histoquimica, siendo intensamente positivo para
BCL-2 y negativa para PS-100. Ademds de presencia
de células en forma de huso, con nucléolo grande y
citoplasma pequefio. Se llega al diagnéstico definiti-
vo de un sarcoma sinovial monofésico renal (SSMR).

SUMMARY

Female patient clinical case presented, 27 years
old, with out important antecedents of actual
suffer, clinical features was presented with total
hematuria in one occasion, as well as weight loss
of three months evolution, reason why is protocol
zed as hematuria, with right heterogenic renal
neoplasm ultrasonic findings and computerized
axial tomography, being 8.3 x 7.5 cm diameter,
with out apparent metastasis, radical nephrec-
tomy was performed, adult Wilm s tumor patho-
logic report conceited, inmuno histochemical
study then realized been positive intense for BCL-
2 and negative for PS-100, with spindle cells,
with grand nucleoli, and small cytoplasm, we
finally identify diagnostic of renal monophasic
sinovial sarcoma, after 5 months of the surgery
our patient presented tumor recurrence of 15x 10
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Abreviaturas

* TAC: Tomografia axial computarizada
¢ UH: unidades Hounsfield

¢ hb: hemoglobina

¢ hto: hematocrito

* G: glucosa

¢ CS: creatinina sérica

e U: urea

¢ BT: bilirrubina total

¢ TGO: transaminasa galacto-oxalacética
¢ TGP: transaminasa galacto-pirtivica

¢ EGO: examen general de orina
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Presenta recurrencia tumoral de 15 x 10 x 10 cm en
lecho quirtrgico a los 5 meses de la nefrectomia,
por lo que se decide administrar epirubicina e ifos-
famida, teniendo mal prondstico en corto plazo. El
SSMR es una neoplasia poco frecuente, donde esta
aun en controversia el manejo con quimioterapia,
siendo el sarcoma sinovial altamente agresivo con
sobrevida en promedio de 12 meses.

Palabras clave: sarcoma sinovial renal, tumor, in-
munohistoquimica, hematuria.

x 10 cm in retroperitoneum, we started epirubi-
cine and ifosfamide, without response. This is a
low frequency neoplasm, were stills controversial
the use of chemotherapy, been a highly aggressive
sinovial sarcoma with 12 months average sur-
vival.

Key words: synovial sarcoma of the kidney, tumor,
immuno histochemical, hematuria.

INTRODUCCION

El carcinoma renal abarca 3% de todas las neo-
plasias malignas del adulto, de éstas 90% corres-
ponden al carcinoma de células claras, con una
incidencia de 8.7 casos por cada 100,000 habitan-
tes por afo.! Dentro de la clasificacion del cdncer
renal se encuentran varios tipos tumorales como
son los mesenquimatosos y dentro de este grupo
se encuentran los sarcomas, los cuales ocupan 1 a
1.5% de los todos los cdnceres renales.? Los sarco-
mas tienen varias formas histolégicas, siendo las
mads frecuentes: el leiomiosarcoma (50%), liposar-
coma, fibrosarcoma, radbomiosarcoma, heman-
giopericitoma y el sarcoma sinovial.?

El sarcoma sinovial es la cuarta neoplasia mds
frecuente de tejidos blandos, la cual ocurre pri-
meramente en extremidades inferiores en adultos
jovenes, aunque se ha reportado en lugares poco
comunes donde no hay tejido sinovial, como es:
cuello, cabeza, ventriculos cerebrales, corazon,
mediastino, pared abdominal, vulva y préstata.

El sarcoma sinovial es una neoplasia extraordi-
nariamente rara en rinon, de acuerdo a nuestra re-
visién en la bibliografia entre los afios 1980 al 2005
s6lo hemos encontrado 24 casos reportados en la
literatura,*® incluyendo el nuestro. El diagnéstico
se corroborara con estudios de inmunohistoqui-
mica, aunque el diagnéstico definitivo es con es-
tudio de citogenética. Respecto al manejo serd con
nefrectomia radical, el uso de quimioterapia con-
tinda aun en controversia, en cuanto a en qué mo-
mento administrarlo y sobre el mejor esquema.

CASO CLINICO

Paciente femenino de 27 afios de edad sin antece-
dentes de interés. Antecedente de carga genética
para diabetes mellitus. Sin antecedentes personales
no patoldgicos de importancia, negando tabaquis-
mo, alcoholismo y toxicomanias. Antecedentes gi-
neco-obstétricos; con menarca a los 11 afios, ritmo
28 x 4, nubil, deteccién oportuna de cancer negativo
a malignidad. Antecedentes patoldgicos sin impor-
tancia, s6lo con colitis nerviosa tratada con dieta
tnicamente. Su padecimiento comenzé con pérdida
de peso de 2 meses no cuantificada, un mes después
presenté hematuria macroscopica total en una oca-
sion, con presencia de codgulos amotrfos, la cual ce-
di6 espontdneamente. A las dos semanas después del
cuadro de hematuria acude al servicio de Urologia
del Hospital Regional General #25 IMSS. Se reinterro-
ga a la paciente negando fiebre, dolor, vémito, datos
de irritacién urinaria baja, u otros. A la exploracion
fisica: consciente, orientada, mucosa oral hidratada,
adecuada coloracion de tegumentos, abdomen blan-
do, depresible, con Guyon derecho positivo, Giorda-
no bilateral negativo. Acudié con estudios realizados,
siendo: biometria hemadtica con: hb 14.5, hto: 42.3%,
resto sin importancia. G: 75, CS: 1.0, U: 19, BT: 0.35,
TGO: 8, TGP: 10, FA: 102. EGO, con incremento de
cuenta de eritrocitos en orina. USG renal con presen-
cia de tumoracién en polo superior de rifnén derecho
de 8.5x7.5cm, con pérdida de larelacion corteza mé-
dula. Urografia excretora con datos de: rifién derecho
sin captar medio de contraste en ninglin momento
de la serie urografica, aun después de 1 hora de haber
pasado el medio de contraste (figura 1).
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Figura 1. Urografia excretora después de 1 hora de administrado
el medio, donde no se aprecia captacion del medio de contraste
en rifién derecho.

La TAC simple y contrastada: se aprecia en la
fase simple tumoracion renal derecha en polo
superior de 8.32 x 7.52 cm (figura 2), con densi-
dades de 38.1 y 41.2 UH, en la fase contrastada
se aprecia misma tumoracién con aumento de
la densidad siendo de 69.4 y 42.4 UH. Con estos
estudios realizados se concluye una tumoracion
renal de polo superior estadio T2NOMO, por lo
que se realiza ureteroscopia derecha sin eviden-
cia de lesion en uréter, realizdndose nefrectomia
radical con adrenalectomia derecha. El reporte
de patologia fue el siguiente: rifién derecho de
15 x 10 x 7.5 cm, de 300 g, con superficie café
rosada, lisa. Parénquima café claro, con tinte
rosado, relacién corteza médula pérdida. Tu-
moracion que ocupa toda la pelvis renal, infil-
trando a la médula renal que mide 7.5 x 7.0 cm,
conformado por tejido café blanquecino, sélido,
blando, con zonas muy friables de aspecto seu-
domixoide y gelatinoso. El tumor parece invadir
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2 Distance: 7.52 om
1 Distance: 8.38 cm

Figura 2. Tomograffa axial computarizada donde se aprecia neo-
plasia renal derecha con densidades heterogéneas.

Figura 3. Se aprecia neoplasia en la parte superior, asi como ri-
fién residual en la parte inferior (10x).

el hilio renal, sin lograrse identificar los vasos
sanguineos del hilio. No hay infiltracién a uréter.
Descripcion microscépica: tumor mesenquima-
toso, indiferenciado, intrarrenal, de alto grado
que sugiere estirpe neurégena con permeacion
vascular y linfdtica (figura 3). Con el diagnéstico
probable tumor de Wilms, se envia a revision las
laminillas al Hospital Centro Médico Nacional
Siglo XXI, donde es revisado por el servicio de
Patologia del Hospital de Oncologia, realizando-
se estudios de inmunohistoquimica con BCL-2,
siendo intensamente positivo y negativo a PS-
100, desmina, queratina, CD99 y WT1 (figura 4),
llegando al diagnéstico definitivo de SARCOMA
SINOVIAL MONOFASICO RENAL. Se descartan
las posibilidades diagnésticas de leiomiosarco-
ma, angiomiolipoma con predominio fusocelu-
lar o tumor de Wilms del adulto.

Se realizé TAC de control a los 2 meses de la
nefrectomiasin evidencia de recidiva tumoral (fi-
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Figura 4. Se aprecian células en huso, con nticleo prominente, cito-
plasma pequerio, intensidad positiva a BCL-2 en citoplasma (10x).
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Figura 6. TAC realizada 5 meses después de la nefrectomia, se
aprecia nuevamente actividad tumoral midiendo 15x 10 x 10 cm
localizada en retroperitoneo.

gura5), y continu6 unicamente en vigilancia, sin
embargo, 5 meses después de la nefrectomia la
paciente se queja de aumento de volumen ab-
dominal de predominio en flanco derecho, con
dolor tipo cdlico, sin irradiaciones. Clinicamen-
te palpdndose una tumoracién fija a planos
profundos, 15 x 10 x 10 cm realizdndose TAC de
control, con evidencia radiolégica de recidiva
tumoral en retroperitoneo (figura 6). La lesién se
consider¢ irresecable, por lo que, se inicié qui-
mioterapia, administrandose ifosfamida, epiru-
bicina, dexametasona. Continué con el esquema
de quimioterapia, presentando involucién de la

Figura 5. TAC realizada 2 meses después de la nefrectomia sin
evidencia de actividad tumoral.

Figura 7. TAC 9 meses después de la nefrectomia, se aprecia invo-
lucién de la masa tumoral, siendo de 3x3 x4 cm con esquema de
quimioterapia en tan sélo 4 meses.

masa tumoral casi en su totalidad, persistiendo
masa de 3 x 3 x 4 cm (figura 7), para el 9 mes
posterior a la nefrectomia. En total se dieron 6
ciclos de quimioterapia mensual. A los 18 meses
present6 recaida tumoral con presencia de masa
de gran tamafio en retroperitoneo corroborada
por TAC, presentando distensién abdominal, se
manejé con medidas generales. Ingresa a clinica
del dolor a los 19 meses, tratdndose con medios
paliativos. La paciente fallece alos veintitrés me-
ses de haber presentado la tumoracién primaria
en rifion, por falla orgdnica multiple secundario
a metdastasis.
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DISCUSION

El sarcoma sinovial renal es una neoplasia rara. Es
dificil hacer el diagnéstico de sarcoma primario
de rifién, con estudios de primera instancia como
es la tomografia axial computarizada y ultrasoni-
do, ya que puede confundirse con el sarcoma de
tejidos blandos de retroperitoneo con invasion se-
cundaria renal, debido a que la sintomatologia es
semejante.*

La sintomatologia comienza, por lo general, al
presentar los pacientes hematuria total y/o dolor
en el flanco del lado donde se encuentra la lesién.5
Se observa una edad de presentacion de 48 afios en
promedio,®” sin embargo, encontramos en la litera-
tura un paciente de 24 afos de edad, siendo éste el
mads joven.® Es mds frecuente en varones y no hay
antecedentes previos de importancia que desenca-
dene esta patologia. Se debe estudiar a los pacien-
tes, realizandose ultrasonido renal, TAC y estudios
delaboratorio. Por lo regular, se encuentran en TAC
0 USG renal una masa heterogénea. El tratamiento
de primera instancia es la nefrectomia radical.**

Los hallazgos patolégicos mds representativos
en la pieza macroscépica, son una lesion tumoral
contenida en una seudocépsula, que no frecuen-
temente invaden el sistema pielocalicial o hilio
renal. Son lesiones tumorales blandas, de aspec-
to gomoso, amarillentos, de aproximadamente 7
cm de didmetro en promedio.> En el aspecto mi-
croscopico se aprecian células forma de huso (fu-
socelulares), con un nicleo atipico ovalado, con
necrosis.” El diagnéstico puede ser dificil para el
patoélogo y debe hacerse diagndstico diferencial
entre sarcoma sinovial, nefroma mesobldstico
congénito, tumor de Wilms en adulto o sarcoma
de células claras; esto en apariencia histolégica
con hematoxilina y eosina, en ausencia de marca-
dores inmunohistoquimicos.®

Respecto a los marcadores inmunohistoqui-
micos es uniformemente positivo a BCL-2, focal-
mente positivo al antigeno epitelial de membrana
y citoqueratina. Serd negativo a CD-34, PS-100.5
Actualmente, se puede hacer el diagnéstico con es-
tudio citogenética, al observarse fusion de la trans-
criptasa SYT-SSX. Una translocacién reciproca t(X;
18) (p11.2; q11.2), se ha observado siendo especifi-
co para el sarcoma sinovial. Cinco variantes del gen
SSX se han identificado, pero sélo el SSX1 y el SSX2
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se han observado en fusién con el gen SYT translo-
cado en t(X; 18) en el sarcoma sinovial.’

El manejo es controversial, siendo de primera
instancia la nefrectomia radical. Se ha llegado a uti-
lizar quimioterapia adyuvante como actinomicina
y vincristina,” sin embargo, no se ha establecido el
manejo ideal.

La sobrevida varia, siendo desde 3 meses has-
ta 18 meses, en algunos casos realizando sé6lo ne-
frectomia radical, y en otros casos, administrando
quimioterapia adyuvante, pero sin observar mejo-
ria en el tiempo en cuanto a la sobrevida se refiere,
la radioterapia se ha utilizado poco sin encontrar
mejoria alguna.*®’ Los sitios de metdstasis, por lo
general son a nivel pulmonar.®

CONCLUSION

El diagnéstico de sarcoma sinovial serd con in-
munohistoquimica principalmente BCL-2, es una
neoplasia extraordinariamente poco frecuente, por
lo que ain no se conoce un manejo especifico. La
poca experiencia en este tumor, no ha permitido
establecer el manejo apropiado, sin embargo, el
abordaje quirtrgico radical contintia siendo el ma-
nejo de eleccion. La vigilancia serd siempre con es-
tudios de laboratorio y gabinete, sin embargo, atin
existe controversia acerca de la administracién de
quimioterapia, debido a que en algunos hospitales
se indica como tratamiento adyuvante y otros hos-
pitales hasta que hay presencia de metdstasis.

Sin duda es una patologia con mal prondstico
para la vida con una sobrevida media de 12 meses
en promedio, pero la controversia existe sobre en
qué momento administrar la quimioterapia y cudl
es el mejor esquema para aumentar la sobrevida.
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