56

Rev Mex Urol. 2017 ene;77(1):56-60.

Sarcoma sinovial primario del
rindn: una presentacion inusual

Herrera-Lomdnaco S,* Gonzalez-Peralta AU,? Soto-Zarate EF,2 Lambis-Ricardo
JA,? Robles-Pérez K, Barreto R?

Resumen

ANTECEDENTES: el sarcoma sinovial es el cuarto tipo mas comin
de los sarcomas. Suele localizarse en la region paraarticular de las
extremidades inferiores y los tendones. Cuando aparece en el rifién
es en pacientes de 15-40 afios de edad, con un promedio de 38 anos.
Predomina en el sexo masculino y se manifiesta con una sensacion
de masa abdominal, hematuria y signos inespecificos.

CASO CLINICO: paciente femenina de 59 afios de edad que acudi6 a
consulta por dolor en la region lumbar derecha, emesis y hematuria,
acompanados de una masa palpable, dura e indolora en el cuadrante
superior derecho. La tomografia computada revelé que el rifién de-
recho estaba aumentado de tamano, con componentes de densidad
heterogéneos. Se efectud nefrectomia renal derecha. El diagnéstico
patolégico fue de sarcoma sinovial, confirmado por inmunohistoqui-
mica. El desenlace fue fatal debido a un tumor recurrente que afecté
la fosa renal derecha.

CONCLUSIONES: el sarcoma sinovial es una enfermedad rara, con
especial predileccién por ciertas zonas anatémicas. La localizacién
renal es excepcional y en la bibliografia hay pocos casos reportados.
Se comporta de manera agresiva, con poca respuesta al tratamiento
lo que origina su gran morbilidad y mortalidad.
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Primary synovial sarcoma of the kidney:
An unusual presentation

Herrera-Lomdnaco S,! Gonzalez-Peralta AU, Soto-Zarate EF,2 Lambis-Ricardo
JA,? Robles-Pérez K, Barreto R!

Abstract

BACKGROUND: Synovial sarcoma is an infrequent neoplasia and is
the fourth most common type of sarcoma. It is often situated in the
para-articular region of the lower limbs and tendons. Its renal location
is more common in patients 15-40 years of age, with a mean of 38
years. It is predominant in the male sex and manifests as a sensation
of abdominal mass, hematuria, and nonspecific signs.
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CLINICAL CASE: A 59-year-old woman sought medical attention for
pain in the right lumbar region, plus emesis and hematuria, accom-
panied by a palpable, hard, painless mass in the right upper quadrant.
A computerized tomography scan revealed an enlarged right kidney
with dense, heterogeneous components. Right nephrectomy was per-
formed. The pathology report stated synovial sarcoma diagnosis that
was confirmed by immunohistochemistry. Finally, the patient died due
to a recurrent tumor involving the right renal fossa.

CONCLUSIONS: Synovial sarcoma is a rare entity with a special
predilection for certain anatomic zones. Renal location is exceptional
and there are presently few reported cases in the literature. It is an
aggressive tumor with a poor treatment response, resulting in a high
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morbidity and mortality rate.
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ANTECEDENTES

El sarcoma sinovial es una enfermedad rara,
que afecta sitios anatémicos muy particulares.
En la mayor parte de los casos se afecta el te-
jido blando somatico, y ello representa 15%
de los sarcomas en pacientes de 10 a 18 afios
de edad y 1.6% de los sarcomas en individuos
mayores de 50 afios de edad.” Desde el punto
de vista clinico y patolégico el sarcoma sinovial
se define como un tumor que aparece y crece
en los tejidos blandos yuxtaarticulares o en las
extremidades de jévenes y adultos.? Entre los
sarcomas del rinon, el leiomiosarcoma es el
tipo mas frecuente, que comprende 40-60%,
seguido de rabdomiosarcoma, condrosarcoma,
liposarcoma, angiosarcoma, hemangiopericito-
ma y osteosarcoma.** El hallazgo de un sarcoma
sinovial primario del rifién es verdaderamente
excepcional y su etiologia es incierta, con pre-
sentacion por demas rara. Su comportamiento
es agresivo, con poca respuesta al tratamiento,
circunstancia que eleva la morbilidad y la mor-
talidad. Enseguida se expone el caso de una
paciente con sarcoma sinovial primario del
rinén.
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CASO CLiNICO

Paciente femenina, de 59 afnos de edad, con an-
tecedentes de diabetes, obesidad, hipertension y
urolitiasis. Acudié a consulta debido a un dolor
agudo en la region lumbar derecha, sin respues-
ta a los analgésicos, asociado con hematuria y
emesis. Durante el examen fisico se palpd una
masa firme, circunscrita e indolora, localizada
en el hipocondrio derecho. La ecografia renal
reporté una masa definida, de bordes lobula-
dos de 14x11x13 cm de extension, con &reas
hipoecoicas en su interior y flujo sanguineo,
situada en el flanco derecho. La urografia por to-
mografia computada evidenci6 al rifién derecho
aumentado de tamafio y una imagen hiperdensa,
de 14 mm de diametro, con evidente dilatacién
ureteral ipsilateral, acompafada de una gran
bolsa hidronefrética, con componentes isoden-
sos e hipodensos sugerentes de hidropionefrosis.

Se practicé una nefrectomia derecha; la pieza
quirdrgica mostr6é una lesién tumoral carnosa,
friable, con areas necréticas y de sangrado que
afectaban todo el espécimen (Figura 1). El exa-
men histolégico revelé un tumor maligno, con
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Figura 1. Pieza macroscopica donde se aprecia el
aspecto carnoso con zonas de necrosis y hemorragia
central.

morfologia bifasica, consistente en prolifera-
cién de células fusiformes, con atipia variable,
areas de fibrosis y otras de necrosis. El examen
inmunohistoquimico indicé reactividad de la
muestra, con patrén de tincion difuso para BCL
2 y vimentina y patron de tincién focal para
P-63, CD-10 y CD-99 (Figura 2). Fue negativo
para S100, miogenina, CD34 y antigeno de
membrana epitelial. Estos resultados condu-
jeron al diagnostico de sarcoma sinovial. Tres
meses después de la cirugia la paciente retorn6
al hospital debidoa a la reaparicién del dolor
abdominal y vomitos; por sus antecedentes se
efectu6 una urografia por tomografia computada
que reporté una masa heterogénea, sugerente
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de recurrencia tumoral, de aproximadamente
8 cm, ubicada en la fosa renal derecha, con
afectacion e infiltracién en el dangulo hepatico y
el diafragma, sin linfadenopatias asociadas. La
evolucién clinica fue térpida, con fallecimiento
de la paciente durante la hospitalizacién.

DISCUSION

Los primeros en describir el sarcoma sinovial
fueron Faria y colaboradores, en 1999.5¢ El
sarcoma sinovial es mas frecuente en hombres,
que en mujeres, con una razén hombre-mujer
1.7:1. Los limites de edad a la presentacién
varian de 13 a 67 afos, con un promedio de 37
anos, aunque también han sido descritos en la
infancia.” Lo comuin es que se localicen en las
extremidades inferiores, a nivel de la capsula
articular, bursas y tendones pero solo 1% de los
casos se localiza en el rifién. Al momento del
diagnéstico, el didmetro promedio del tumor
es de 11 cm (Iimites 3-21 cm).? Por lo general,
los tumores renales (independientemente de su

Figura 2. El examen inmunohistoquimico muestra el
patrén de tincién difuso para BCL 2 y vimentina y
patrén de tincién focal para P-63, CD-10 y CD-99.
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estirpe histolégica) se manifiestan con la triada
de dolor en la fosa lumbar o flanco, hematuria
y masa palpable. Fei-X y su equipo mostraron,
en un pequefo grupo de pacientes con sarcoma
sinovial, los mismos sintomas: dolor de espalda
baja (n = 3), hematuria (n = 2), nduseas y vo6-
mitos (n = 1).2 En el caso que aqui se reporta,
el sarcoma sinovial se manifesté con la triada
sintomatica, en el limite de edad y el promedio
de tamano descrito en la bibliografia al momento
del diagnéstico.

Para el diagnéstico no existe caracteristica
clinica o imagenolégica que sean determinan-
tes;*¢ sin embargo, los médicos debiéramos
ser capaces de reconocer algunos patrones de
imagen que hagan sospechar esta neoplasia.
Un estudio protocolizado muestra algunas
caracteristicas generales del tumor a través
de la tomografia axial computada abdominal.
Esta, sin contraste, mostr6 masas completas
o parcialmente definidas, con parches de
baja intensidad, algunas de caracteristicas
heterogéneas (n = 5) y otras homogéneas (n
= 1). La mayor parte de los tumores tenian la
apariencia de masas s6lido-quisticas o con
pseudocapsulas que mostraban moderada
heterogeneidad (n = 5) o realce del conte-
nido (n = 2). En ninguno de los pacientes se
reportaron linfadenopatias regionales.® Otros
hallazgos ultrasonograficos son las grandes
masas quisticas con o sin forma multilobulada
y contenido heterogéneo, como lo muestra el
caso en cuestion.?%"3

Desde el punto de vista histolégico el sarcoma
sinovial se divide en monofasico y bifasico de
acuerdo con la existencia de elementos glandu-
lares y componentes epiteliales definidos. Los
sarcomas sinoviales pobremente diferenciados
son una forma de evolucién del tumor que puede
reconocerse en ambos subtipos.' El sarcoma si-
novial pobremente diferenciado se forma a partir
de laminas de células redondas indiferenciadas

con nucleos hipercromaticos con una tasa mit6-
tica alta; su pronéstico es muy pobre.*'2

Entre los aspectos inmunohistoquimicos destaca
que este tumor expresa marcadores epiteliales
de distribucién focal, como: citoqueratina,
vimentina, proteinas de CD-99, CD-56, Bcl-2,
TLE1 y antigeno de membrana epitelial,*'° pero
no expresa positividad a la tincién para los
marcadores: actina, desmina, S-100 y CD-34."?

En el diagnéstico diferencial deben tenerse en
cuenta las lesiones quisticas,'* renomegalia™ y
neoplasias, como el tumor de Wilms, carcinoma
de células transicionales, carcinoma de células
renales, hemangiopericitoma y los tumores neu-
roectodérmicos primitivos.>*'" El diagnéstico
diferencial es més dificil entre pacientes con car-
cinoma sarcomatoide de células renales, tumores
fibrosos solitarios, tumores neuroectodérmicos
primitivos y otros tumores indiferenciados. A
diferencia del sarcoma sinovial, el carcinoma
sarcomatoide de células renales no expresa el
TLE1." Los leiomiosarcomas y fibrosarcomas
también son masas sélidas que exhiben células
alargadas, parecidas a las del sarcoma sinovial,
pero sin expresar marcadores BCL2, CD99 o
CD56. El tumor de Wilms también muestra un
patron histolégico parecido y debe tenerse en
cuenta en pacientes jovenes, aunque la fusion de
los genes SYT-SSX estd ausente.?

Latraslocacion t(X;18)(p11.2;q11.2) es especifica
para estos tumores, sin importar el grado de la
diferenciacién tisular y puede demostrarse en
90% de los sarcoma sinoviales.'"'?

El diagndstico definitivo se establece con la iden-
tificacion de la traslocacion genética, a través de
la reaccion en cadena de la polimerasa reversa e
hibridacién in situ con fluorescencia.**® En este
caso en particular, el diagnéstico se establecio
s6lo con base en los aspectos microscopicos
morfolégicos y la inmunohistoquimica.
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Debido a la poca frecuencia de este tumor no exis-
ten guias de tratamiento estandarizadas, de ahi que
la conducta se base en los tratamientos descritos
en la bibliografia, que casi siempre incluyen a la
quimioterapia y las intervenciones quirdrgicas.
La quimioterapia adyuvante es con ifosfamida y
doxorrubicina, previa a la nefrectomia radical;
esto ha favorecido la remisién y ha mejorado la
supervivencia global de algunos pacientes, incluso
con tumores poco diferenciados con metastasis.'
A pesar del tratamiento, el prondstico no es claro
debido al limitado nimero de casos.?

CONCLUSION

El sarcoma sinovial es una entidad rara, con
especial predileccién por ciertas zonas anat6-
micas. La localizacion renal es excepcional y
hasta la fecha existen pocos casos reportados en
la bibliografia. Se comporta de manera agresiva,
con poca respuesta al tratamiento lo que incre-
menta la morbilidad y mortalidad.
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