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Resumen

Paciente femenina de 33 afios de edad, con nédulo localizado en partes blandas en tercio distal del brazo derecho, préximo a la
articulacion del codo, de 1.5cm, blanquecino amarillento en la superficie de corte, bien delimitado, no encapsulado, que
histol6gicamente muestra patr 6n hemangiopericitico-like. Histolégicamente, tumor muy celular, con presencia de nicleos ovales,
pequefios superpuestos, de apariencia mon 6tona, sin componente glandular evidente, estas células fueron fuertemente positivas
para CK difusamente, CD34 negativa, asi como Vimentina débilmente positiva, concluyéndose como un Sarcoma Sinovial
monofésico de tipo epitelial puro, con indice mitético inferior a 10 en 10 campos de alta magnificacion. Por el tamafio del tumor,
circunscripcion e indice mitético correspondiente a tumores de bajo riesgo, solo se hace reescision con margenes amplios, que
resultaron no comprometidos. La paciente no ha sufrido recurrencias en dos afios de seguimiento. Por la rareza del Sarcoma Sinovial
monofasico epitelial puro, lo traemos a consideracioén.

Introduccion

El Sarcoma Sinovial comprende el 5% de todos los sarcomas de partes blandas y ocurre primariamente en los adultos jévenes,

aunque también puede presentarse en edades pediatricas y en adultos mayores de 60 afios. 23,
Surge predominantemente en regiones paraarticulares de las extremidades, fundamentalmente alrededor de la rodilla y el tobillo,
otras veces lo hace cercano a la cadera, hombros y codo. Es también frecuente en partes blandas de cabeza y cuello,

particularmente en la regién retrofaringea, en la cavidad oral pared anterior del abdomen, retroperitoneo, y mediastino.

Localizaciones mas raras incluyen: intravascular, pleuropulmonar, rifié n, préstata, tiroides, pericardio, intraarticular.*>:6:7:8

Este tumor frecuentemente crece alrededor de articulaciones, vainas tendinosas, bursas pero es muy raro que involucre la membrana
sinovial.

Este tumor puede recurrir localmente y metastizar a distancia, particularmente a pulmoén y a ganglios linfaticos incidiendo en los
ganglios con mas frecuencia que el resto de los sarcomas de partes blandas en los adultos. El diagnostico diferencial en localizacion
pleuropulmonar es muy dificil con el mesotelioma. La expresion inmunohistoquimica positiva para BCL-2, CD99, CD56, y focalmente
para BerEp4, Pancitoqueratina y citoqueratina 5/6 sugiere la posibilidad de SS mas que de mesotelioma.

El Sarcoma sinovial es el tipo mas comUn de tumor no rabdomiosarcomatoso en la infancia, con controversia en cuanto al pronostico
y tratamiento. ®

Es un tumor fusocelular de alto grado que esta dividido en dos mayores subtipos histolégicos: bifasico y monofasico de acuerdo ala

presencia o ausencia respectiva de componente epitelial glandular bien desarrollado™®

Como medio diagnostico auxiliar la biopsia aspirativa con aguja fina aporta

criterios diagnoésticos adicionales. El patrén tipico exhibe una mezcla de células dispersas con nucleo atigrado y fragmentos celulares
cohesivos con bordes irregulares, es frecuente que una trama ramificada de vasos este presente, imitando un verdadero tumor
vascular, en este patrén bifasico de crecimiento, pueden estar presentes pequefias estructuras acinares o glandulares, pero no en
todos los casos. En el tipo pobremente diferenciado, sin embargo el pleomorfismo celular es marcado con la presencia de células
irregulares tipo rabdomioblastos-like'®

La expresién geondmica usando microarray identifica set de genes que dividen al sarcoma sinovial en dos supuestas subclases ; una
con patron de expresion de genes relacionados con diferenciacion neural, sugiriendo la posibilidad de origen neuroectodermico, y otra
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que si tiene diferenciacion epitelial Se han reportado casos aislados secundarios a radiacion. 10

El pronostico es favorable en pacientes jovenes, localizacion distal, tumores menores de 5cm con menos de 15 mitosis en 10
campos de mayor aumento ausencia de necrosis extensa y células rabdoides. También se ha reportado en aquellos tumores que
muestren metaplasia 6sea y extensa calcificaciéon estromal®t

El tratamiento preferido es la escision local, con amplios méargenes de tejido normal, sin lesién residual microscopica en bordes de
reseccion, asociado a altas dosis de radioterapia. El rango de sobrevida alcanza el rango de 50% a los 5 afios. Con una modalidad

combinada de tratamiento es posible alcanzar excelente rango de control local y largo tiempo de sobrevida en pacientes con sarcoma

sinovial de las extremidades, aun si el tumor esta localizado en sitios anatémicos dificiles *1+ 12

Es uno de los pocos tumores sarcomatosos que metastiza a ganglios linfaticos y se plantea posible rol del diagnostico del ganglio
sentinela para el adecuado manejo de estos casos’?

Material y Métodos

Se estudia tumoracion de partes blandas en tercio distal del brazo derecho, préximo a la articulacion del codo, de 1.5cm,
blanquecino amarillento en la superficie de corte, bien delimitado, no encapsulado, que histolégicamente muestra aspecto mon 6tono,
vascularizado con patron hemangiopericitico-like con células ovales a fusiformes de apariencia epitelioide sin poder discernir
solamente con Hematoxilina y Eosina entre Hemangiopericitoma o Sinoviosarcoma monofasico. Se envia al Centro Nacional de
Referencia del Hospital Hermanos Ameijeiras, para consulta y realizacion de estudios inmunohistoquimicos, para determinacion de
inmunorreactividad para citoqueratinas, vimentina y CD34, que permitan realizar el diagnostico diferencial entre ambas entidades y
dictaminar un diagnéstico definitivo

Resultados y discusion. Rol de marcadores moleculares y citogenética

Macroscopicamente la lesion de partes blandas, proxima a la articulacion del codo muestra peque fio tamafio, aproximadamente de
1.5cm, coloracion gris ros acea y consistencia firme, sin bordes bien definidos,

Histolégicamente estdbamos frente a un tumor fusocelular muy celular, con presencia de nucleos ovales, pequefios, con
diferenciacion epitelioide, de apariencia mondétona, sin componente glandular evidente, por lo tanto monoféasico, con
microcalcificaciones y un patrén vascular hemangiopericitico like. EI conteo mitético era inferior a 10 en 10 campos de mayor
aumento, no existia pleomorfismo ni presencia de células rabdoides, en fin correspondiendo histologicamente a un tumor de bajo
grado.

Inmunohistoquimicamente las &lulas fueron fuertemente positivas para CK difusamente, CD34 negativa, asi como Vimentina
débilmente positiva. El patré6n monofasico casi siempre denota componente fusocelular sin diferenciacion epitelioide como en este
caso y solo expresa citoqueratina focal y débilmente.

Estos tumores monofasicos también expresan antigeno epitelial de membrana, citoqueratina AE1/AE3, y E-cadherin, no expresando
CD34.%4,

Se han reportado casos de relativamente buen pron éstico de esta neoplasia , sobre todo cuando factores pronésticos de bajo
riesgo en cuanto a extension local y metdastasis a distancia estan presentes, nuestro caso no ha sufrido recurrencias locales ni
metéastasis, con solo reseccion amplia de margenes quirdrgicos, confirmada histol6gicamente la reseccion tumoral total, resultando
muy llamativo su comportamiento tan favorable sin tratamiento adecuado para esta neoplasia

15,16,17

Citolégicamente su aspecto también correspondia a un tumor de bajo grado nuclear, blando, con nicleos de pequefio a mediano
tamafio, redondo a ovoide, con nucleolo inconspicuo y citoplasma moderado, pero diferente a los nicleos en forma de coma
caracteristicos descritos en el sarcoma sinovial monofasico fibroso®

La edad corresponde a adulta relativamente joven, 33 afios, se ha sefialado que en presentaciones a edades avanzadas ocurren
cambios histolégicos y citolégicos correspondientes a un tumor pobremente diferenciado, y que también a estas edades las

localizaciones son mas inusuales.®
En tumores localizados en las extremidades y tratados con cirugia conservadora, limitada a reseccion con margenes amplios mas

radioterapia la sobrevida a los 5 afios alcanza un rango de 65%.%°

Marcadores moleculares y citogenética

La presencia de niveles aumentados de Her2/neu en este sarcoma, detectados Inmunohistoquimicamente esta asociado,
( contrariamente a lo que sucede en otros tumores de origen epitelial )con un mas favorable curso clinico, estudios adicionales son

necesarios para evaluar el rol de este oncogen y la aplicacién de anticuerpos monoclonales humanos inhibitorios en los regimenes de

tratamiento para este tumor?°.

Calponin y metallothionein pueden ser usados como marcadores adicionales en el sarcoma sinovial pobremente diferenciado, su

ausencia argumenta contra el diagndstico y su expresion puede ser Gtil en distinguir SS de otros tumores de células pequefias y
21,22

redondas
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Aunque estudios recientes han implicado a p27 como regulador de la apoptosis en numerosas neoplasias, en el SS la relacion entre
p27 y la apoptosis no esta aun bien establecida. Se ha encontrado correlacién inversa entre la expresion de p27 y la extension de la

apoptosis en este tumor?2. El rol de la apoptosis en la patogénesis de este tumor, necesita ser explorada aun.

Resultados actuales indican que los sistemas de gradacion y estadiamiento usando MIB-1(Ki67) son factores pronésticos muy fuertes
en los principales tipos de sarcomas de partes blandas, entre ellos en SS2*

El perfil de expresién del SS por cDNA microarray enmarca la asociacion de ERBB2, IGFBP2, y ELF3 con diferenciacion epitelial en

este tumor. 25

. Diferente inmunoexpresion es reportada en SS con fenotipo epitelial con niveles altos de bcl2 y ki67, mientras que en el fenotipo
mesenquimal se constata alta expresion de bcl2 y baja de Ki672°

La tincion difusa para c-kit ha sido vista en SS en un patr 6n similar a los tumores del estroma gastrointestinal, y pudiera representar

el uso de nuevos agentes terapéuticos en estos tumores?’

Los genes de fusion SYT-SSXI y SYT-SSX2, derivados de la translocacién reciproca t(X;18) son eventos genéticos adquiridos
fuertemente asociados con la tumorog énesis en los sarcomas sinoviales?® su deteccion por m étodos moleculares resulta importante

en tumores pobremente diferenciados.

Fig. 1: Aspecto macroscdpico de tumoracion en partes blandas en el brazo, préxima a la articulacion del codo.

Fig. 2: Imagen que denota proximidad a la articulacion, pequefiez de la lesion, con bordes poco definidos y retraccion y fijacion de la
piel a ese nivel.
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Fig. 3: Tumor muy celular con apariencia monom 6rfica, compuesto por células con n Ucleos ovoides, con vasos interpuestos sin
componente glandular evidente. A menor aumento otras ares mostraban patron hemangipericitico-like.
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Fig. 4: Las células muestran aspecto epitelioide con ntcleos agrandados ovales a redondos con moderada cantidad de citoplasma. Las
tinciones con CK confirmaron naturaleza epitelial con positividad difusa.

Conclusiones

El Sarcoma Sinovial es un sarcoma de partes blandas de alto grado de malignidad, nuestro caso, sin embargo muestra pequefio
tamafio, con crecimiento lento. Su patréon morfolégico monoféasico, presenta ademas tincién no habitual, con positividad difusa para
marcadores epiteliales y su actividad mitética es relativamente baja. A pesar de su comportamiento favorable en seguimiento de dos
afos, sin recurrencia local, ni metastasis, la cirugia como tratamiento UGnico no es recomendada en estos casos, debe asociarse
radioterapia. Otros casos con similar conducta biolégica han sido reportados
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