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Desarticulacion de cadera por sarcoma sinovial

monofasico. Caso clinico.
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RESUMEN

El sarcoma sinovial es una entidad morfolégica, clinica y
genéticamente distinta y puede tener cualquier otra ubicacion. No
existe una terapia estandarizada. Generalmente el tratamiento
es quirurgico, con reseccion radical de la lesién, aplicandose en
algunos casos radioterapia adyuvante. Los sarcomas sinoviales
han mostrado quimiosensibilidad a la ifosfamida con una respuesta
aproximada del 24%. Se encuentran presentes mas frecuentemente
en las extremidades, siendo su diseminacion metastasica a
ganglios linfaticos regionales y/o pulmoén, higado, hueso y cerebro.
Se trata de un caso clinico: paciente femenino de 40 afios de edad,
portadora de tumor en miembro inferior derecho, en el tercio medio
del muslo, de 15x10 cm de diametro, que compromete el vasto
anterior, lateral y posterior del cuadriceps derecho, con irrupciéon
de la aponeurosis y extension al tejido celular subcutaneo. Por
medio de la inmunohistoquimica se observé inmunomarcaje de las
células neoplasicas con EMA, QAE1/AES, vimentina, CD99, CD34
y Bcl2, como diagnéstico de sarcoma sinovial monofasico. Para el
tratamiento se procedié a desarticulacion de cadera, postoperatorio
sin complicaciones y evolucion satisfactoria. Se refiere al
servicio de oncologia médica para tratamiento coadyuvante. Se
concluye que los procedimientos quirurgicos en el tratamiento
de tumores en extremidades se divide en reseccion amplia del
tumor con preservacion del miembro mediante endoprotesis, y la
desarticulacion, no existiendo evidencias clinicas que soporten
la ventaja sobre cualquier otra opcion terapéutica, sin embargo,
el objetivo principal del procedimiento oncoldgico es controlar el
tumor para disminuir la recurrencia y mejorar la supervivencia del
paciente.

Palabras clave: Sarcoma sinovial, desarticulacién, muslo, tumor,
cirugia de cadera.
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ABSTRACT

Hip disarticulation by monophasic synovial sarcoma. Case
report.

Synovial sarcoma is a clinically and genetically distinct morphological
entity, and can be found in any location. There is no standard
therapy. Treatment is usually surgical; with radical resection of the
lesion, applying, in some cases, adjuvant radiotherapy. Synovial
sarcomas have shown chemosensitivity to ifosfamide with an
approximate 24% response. They are most often present in the
extremities causing metastatic spread to regional lymph nodes
and/or lung, liver, bone and brain. It is a clinical case: a female
40 year old patient with a tumor in right leg, on the middle third of
the thigh, 15x10 cm in diameter, that involves the anterior, lateral
and posterior vastus of the right quadriceps, with emergence of
aponeurosis and extension to the subcutaneous tissue. Through
immunohistochemical test, immuno-labeling in neoplastic cells with
EMA, QAE1/AE3, vimentin, CD99, CD34 and Bcl2, as diagnosis of
monophasic synovial sarcoma, was observed. For treatment, hip
disarticulation was carried out, no postoperative complications and
satisfactory outcome. The patient is referred to medical oncology
service for adjuvant treatment. We conclude that surgical procedure
in the treatment of tumors in extremities is divided into wide resection
of the tumor with preservation of the member by endoprosthesis,
and disarticulation amputees, with no clinical evidence to support
the benefit of any other treatment option, however, the main purpose
of the oncologic procedure is to control the tumor recurrence and
improve patient survival.

Key words: Synovial sarcoma, disarticulation, thigh, hip surgery,
tumor.

INTRODUCCION

El sarcoma sinovial es una entidad morfoldgica, clinica y
genéticamente distinta y se puede apreciar en cualquier
ubicacién. Es un tumor mesenquimal de células fusiformes
con una diferenciacién epitelial variable que incluye
formaciones glandulares, identificandose una translocacion
cromosoémica especifica t (X; 18) (p11; q11). Se aprecia
en un 5 % a un 10 % de los sarcomas de partes blandas,
ocurriendo frecuentemente en adultos jévenes de 14 a 40
afos del sexo masculino. No existen factores predisponentes
especificos para esta enfermedad (1-7).

El sarcoma sinovial es una neoplasia maligna de alto grado
e histogénesis incierta que se presenta en diversos sitios
anatémicos con predileccion por la region peri-articular de las
extremidades inferiores en adolescentes y adultos jovenes.
A pesar de su nombre, no hay un sustento biologico de
relacion con el tejido sinovial normal ya que su presentacion
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intra-articular es poco comun (< 5%) y se presenta en sitios
donde no hay relacién con estructuras sinoviales, como en
la regién peri-faringea, la pared abdominal, la pleura, el
corazon vy el rindn(7-10).

La presentacion clasica del sarcoma es de una lesion de
ocupacioén de espacio (LOE) blando e indoloro. La tasa de
crecimiento de los sarcomas es variable y puede ser rapida o
lenta. En general, los tumores de alto grado tienden a crecer
de forma rapida. El crecimiento acelerado puede ocurrir
durante varias semanas o meses. Los tumores de bajo grado
pueden crecer lentamente, a lo largo de meses o incluso
afios. Aproximadamente el 60% de los sarcomas sinoviales
de tejidos blandos se producen en las extremidades (11).

A continuacion se presenta un caso de una paciente de 40
afios de edad, quien presenta tumor en muslo derecho, a
quien se le realiza desarticulacion de cadera derecha y cuya
biopsia y estudios inmunohistoquimicos diagnostican un
sarcoma sinovial monofasico. Posteriormente se presenta
una revision de la literatura en relacion al sarcoma sinovial.

CASO CLIiNICO

Se trata de paciente femenino de 40 afios de edad, quien
es portadora de tumor en miembro inferior derecho, en
el 1/3 medio del muslo, de 15x10 cm de diametro, que
compromete vasto anterior, lateral y posterior del cuadriceps
derecho, con irrupcion de la aponeurosis y extension al
tejido celular subcutaneo de la regiéon anterior del muslo.
La paciente presenta Ulcera de 6 cm de diametro en cara
anterior y medial de aproximadamente 6 cm de diametro con
descarga sero-hematica continua no infectada y exposicion
tumoral (Figura 1).

Figura 1. Aspecto del tumor en miembro inferior derecho

Se le practicd el 10 de enero de 2012 ecosonograma
vascular periférico venoso de miembro inferior derecho,
en donde se evidencio flujo venoso continuo con cambios
de onda a los movimientos respiratorios en sistema
venoso femoral superficial y profundo, con suficiencia
del sistema venoso. El doppler arterial de la misma
fecha del miembro inferior derecho reporté estenosis del
42% del flujo arterial producido por el mismo tumor de
muslo. Se le realizan estudios de resonancia magnética
nuclear (RMN) de muslo, de fecha 11 de enero de 2012,

en donde se reporta lesion solida de aspecto tumoral de
bordes definidos, de contornos irregulares, localizada
en los tejidos blandos del 1/3 medial del muslo derecho,
que presenta realce heterogéneo tras la administracion
de gadolinio con areas de necrosis, signos de infiltracion
al cuadriceps femoral e irrupcion a la aponeurosis y
extension al tejido celular subcutaneo de la region anterior
de muslo derecho, que planteé la posibilidad diagnostica
de rabdomiosarcoma (Figura 2).

Figura 2. RMN de muslo.

El 31 de enero de 2012 se realiz6 reseccion marginal
en otra institucién y se nos refiere al centro linico
la Isabelica con biopsia que reportdé tumor de
aspecto sarcomatoide de mediana densidad celular,
entremezclando células fusiformes con grupos de
células con rasgos rabdoidomioblasticos, actividad
mitética baja, fibrohialinosis zonal y hemorragia
reciente, con bordes quirlrgicos positivos. Se solicité
tomografia axial computada (TAC) de térax de
fecha 13 de febrero de 2012, en donde se evidencia
lesiones nodulares visualizadas en I|6bulo medio,
I6bulo superior izquierdo en su segmento anterior de
5x5 mm, en situacion para-cardiaca izquierda y tres
de ellas en segmento superior del lébulo inferior
derecho, a descartar lesiones infiltrativas secundarias
(Figura 3).

Figuras 3. TAC de torax.

El 28 de febrero de 2012 se recibio resultado de
inmunohistoquimica la cual mediante técnica de avidina
estreptavidina, H&E y utilizando el método de recuperacion
de antigenos se realizé la investigacion de EMA, QAE1/
AE3, vimentina, CD99, CD34 y Bcl2, observandose el
inmunomarcaje en las células neoplasicas con EMA,
vimentina y CD99, AE1/AE3 y Bcl2, los demas anticuerpos
resultaron negativos. Informando como diagnostico el de
sarcoma sinovial monofasico (Figura 4).
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Figura 4. Inmunohistoquimica. Sarcoma sinovial monofasico.

La paciente es llevada a quiréfano el dia 25 de abril de
2.012,momentoenelcualpresentabarecaidavoluminosa
de enfermedad local y se practicé desarticulacion de
cadera derecha (Figura 5). En su post-operatorio, la
paciente se mantuvo sin complicaciones, la herida
postoperatoria aparentemente sana, cura seca, sin
dehiscencia de suturas u otra complicacién hasta los 14
dias, por lo cual se dio de alta por Traumatologia y se
refirié al servicio de Medicina Interna y Oncolégica del
Instituto Oncoldgico “Dr. Miguel Pérez Carrefio”, para
considerar tratamiento a titulo paliativo, sin embargo,
posterior a su referencia se perdié contacto con la
paciente y se desconoce su evolucion clinica.

Figura 5. Mufion de desarticulacion de cadera derecha.

DISCUSION

El sarcoma sinovial es un tumor mesenquimal de células
fusiformes con diferenciacion epitelial. Se le conoce también
como sarcoma de células sinoviales, sinovioma maligno
y sarcoma sinovioblastico en las antiguas nomenclaturas
(6,12-14). El sarcoma sinovial estd conformado por dos
tipos de células de distinta morfologia: células epiteliales
similares a las de un carcinoma y células fusiformes. Estas

Ultimas se combinan en diferentes proporciones, forman un
espectro morfolégico continuo y pueden clasificarse en tipo
bifasico, con componentes epitelial y fusiforme claramente
identificables; tipo monofasico fibroso; tipo monofasico
epitelial, raro, y tipo poco diferenciado de células redondas
(6-7).

El sarcoma sinovial se ha clasificado dentro de un grupo
heterogéneo de neoplasias, siendo considerados de
histogenia incierta porque no tienen una contrapartida
precisa en los tejidos normales™. Son mas frecuentes
en las extremidades; especialmente, en las inferiores,
donde tienden a localizarse en la vecindad de las grandes
articulaciones; sobre todo, en la regién de la cadera y rodilla
(6-7,15).

Se presenta en adultos jovenes y no muestra predileccion
por sexo. En general, el prondstico es malo falleciendo casi
la mitad de los pacientes en un periodo aproximado de 23
meses, sin embargo, se ha encontrado una supervivencia a
los 5 afios con 73% y a los 10 afios de 65% (12). Usualmente
se localiza en la periferia, es un tumor sélido bien circunscrito
pero no encapsulado. Su tamaiio oscila entre 0,6 cmy 17cm
(media de 5,6 cm) (13). Tiende a diseminarse y recurre
principalmente de forma loco regional. La metastasis a
distancia se observa en pulmoén, higado, hueso y cerebro,
ocurriendo en casi un cuarto de los pacientes (1, 3, 23-27).

El sarcoma sinovial monofasico que presenta como
componente células fusiformes se ha reportado que
representan un 60% del total de estos tumores (12). Este
componente de células fusiformes consiste en fasciculos
entrelazados de células densamente unidas y elongadas.
El sarcoma sinovial bifasico estda compuesto por un patron
tanto epitelial como fusiforme. El patrén epitelial contiene
areas de aspecto glandular con diferenciacion tdbulo-
papilar. Las células son cuboides con moderado citoplasma
eosinofilo, rodeado de un nucleo con cromatina granular y
ocasionalmente nucléolos. Se pueden observar secreciones
mucoides. Cuando exista metastasis a pulmoén, se debe
tener cuidado en no confundir el componente epitelial con el
epitelio alveolar, teniendo en cuenta que con el factor 1 de
transcripcion tiroidea (TTF-1) se puede realizar el diagndstico
diferencial, ya que es un marcador inmunohistoquimico que
da positivo cuando es primario de pulmén (7,18-19).
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La mayoria de los sarcomas sinoviales muestra
inmunorreactividad para citoqueratinas (CK), y para el
antigeno epitelial de membrana (EMA). La intensidad
con que se presentan estos marcadores es mayor en el
componente epitelial que en el de células fusiformes. El
EMA tiende a expresarse con mayor fuerza y frecuencia
que la CK. En el sarcoma monofasico la reactividad de
estos marcadores epiteliales puede ser limitada. Las CKs
7 y 19 son particularmente utiles porque las células del
sarcoma sinovial expresan estos tipos de citoqueratinas,
las cuales son generalmente negativas en otros sarcomas
de células fusiformes. La vimentina usualmente se expresa
en el sarcoma sinovial de células fusiformes, al igual que
en el resto de los sarcomas. La inmunorreactividad para la
proteina S-100 se puede identificar en 30 % de los tumores.
BCL-2 y CD99 son frecuentemente positivos. EI CD34 es
usualmente negativo (7-9).

El tratamiento para el sarcoma sinovial es quirurgico,
ameritando a menudo una combinacion de cirugia,
quimioterapia y radioterapia local, siendo en muchas
ocasiones un reto, ya que presenta una conducta clinica no
predecible. Cuando son pequefios (<5 cm), superficiales y
de bajo grado, a menudo puede ser tratado con la escision
quirudrgica sola. El uso de la quimioterapia para los sarcomas
de alto grado es controversial, sin indicaciones claramente
definidas. Se debe realizar una reseccion con margenes
de seguridad, a menudo incluyendo los tejidos adyacentes,
como la musculatura peritumoral. La quimioterapia
adyuvante puede reducir o retrasar la aparicion de
metastasis a distancia (10, 20-21).

El prondstico es malo, con una supervivencia general a
los 5 afios de 50%. Entre los factores adversos de mal
pronodstico tenemos: tamafio del tumor mayor de 5 cm,
género masculino, edad mayor de 20 afios, necrosis
tumoral extensa, alto grado histolégico, gran numero de
figuras mitdticas, e invasidon neurovascular. En relacion
al tratamiento, no existe una terapia estandarizada,
generalmente el tratamiento es quirdrgico, con una
reseccion total de la lesion, aplicandose en algunos
casos radioterapia adyuvante. Los sarcomas sinoviales
han mostrado quimiosensibilidad a la ifosfamida y a la
doxorrubicina con una respuesta aproximada del 24%
(6, 22-25), demostrando mejoria en la supervivencia vy,
por lo tanto, debe ser considerada dentro del protocolo
de tratamiento de los pacientes con tumores primarios en
extremidades de alto riesgo (26).

Todos los pacientes con sarcomas de alto grado deben
ser remitidos a un oncodlogo para discutir el papel de la
quimioterapia como tratamiento coadyuvante a la cirugia.
La reseccion quirurgica de la lesién con margenes amplios
es el tratamiento ideal que debe realizarse siempre que
sea posible, teniendo en cuenta que la presencia de células
tumorales en los margenes de la reseccion, son un factor
de riesgo para la recurrencia del mismo; la amputacién del
miembro sélo debe contemplarse cuando no se le ofrece al

paciente un margen satisfactorio y adecuado de seguridad
con la cirugia conservadora de la extremidad (8-22).

Los procedimientos de preservacion de la extremidad no han
disminuido las tasas de supervivencia global y la recidiva
local asociado a salvar un miembro con la reconstruccion
con el uso de las endoprotesis, es ligeramente mayor de
lo que es después de la amputacién y/o desarticulacion,
por lo tanto este ultimo sigue desempefiando un importante
papel y ofrece un estandar al cual otros enfoques deben ser
comparados (10,14-18, 27-28).

En contraposicién con lo anteriormente, los sarcomas de
tejidos blandos que tradicionalmente se han manejado con
cirugias de escision amplia y radioterapia, reservando la
quimioterapia para la enfermedad avanzada, en la actualidad
los avances en la atencion multidisciplinaria han mejorado la
evaluacion y el tratamiento de los pacientes con este tumor,
de este modo la cirugia conservadora de la extremidad,
el uso de endoprétesis disefiadas a cada paciente, la
radioterapia, y agentes adyuvantes novedosos para tumores
especificos ya estan disponibles (24-29), reportandose que
del 89% de casos que requirid la colocacion de protesis en
miembros inferiores, soélo el 3,3% requirid nueva cirugia
para reemplazo protésico de recambio y desarticulaciéon de
cadera por aflojamiento aséptico de protesis y recurrencia
tumoral respectivamente (28).

La ubicacion mas comun de los sarcomas sinoviales
monofasicos son los miembros inferiores con un 56%,
siendo el muslo responsable de un 28% de las localizaciones
habituales. Tiene un promedio de 7 cm de diametro,
produciendo diseminacion metastasica a los ganglios
linfaticos regionales y/o los pulmones bastante frecuente
(25). Ademas, el sarcoma sinovial posee caracteristicas
clinicas y anatomopatoldgicas distintivas, y en base a su
moderada frecuencia de aparicion en las extremidades
se debe considerar por parte de los médicos clinicos y
patdlogos entre los posibles diagnodsticos diferenciales
(6-8, 31-32), siendo mal clasificado como fibrosarcoma en
ocasiones (31).

Por ultimo podemos concluir que los procedimientos
quirurgicos en el tratamiento de tumores en extremidades
se pueden dividir en reseccion amplia del tumor con
preservacion del miembro y uso de endoprotesis articuladas
0 no, o la desarticulacion, no existiendo evidencias clinicas
que soporten la ventaja sobre cualquier opcion terapéutica.
El objetivo principal de cualquier procedimiento oncoldgico
es controlar el tumor para disminuir la recurrencia local y
mejorar la supervivencia.
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