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El Sarcoma Sinovial se considera, hoy en dia, como una entidad clinica y mor-
fologica bien definida y ampliamente descrita en la literatura. Los primeros casos
datan de 1983 y se deben a Stuer (18) y, posteriormente, aparecen los trabajos de
Rubens-Duval en 1910 (15). Estos dos cientificos fueron los primeros autores que
hicieron descripciones bastante detalladas de estos tumores, pero no fue hasta 1927
en que Smith (17) utilizé el término Sinovioma. Mais tarde, ya en 1936, Knox (6), se
refirid a ellos como Sarcomas Sinoviales (S.S.), término con el que ha llegado hasta
nosotros.

Etiologia

Hay casos que histologicamente se relacionan, por su localizacion anatomica
adyacente a una articulacion, con un origen derivado del tejido sinovial pre-existen-
te que forma parte de esa articulacion. Es &l ejemplo de los tumores localizados en
codo, pie o rodilla. Sin embargo, hay otras localizaciones que no tienen nada que
ver con la normal distribucion del tejido sinovial. Asi, nos encontramos con S.S. fa-
ringeos, laringeos, retroperitoneales, musculares (desarrollados dentro de é€l),
etc... Se piensa que estos S.S, se derivan de mesenquima primitivo indiferenciado
con capacidad multipotencial que en su maduracion siguiesen la linea de diferencia-
cion sinovial.

Se podria aplicar también este mecanismo histogénico a los casos de condro-
sarcomas u osteosarcomas extraesqueléticos o a los rabdomiosarcomas de vagina o
vesicula biliar, en donde no existe musculatura estriada.

Se describe, asimismo, como posible causa desencadenante del desarrollo pos-
terior de un S.S., el relato previo dentro de la historia del paciente de un traumatis-
mo local. Aunque hay que decir, en contra de otros casos, el que el dato del trauma-
tismo es relatado por el propio enfermo como posterior a la presencia de la masa tu-
moral.,

* Servicio de Angiologia y Cirugia Vascular.

**  Servicio de Cirugia General,
***  Servicio de Rehabilitacién,
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Clinica

En 1950, Pack y Ariel (13) hablan de una incidencia del S.S. del 8,4% dentro de
la totalidad de los tumores de partes blandas. Dato confirmado posteriormente por
Rusell y cols. (16).

En una amplia serie estudiada en Canada, se concluyd que la incidencia en la
poblacion era de 2,75/100.000 habitantes.

El §.S. tiene tendencia a la afectacion de varones, 1,5:1 (2) adolescentes y
adultos jovenes (entre 15 y 35 afios). No hay descrito afectacion en lactantes pero si
algunos casos en el que los pacientes estaban comprendidos entre los 6 y los 10
anos de edad. Ezinger, en su estudio publicado en 1983 (2), concluye que sobre 345
casos la edad media de aparicién fue de 26,5 afios, siendo menores de 50 afios el
90% y de estos el 75% de menos de 40 afios.

En cuanto a la preferencia por razas, no parece existir especial apetencia por
una determinada.

Con respecto a la clinica del paciente, éste suele referir el apercibimiento de
una masa, en ocasiones palpable, dolorosa. Pero la mayoria de las veces el hallazgo
es exploratorio por parte del médico. Se puede presentar como un cuadro de dolor
en una zona determinada o como limitacion de la capacidad funcional del miembro
afectado.

La presencia de otros sintomas mas especificos esta en relacion con la localiza-
cion primitiva del tumor (ej.: cuello, faringe, ...). Suele localizarse en las extremi-
dades y se caracteriza por la aparicion de una masa de crecimiento lento, que en la
mano y en el pie puede simular, al principio, un ganglién (3). De entre las localiza-
ciones mas comunes, el muslo es el lugar mas frecuente 19%, seguido del pie 18%,
rodilla 12%, regién escapulohumeral 8%, codo 7% y tobillo. Otras localizaciones
son: paladar blando, lengua, mandibula, region esterno-clavicular y region maxilo-
facial (9, 11, 12). ;

Como dato interesante cabe sefalar la localizacion en pared abdominal vy su re-
lacion con cicatrices antiguas de apendicectomias (2).

Radiologia

Aparte de clinico, el diagnostico suele ser radiogrifico. Apareciendo como ma-
sas redondeadas u ovaladas, de densidad homogénea y frecuentemente lobuladas.
El hueso suele estar respetado, aunque en pocas ocasiones hay reaccion peridstica
0 erosion osea superficial en aproximadamente el 18% de los casos. Como signo ra-
diologico mas relevante es la presencia en muchos casos de calcificaciones mas o
menos extensas (7) dentro del parenquima tumoral.

En la revision hecha por Varela y Rivas, sobre 850 casos de S.S. en el Instituto
de Patologia de las Fuerzas Armadas de EE.UU. (21), econtramos 32 casos con cal-
cificacion lo suficientemente extensa y clara como para justificar, junto a una mor-
fologia, radiologia y curso clinico peculiar, su separacion como entidad clinico-pato-
logica, denominando a esos tumores S.S. Calcificantes, de los que después hablare-
mos.
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Anatomia patologica

Bajo el punto de vista macroscopico suelen ser bien circunscritos, de forma
ovalada, esférica o multilobular, rodeados de una pseudocapsula fibrosa. A menudo
experimentan degeneracion quistica consecutiva a fendmenos de necrosis de coa-
gulacion del parénquima del tumor. Se fijan a estructuras vecinas, como vainas ten-
dinosas, tendones, nervios y musculos. Su tamarfo suele oscilar entre 4 y 20 cm. de
diametro. La consistencia de estos tumores depende de que su crecimiento haya si-
do lento o rapido, siendo en el primer caso mas friables y carnosos.

Microscopicamente se compone de dos tipos de células morfolégicamente dife-
rentes: células epitelioides y células fusiformes. Estas ultimas presentan niicleo
alargado y citoplasma escaso.

Bajo este punto de vista se pueden diferenciar dos tipos:

S.S. Bifasico: El mads frecuente. Hay estructuras sélidas o glandulares forma-
das por células epitelioides y haces de células fusiformes adheridas a las anteriores.
Su parénquima puede presentar depositos de colageno, cambios mixoides y dege-
neraciones quisticas.

$.S. Monofasico de tipo fibroso: Existen algunos casos de 5.S. formados casi
exclusivamente por elementos fusocelulares, aunque actualmente se duda de eti-
quetarlos como S.S. ya que son morfologicamente indistinguibles de los fibrosarco-
mas comunes.

S.S. Monofasico de tipo epitelioide: Masa tumoral constituida fundamental-
mente por elementos epitelioides.

S.S. Pobremente diferenciados: Dificil de diagnosticar. También llamados Sar-
comas Sinovioblasticos o Sarcomas Sinoviales Endotelioides. Suponen el 20% de
los S.S. Estan constituidos por cordones de células fusiformes u ovaladas, que pare-
cen responder a un estadio intermedio entre las células epitelioides y las fusifor-
mes.

Evolucion

Es un tumor considerado como de mal prondstico. Antiguamente se hablaba de
recurrencias locales en cerca un 70% de los casos, aunque en la actualidad con las
téecnicas mas avanzadas de diagnéstico v de tratamiento esta cifra oscila alrededor
del 35% (8, 14). Las recurrencias suelen aparecer los dos afos siguientes del co-
mienzo del tratamiento, aunque Ezinguer (2) describe siete casos en que las recu-
rrencias aparecen después de 8-10 afios de la reseccion quirirgica. Gran parte de
los S.S. desarrollan lesiones metastaticas, siendo los lugares de preferencia: pul-
mones, ganglios linfiticos y médula osea; con un 70-80% de casos de localizacién
pulmonar, siendo la via de propagacion hematogena.

La supervivencia del S.S. comin a los S afos oscila entre un 25% y un 5% én
las diversas series estudiadas (1, 5, 14). Segun Moberger (10), en el estudio que
realizo basandose en ciertos parametros, no existen diferencias pronosticas claras
en cuanto a edad o localizacion, pero si en cuanto al sexo, siendo mas favorable en
mujeres que en hombres. Asimismo, el pronéstico es mejor en S.S. que presentan
historia de dolor previa y los localizados en.cabeza y cuello, quizas debido al diag-
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nostico mas temprano de tales localizaciones. Ezinger (2) juzgo, segun el tamafio
del tumor, un peor pronostico hacia aquellos mayores de 4 centimetros de diametro.
En relacion al factor anatomo-patologico, la presencia de calcificaciones del paren-
quima tumoral habla de mayor supervivencia a medio plazo (20).

Tratamiento

La mayoria de los trabajos estudiados dirigen su atencion al hecho de que la es-
tirpacién local simple del tumor no es capaz del control del crecimiento y de la dise-
minacién del mismo. Se aconseja, pues, la extirpacion quirdrgica temprana y exten-
sa de la masa tumoral, con amplios margenes de seguridad que obligarian, si fuera
preciso, a la extirpacién del misculo o grupo muscular afectado.

La radioterapia es juzgada como buen método complementario de tratamiento.
Asi, Suit (19) ha descrito buenos resultados con dosis de 14.000 rads.. Por dltimo,
sefialar que pese a que todavia no existe una informacién amplia sobre los resulta-
dos de la quimioterapia, la utilizacion de la misma debe ser tenida en cuenta para
prevenir posibles micrometastasis.

Respecto a la forma calcificante de los S.S., matizada por Varela y Rivas (21),
decir que su localizacion es en extremidades de adultos jovenes y que representa el
8-10% de todos los tumores malignos de partes blandas. Su edad de aparicion esta
entre los 10 y 40 afios de edad, su localizacion preferencial es las extremidades infe-
riores (73%) y los pacientes suelen acudir a consulta por presentar una tumoracion
indolora el 50% de los casos y una masa dolorosa el 41%. El estudio radiologico re-
vela la presencia de masas extensamente calcificadas e independientes del hueso.
En el 85% de los casos referidos por estos autores el tratamiento inicial fue exéresis
del tumor y en cuatro del total de la serie estudiada la amputacion del miembro.
Aparecieron recurrencias locales en el 32% y metastasis pulmonares en 8 de dichos
enfermos.

El tratamiento postquirdrgico incluyé quimioterapia (2 casos), radioterapia en
3 y tratamiento combinado en otros 3. La supervivencia a los 5 afos es del 82,6%.

Descripcion del caso

Paciente de 25 afios que, el 8-11-84, ingresa en el Servicio de Consultas Exter-
nas por presentar hinchazon de 1/3 inferior de muslo izquierdo, de 11 meses de
evolucion. El motivo del ingreso se justifica para poder realizarle un estudio vascu-
lar mas preciso que nos oriente hacia la causa de su padecimiento. En la historia
efectuada al enfermo no hay nada que destacar en los concerniente a sus antece-
dentes familiares o personales. En la anamnesis relata que desde hacia 4 afos nota-
ba dolor ocasional y parestesias en rodilla izquierda, que el relacionaba con los cam-
bios climaticos. Dicho cuadro habia permanecido estable durante 11 meses, hasta
que comienza a aparecer la hinchazén de muslo bajo, no observada por el paciente y
si por su esposa. Comienza con dolor en sedestacion ocasionado, segun dice, por la
presion ejercida sobre el huego popliteo de las sillas. Asimismo, refiere molestias
al subir escaleras y a la flexion total de la rodilla.
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Exploracién: La exploracion clinica general y por aparatos, bateria analitica,
estudio de coagulacion y exploracion cardio-respiratoria, tan solo evidencid un
BRD, siendo el resto normal.

La exploracion vascular mostro:

Sistema venoso profundo: Paso troncular a nivel tibial posterior, popliteo y fe-
moral con velocimetria Doppler, estando en estos dos tiltimos focos la trasmision re-
trasada y siendo la intensidad pobre. La pletismografia sefialé un incremento del
tiempo de vaciamiento con un Médximo Desagiie Venoso disminuido. En miembro
inferior derecho: normalidad.

Sistema venoso superficial: Normal en ambos miembros.

La inspeccion y medicion de los miembros inferiores mostro:

— Hinchazon de muslo bajo izquierdo comparativamente.

— Hinchazoén de pantorrilla izquierda comparativamente.

— Longitud de miembro semejante.

— 1/3 inferior de muslo izquierdo con 5 cm. mas que en el derecho.
—Pantorrilla izquierda. 2 cm. mas a la derecha.

Sistema arterial: tanto la exploracién pletismogréfica como velocimétrica, pre-
siones segmentarias, pruebas de esfuerzo, fueron normales.

El enfermo es posteriormente sometido a estudio radiologico simple, observan-
dose en proyecciones de frente y de perfil: tumoracion calcificada paraostal de gran
tamano a nivel de 1/3 inferior de muslo izquierdo, sin compromiso 6seo alguno (fig.
1).

La flebografia realizada mostrd: imagenes de comprension extrinseca de vena
poplitea y vena femoral superficial, con un drenaje venoso enlentecido comparati-
vamente. Resto normal, (fig. 2).

La arteriografia evidencié una tumoracion ricamente vascularizada a expensas
de la primera porcién de la arteria poplitea y del tercio distal de la femoral superfi-
cial. No desplazamientos de ejes arteriales. No imagenes de estenosis (fig. 3).

La concurrencia tanto de los datos clinicos como de los hallazgos angiograficos
nos lleva al diagnostico de presuncion de Sarcoma periostal de partes blandas.

Con este diagnostico, se decide someter al enfermo a tratamiento quirdrgico
realizindose unos dias mds tarde.

Intervencién: Incision cutdnea vertical posterior que, al llegar al pliegue popli-
teo, lo cruza trasversalmente, descendiendo 4 cm. por su borde externo. Tras inci-
sion aponeurdética, se encuentran los dos ciaticos popliteos englobados en la cipsula
del tumor, que es necesario abrir para la total liberacion de los mismos. Se ligan pe-
diculos vasculares nutricios del tumor, que aparece bien encapsulado y limitado por
los misculos semitendinoso, semimembranoso y biceps femoral. En su cara poste-
rior el tumor engloba a la vena poplitea, que es necesario resecar en una extension
de 8 cm. La arteria no esta englobada y se libera con entera facilidad. Exéresis del
tumor. Tamano 16 X 11 X 7.

El estudio anatomopatologico di6 como resultado a nivel macroscopico una tu-
moracion con superficie aparentemente encapsulada, nodular, de coloracion grisa-
cea. Consistencia moderada con zonas pétreas. Microscopicamente: neoformacion



ANGIOLOGIA EDEMA FLEBECTASICO POR SARCOMA SINODVIAL PAG
VOL. XXXVIII, N° 4 217

teletipica generada a expensas del mesotelio sinovial, estando constituida por célu-
las fusiformes de limites imprecisos con nicleos redondeados u ovalados, con dis-
creta discariosis y actividad mité6tica, entre. lo que se aprecian estructuras glandu-
loides tapizadas por una capa de células cuboideas. Destaca la presencia de focos

FIG, 1.- Radiografia simple: Tumoracion calcificada paraostal de gran tamafio en 1/3 inferior del muslo
izquierdo, sin compromiso 6seo

FIG. 2.- Flebografia: Imiagenes de compresion extrinseca de vena poplitea y vena femoral superficial,
con drenaje enlentecido comparativamente

de calcificacion, necrosis y hemorragia, asi como un infiltrado inflamatorio. Todo
ello confirmo nuestra impresion preoperatoria, con el diagndstico de Sinoviosarco-
ma de Patron Bifasico.

El postoperatorio del enfermo transcurrié con entera normalidad. Los estudios
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complementarios: ecografia hepatica, estudio 6seo completo y TAC pulmonar tan
solo evidencié una imagen hipodensa a nivel del misculo psoas izquierdo, de dudo-
sa valoracion patologica.

Tras la actuacion quirurgica, el paciente ha estado siendo tratado por el Servi-
cio de Oncologia de esta ciudad Sanitaria, sometiéndole a dos ciclos de citostaticos
de 5 dias de duracion, con un intervalo entre ellos de 3 semanas.

3 4 5

FI1G. 3.- Arteriografia: Tumoracion ricamente vascularizada a expensas de la 1* porcion de la A. poplitea
y 1/3 distal de la A. femoral superficial. No desplazamiento de ejes arteriales ni imdgenes de estenosis.
FIG. 4.- Flebografia postoperatoria: Rica red colateral a nivel poplitea, que drena a un eje femoral
normal.

FIG. 5.- Radiografia: Normalidad.

La revision efectuada a los cuatro meses (20-3-85) mostro un paciente de buen
estado general, impresion subjetiva de mejoria refiriendo tan sélo hinchazén de
pierna que va aumentando a lo largo del dia y parestesias de dificil precisién en la
zona correspondiente a hueco popliteo y rodilla. La medicion del didmetro de ambos
miembros inferiores dié como resultado un incremento significativo a expensas del
miembro afectado.

— Muslo bajo izquierdo: 55 cm. — Muslo bajo derecho: 52,5 cm.
—Pantorrilla izquierda: 40 cm. —Pantorrilla derecha: 37,5 cm.
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El estudio velocimétrico mostré un paso no troncular y disminuido a nivel po-
pliteo. El estudio flebografico del miembro inferior izquierdo evidencié una rica red
colateral a nivel de poplitea, que drena a un eje femoral normal (fig. 4). Estudio ra-
diologico, normal (fig. 5).

Estudios complementarios: TAC pulmonar, ecografia hepatica y estudio 6seo,
enteramente normal,

En octubre de este afio ha sido sometido a nuevo estudio completo, sin obser-
var hallazgos que nos puedan hacer pensar bien en una recidiva local o en afecta-
cion a distancia.

En las revisiones hechas al enfermo nos ha llamado la atencién la gran diferen-
cia de diametro de ambos miembros inferiores, pese a la utilizacién de contencion
elastica continua. Pero ello se debe a que el paciente ha sufrido un gran incremento
de peso en estos meses (12 Kg) desde su alta hospitalaria.

Actualmente el enfermo se encuentra haciendo vida normal y atendiendo a sus
demandas profesionales, sin que su anterior padecimiento le imposibilite para ello.

Discusion

Nos ha movido a la publicacion de este caso el hecho de tratarse de un hallazgo
que normalmente escapa a la patologia que habitualmente solemos encontrar en
nuestra practica clinica diaria.

Estos enfermos suelen ser orientados hacia servicios de Cirugia General o de
otras especialidades quiriirgicas relacionadas con los lugares de localizacion (ORL,
...) (13). El hecho de que haya llegado a nosotros se ha debido a que su padecimien-
to debuto con un cuadro flebectdsico en el miembro inferior, que motivé la consulta.

En este caso, hay varios datos, que convendria sefalar en cuanto responden a
hallazgos que se incluyen claramente con lo reflejado en la literatura médica. Asi,
destacariamos el sexo, la edad de aparicion y la localizacion del tumor, que suelen
estar entre las caracteristicas principales que las diversas revisiones nos han most-
trado.

El estudio de Varela-Rivas (21) habla de que por lo habitual en el 50% de los
casos se suele presentar como tumoracion indolora y en el 41% como masa doloro-
sa. Pensamos que ese 9% no aclarado por ellos debe corresponder a cuadros que se
manifiestan inicialmente de otras formas, entre las que deberiamos quizas incluir
ésta, la cual se presenta solo con dolor y acompaifiandose de hinchazén del miembro
afecto, sin apreciacion subjetiva de masa tumoral.

Respecto a las manifestaciones dentro de la literatura médica sobre presencia
de Sarcoma-Sinovial y su relacion con ejes vasculares, la revision que hemos hecho
sobre los ultimos 10 afos (75-85) solo ha dado como resultado tres claras referen-
cias. La primera de ellas nos habla de la presencia de un falso aneurisma consecuti-
vo a un Sarcoma-Sinovial (22); la segunda, de afectacion de la bifurcacion carotidea
(4); y, por ultimo, un caso que refiere el englobamiento del plexo braquial por un S.
S. Referencias a compromisos de ejes venosos y cuadro de edema consecutivo, no
hemos podido encontrar ninguna, lo que craemos que es debido parcialmente a que
en el caso que referimos el tamafio de la tumoracion era lo suficiente importante co-
mo para propiciarlo y los hallazgos habituales se encuadran dentro de tumores cu-
yas dimensiones suelen corresponder a S.S. pequefios o de mediano tamafio.
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Creemos que este caso debe encuadrarse dentro de los S.S. Calcificantes, co-
mo acertadamente sefala Varela-Rivas (21), pues responde en general a las carac-
teristicas por ellos matizadas y, por ende, nos anima en lo concerniente tanto a la
supervivencia del paciente como a las posibles recidivas.

Como conclusion sefialariamos que, pese a lo raro de este cuadro, ante toda fle-
bectasia de miembro inferior en varon joven y sin antecedentes claros que la pue-
dan justificar hay que contar con la posibilidad etiolégica de una compresion extrin-
seca del eje venoso de origen tumoral.

RESUMEN

Se presenta un caso de edema flebectdsico consecutivo a compresion extrinseca del eje venoso de
origen tumoral, con el diagndstico etiologico de SARCOMA SINOVIAL. Se hace una exposicion de las
caracteristicas mas sobresalientes de esta patologia, para finalizar con la presentacién del caso y la dis-
cusion del estado actual de este raro cuadro en la prictica vascular.

SUMMARY

After several commentaries about etiology, clinic, radiology, pathological anatomy, evolution, and
treatment, a case of phlebectasic edema because of synovial sarcoma is presented and discussed.
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