Revista de Patologia Respiratoria. 2012;15(2):61-63

H PATOLOGIA
H RESPIRATORIA
REVISTA DE s

PATOLOGIA RESPIRATORIA

www.elsevier.es/pr

NOTA CLINICA
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Resumen Los sarcomas sinoviales son neoplasias de tejidos blandos, afectan a adultos jovenes
y de mediana edad, no existen diferencias con respecto a la distribucion por sexo. Se localizan
en el 90% de los casos en las extremidades.

El sarcoma sinovial pleuropulmonar primario (SSPP) es muy poco frecuente, constituye el 0,1%
de los tumores pulmonares. Frecuentemente se manifiesta con tos y/o hemoptisis, el neumoto-
rax es una forma poco comun de presentacion.

Son tumores con mal pronostico y presentan alto riesgo de recidivas locales. Las mejores su-
pervivencias estan relacionadas con el tratamiento quirdrgico, siendo la reseccion completa
tumoral el principal factor prondstico. El tratamiento de eleccion es quirlrgico, seguido de
quimioterapia, radioterapia o ambas.

Presentamos el caso clinico de un sarcoma pleuropulmonar primario que clinicamente se ma-
nifestd como neumotorax.

KEYWPRDS Pleuropulmonary synovial sarcoma presenting as recurrent pneumothorax
Synovial sarcoma;
Pleropulmonary Abstract Synovial sarcomas are a soft-tissue neoplasms which affects young and middle-aged

synovial sarcoma; people, with no difference in distribution between sexes. They are located in the extremities in
Synovial sarcoma the 90% of the cases.
translocation gene Pleuropulmonary primary synovial sarcoma SSPP is very unusual, constitutes 0.1% of pulmonary
tumors. In most cases the SSPP present themselves with cough and / or hemoptysis whereas
pneumothorax is an uncommon form of presentation.
Prognosis is usually poor, they present high risk of local recurrence. The survival rate depends
on the surgical treatment, being the complete tumor resection the main predicting factor.
Surgery is the treatment of choice followed by chemotherapy, radiotherapy or both.
We present a case report of a pleuropulmonary synovial sarcoma which presented with
pneumothorax.
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Introduccion

El sarcoma sinovial pleuropulmonar (SSPP) es una entidad
descrita en la literatura desde hace 15 afos. Pertenece al
grupo de los sarcomas sinoviales, tumores malignos de ori-
gen mesenquimal de células fusiformes caracterizado por
una variable diferenciacion epitelial, y citogenéticamente
por una traslocacion cromosomal especifica t(X;18)
(p11.2;q11.2)". Debido a la similitud histoldgica es necesa-
rio la exclusion del sarcoma sinovial primario extratoracico
para confirmar el diagnostico de SSPP.

Son tumores agresivos, de evolucion prolongada, con ten-
dencia a la recidiva local. El tratamiento de eleccion es qui-
rargico, el papel de la quimioterapia (QT) y la radioterapia
(RT) alin no esta bien definido.

Caso clinico

Varon de 21 aifos sin antecedentes médicos que acudio a
Urgencias con un cuadro clinico y radiolégico compatible
con neumotodrax derecho. El paciente referia en los meses
previos, ocasionalmente y tras esfuerzos, disnea. Se de-
cidio la colocacion de un drenaje endotoracico y fue ingre-
sado. Tras la obtencion de la reexpansion pulmonar se
procedio al alta hospitalaria con un seguimiento ambulato-
rio. Diez dias después present6 de nuevo un cuadro clinico
y radiolégico compatible con hidroneumotérax que fue
drenado de nuevo. Realizamos una tomografia computari-
zada (TC) toracica que reveld un hidroneumotérax derecho
con una imagen densa pleuropulmonar (24 x 21 mm) cap-
tante de contraste, que retraia la cisura mayor hacia atras
(figs.1y 2). No habia signos sugestivos de lesion endobron-
quial. El pulmoén izquierdo no presentaba alteraciones.

Figura 1

Hidroneumotorax derecho con una imagen densa
pleuropulmonar (24 x 21 mm).

Ante estos hallazgos se decidio la realizacion de cirugia
videotoracoscopia VATS y biopsia pleuropulmonar. Visuali-
zamos un pulmon adherido por multiples adherencias la-
xas, engrosamineto pleuroparietal y nédulo en el lobulo
superior derecho (LSD) adherido a pleura parietal. El resul-
tado del estudio anatomopatoloégico fue de sarcoma sino-
vial primario monofasico. Dado el diagnodstico se realizo
una nueva anamnesis, no referia dolor articular, y amplia-
mos el estudio con una tomografia de emision de positro-
nes (PET) que mostro hipercaptacion tan sélo a nivel del
nodulo pulmonar y pleura parietal donde estaba adherido.
De forma programa realizamos una lobectomia superior
derecha y pleurectomia parietal de la zona apicoposterior.

En el estudio anatomopatologico de la pieza con técnicas
inmunohistoquimicas se observé positividad intensa y difu-
sa con vimentina, bcl-2 y CK policlonal. Positividad focal
con CK-7, EMA y calretinina. Tincion negativa con S-100,
Actina, TTF-1, CEA policlonal, desmina, CD-34 y CK-20. Los
resultados inmunohistoquimicos fueron compatibles con el
diagnostico de sarcoma sinovial monofasico. Se realizé la
determinacion de la traslocacion (X;18) que confirmo el
diagnostico.

Tras la cirugia, el paciente recibié QT, regimenes de iso-
fosfamida y doxorubicina, y RT adyuvantes.

Dos afnos después, el paciente permanece libre de enfer-
medad.

Discusion

Los sarcomas sinoviales representan entre el 3-10% de todos
los sarcomas?. Es una neoplasia de tejidos blandos originada

v

Figura 2

Imagen que retraia la cisura mayor hacia atras.
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no de tejido sinovial, sino de células mesenquimales pluri-
potenciales’. En el 90% de los casos se sitlia a nivel para-ar-
ticular en las extremidades, con frecuencia en las inferiores.

La exclusion de sarcoma sinovial primario extratoracico es
esencial para confirmar el diagndstico de SSPP.

EL SSPP es poco frecuente, constituye el 0,1% de todos los
tumores de pulmon. Afecta a varones jovenes y de mediana
edad y no existe diferencia de distribucion con respecto al
sexo*.

Histoldégicamente existen tres variantes, la monofasica
propiamente dicha (células fusiformes y raramente epitelia-
les), una variante epitelial monofasica y la bifasica (células
fusiformes y epiteliales). El diagndstico diferencial se plan-
tea, entre otros, con carcinoma sarcomatoide, blastoma
pulmonar, mesotelioma, tumor fibroso solitario, fibrosar-
coma, leiomiosarcoma y metastasis, por lo que para su di-
ferenciacién se hace necesario el empleo de técnicas
inmunohistoquimicas y ultraestructurales. Las células fu-
siformes y en menor medida las epiteliales se marcan con
vimentina, que es un marcador mesenquimal. Algunos sar-
comas sinoviales expresan proteina S-100, en nuestro caso
esta fue negativa. Es necesario para su diagnostico que un
marcador epitelal sea positivo.

Genéticamente se ha demostrado que en el 95% de los
casos de sarcoma sinovial existe una traslocacion reciproca
especifica en el cromosoma (X 'y 18) (p11.2, q11.2), esta
es el resultado de la fusion del gen SYT del cromosoma
18 con el gen SSX1 o S5X2 del cromosoma X. El 92% de los
SSPP son positivos para t(X; 18)°.

Suelen ser lesiones Unicas, de crecimiento lento, sin pre-
ferencia por ningln lébulo pulmonar. La localizacion endo-
bronquial es infrecuente.

La clinica mas frecuente es la tos y la hemoptisis, esta
Ultima debida a la presencia de formaciones quisticas y
lesiones necrohemorragicas del tumor. El 25% de los casos
son asintomaticos. En nuestro caso el tumor se manifestd
con clinica de neumotérax, forma poco comun de presen-
tacion.

Radiolégicamente, mediante la realizacion de una TC to-
racica podemos observar masas pulmonares de implanta-
cion pleuropulmonar con areas de necrosis y componentes
de tejidos blandos. Es frecuente la presencia de derrame
pleural ipsilateral y rara la afectacion de adenopatias me-
diastinicas.

El tratamiento es quirdrgico, tanto de la lesion primaria
como de las metastasis. Se deben realizar resecciones eco-
noémicas debido al alto riesgo de recidiva local, hasta un 75%
segln algunas series®.

La QT y la RT adyuvante pueden reducir y retrasar la apa-
ricion de metastasis a distancia. Actualmente se esta tra-
tando a los pacientes mediante cirugia seguida de QT y RT.

En pacientes irresecables o avanzados la QT y RT podrian
ser de utilidad. La respuesta a la QT es moderada, entorno

al 50% de los casos, con regimenes de isofosfamida y doxo-
rubicina’.

El pronostico es pobre, los sarcomas tienen una evolucion
prolongada, algunos pacientes sobreviven hasta 20 anos; sin
embargo la media de supervivencia es de 5-6 afos. Las me-
jores supervivencias estan relacionadas con el tratamiento
quirdrgico. EL SSPP es mas agresivo que el localizado en par-
tes blandas, con una media de supervivencia de 50 meses y
del 30 al 76% a los 5 afos segln las series®.

El tamafo tumoral (> 9 cm), el sexo masculino, la edad
(> 20), la necrosis extensa del tumor, la alta actividad mio-
tica (> 9-10 mitosis por campo), la invasion neurovascular y
la variante SYT-SSX1 son los factores que indican peor pro-
nostico’.

El principal factor prondstico es la obtencion o no obten-
cion completa de la reseccion tumoral.
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