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Resumen

El sarcoma sinovial es una entidad bien definida clinica y morfolégicamente y, a pesar de su nombre, es muy raro en las cavidades ar-
ticulares. Este sarcoma afecta zonas sin relacion aparente con las estructuras sinoviales y representa entre el 5% y el 10% de todos los
sarcomas de los tejidos blandos. Se encuentra con mayor frecuencia en las extremidades, especialmente en las inferiores, donde tiende
a localizarse en la vecindad de las grandes articulaciones; se han informado muy pocos casos de sarcomas sinoviales en las manos o los
pies, con una evolucion clinica favorable. Asi mismo, es mas frecuente de 15 a 40 afios de edad (con una edad media de 34 afios). Este
articulo presenta el caso de una mujer adulta a quien se le realizo el diagnéstico histopatolégico e inmunohistoquimico de un sarcoma
sinovial en el quinto dedo de la mano derecha.
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Abstract

Synovial sarcoma is a clinically and morphologically well defined entity which, in spite of its name, is rare in joint cavities. This sarcoma
affects zones without any apparent relation to synovial structures and represents from 5% to 10% of all sarcomas in soft tissues. It is most
frequently found in the extremities, especially the lower ones, where it tends to be located in the vicinity of the major articulations; there
are very few favorable reports on the clinical evolution of synovial sarcomas in the hands or feet. It is most frequent between the ages of
15 to 40 (median age, 34). This article presents the case of an adult woman who underwent histopathologic and immunohistochemical
diagnosis of a synovial sarcoma on the little finger of her right hand.
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Introduccion

El sarcoma sinovial es una entidad bien definida
tanto desde el punto de vista clinico como desde
el morfolégico, y que, a pesar de su nombre, es ex-
traordinariamente raro en las cavidades articulares,
pues afecta, mas bien, a zonas sin relacion aparente
con las estructuras sinoviales. Estas zonas afecta-
das se localizan, principalmente, en las regiones
pararticulares de las extremidades; en general, con
relacién cercana a las vainas tendinosas, bursas y
capsulas articulares.

En las primeras descripciones que se hicieron
del sarcoma, se puntualizé su similitud histologica
con la sinovia en desarrollo, pero no existen pruebas
de que este tumor se origine a partir de la sinovial,
ni de que se diferencie en este sentido. En 1927
Smith utiliz6 el término de sinovioma (1), mientras
que Lejars y Rubens-Duval (2) prefirieron el de
endotelioma sinovial. Actualmente se sabe que las
diferencias inmunohistoquimicas y ultraestructu-
rales entre el sarcoma sinovial y la sinovial normal
son tales que la mayoria de los autores consideran
al nombre de sarcoma sinovial una denominacién
procedente de los primeros trabajos publicados, y
que su nombre deberia cambiarse.

El sarcoma sinovial representa entre el 5% y el
10% de todos los sarcomas de los tejidos blandos (3).
En una revision de 6.000 pacientes con sarcomas de
partes blandas el 6% de los casos eran sarcomas sino-
viales (4). Es més habitual en adolescentes y adultos
jovenes de 15 a 40 afios de edad, con una edad media
de 34 afios, y se presentan casos en edades extremas
desde los 6 afios hasta los 82 afios (5); incluso exis-
ten casos informados en recién nacidos (6). Es mas
frecuente en los hombres que en las mujeres, con una
relaciéon hombre/mujer de 1,2:1, sin predileccién por
una raza especifica (5).

En este trabajo se propone describir un caso de
sarcoma sinovial localizado en un dedo de la mano
y realizar una discusién sobre el tema.

Caso clinico

Mujer de 65 afios con una masa lobulada en tejidos
blandos de 1 cm de didmetro, localizada en lado ra-
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dial del quinto dedo de la mano derecha, de 6 meses
de evolucion. Se le realiz6é una resecciéon con una
impresion diagnéstica de quiste sinovial. El informe
de patologia informo un carcinoma papilar digital;
posteriormente se hizo revision del caso, asi como
estudios de inmunohistoquimica, que mostraron un
tumor bifésico fusocelular con multiples estructuras
glandulares de epitelio columnar, cuboidal y focos
escamoides (Figura 1).

Figura 1. Caracteristicas histopatologicas de la lesion. A y B: se reco-

nocen elementos epiteliales glandulares bien diferenciados (H&E 4x
y 40x). C y D: componente de células fusiformes con atipia nuclear
(H&E 4x y 40x).

Tanto el componente estromal como el epitelial
mostraron reactividad fuerte para el antigeno epi-
telial de membrana Bcl-2 y CD99; la citoqueratina
AEI1-AE3 fue positiva en los elementos epiteliales y
focal en el estroma. El indice de proliferacion celular
Ki67 es alto; sobre todo, en el epitelio. Se realiza-
ron otros marcadores adicionales, con positividad
para citoqueratina 7 y WT1. La citoqueratina 20,
CA 125, receptores de estrégenos, CEA, TTF1 y
tiroglobulina fueron todos negativos (Figura 2). Los
aspectos mas relevantes del estudio de inmunohis-
toquimica se encuentran descritos en la Tabla 1.

Estrategia de basqueda de la literatura

Se realiz6 una busqueda estructurada de la literatu-
ra utilizando las bases de datos MedLine, Scielo, e
Imbiomed, con los términos synovial sarcoma, hand
y limb, desde enero de 1950 hasta enero de 2009.
Con posterioridad a la busqueda, fueron analizados
los articulos considerados relevantes por parte de los
autores para la discusion de este tema.
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Figura 2: Hallazgos de inmunohistoquimica en lalesion. A: reactividad
del componente fusocelular para CD99. B: positividad del componente
fusocelular para Bcl2. C: marcacién positiva para EMA en los dos com-
ponentes de la lesion, el epitelial y el fusocelular. D: Ki67 en el cual
se observa proliferacion celular elevada en el componente epitelial

y fusocelular.

Tabla 1. Resumen de condiciones inmunohistoquimicas.

Anticuerpo

primario Clonalidad Laboratorio  Dilucion
AE1AE3 Monoclonal Dako 1:100
CK7 Monoclonal Dako 1:100
EMA Monoclonal Dako 1:100
Bcl-2 Monoclonal Dako 1:50
CD99 Monoclonal Dako 1:100
WT1 Policlonal Novocastra 1:100
CK20 Monoclonal Dako 1:25
Estrégenos Monoclonal Dako 1:50
CA125 Monoclonal Novocastra 1:100
CEA Policlonal Novocastra 1:50
TTF1 Monoclonal Dako 1:50
Tiroglobulina Policlonal Novocastra 1:100
Ki67 Monoclonal Dako 1:50

Discusion

El sarcoma sinovial ha sido clasificado dentro de
un grupo heterogéneo de neoplasias, denominado
“tumores malignos de tipo incierto de partes blan-
das”, los cuales se consideran de histogenia incierta
porque no tienen una contrapartida precisa en los
tejidos normales (7). 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 rodilla (Tabla 2).

Tabla 2. Localizacién anatémica del sarcoma sinovial (4).

Localizaciéon anatomica Porcentaje
Cabezay cuello 9
Tronco 8
Extremidades superiores 23
Extremidades inferiores 60

Los tumores de las extremidades superiores, que
representan alrededor del 10% al 15% de todos los
casos, se distribuyen en la region del antebrazo y
la mufieca, el hombro, el codo y el brazo, y menos
frecuentemente, en la mano; se han informado muy
pocos casos de sarcomas sinoviales menores de 1 cm en
las manos o los pies con una evolucién clinica favorable
(8), como en el caso objeto del presente estudio. Estas
lesiones guardan intima relacion con tendones y vainas
tendinosas. Son raros en las cavidades articulares,
donde representan menos del 5% de los casos (8).

Después de las extremidades, la segunda loca-
lizacién en frecuencia es la region de la cabeza y el
cuello: entre el 5% y el 10% de todos los casos; se han
descrito casos en los senos paranasales (9), la man-
dibula y la glandula parotida (10). Generalmente,
el sarcoma sinovial se ha descrito en cualquier loca-
lizacién anatémica, como el corazén (11), la region
pleuropulmonar (12), el rifion (13), la préstata (14),
el higado (15), el mediastino (16), el retroperitoneo
(17) y el aparato gastrointestinal (18).

La imagen macroscépica es variable: tienden
a ser masas lobuladas o multilobuladas, muy bien
delimitadas y recubiertas por una pseudocipsula
fibrosa; pueden formar estructuras quisticas y cal-
cificaciones. Al corte son de color amarillento, y
pueden alcanzar un tamafio de 15 cm o incluso mas,
pero la mayoria miden entre 3 y 6 cm al momento
del diagnéstico.

El sarcoma sinovial esta conformado por dos tipos
de células de distinta morfologia: células epiteliales
similares a las de un carcinoma y células fusiformes.
Estas tltimas se combinan en diferentes proporcio-
nes, forman un espectro morfolégico continuo y
pueden clasificarse en tipo bifdsico, con componentes
epitelial y fusiforme claramente identificables; tipo
monofdsico fibroso; tipo monofasico epitelial, raro, y
tipo poco diferenciado de células redondas (19).
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El tipo bifasico es facil de reconocer, por la
coexistencia de células epiteliales y fusiformes de
tipo fibroblastico, las cuales, aunque de distinta
morfologia, estin relacionadas histogenéticamente;
las células epiteliales son cubicas o cilindricas y se
disponen en cordones solidos, nidos o estructuras
glandulares que contienen secreciones eosinofilicas
homogéneas. El componente de células fusiformes
que rodea a las células epiteliales estd formando,
en su mayor parte, por células alargadas de aspec-
to uniforme con citoplasma pequefio y ntcleos
ovalados, y que se disponen formando sabanas
solidas, las cuales recuerdan a muchos aspectos de
un fibrosarcoma (8), como en nuestro caso. Las
mitosis se encuentran tanto en las células epiteliales
como en las fusiformes, pero, en general, el conteo
de mitosis es menor de dos mitosis por campo de
alto poder. Las areas celulares del sarcoma sinovial
alternan habitualmente con otras menos celulares,
que muestran hialinizacién, degeneracién mixoide
o calcificacién; este altimo elemento, sélo presente
en el 20% de los sarcomas sinoviales (19-22). Los
mastocitos son otra caracteristica tipica del sarco-
ma sinovial, y son mas numerosos en las zonas de
células fusiformes.

El tipo monofasico fibroso es relativamente fre-
cuente, y su existencia se confirma por la positividad
de las células fusiformes para antigenos epiteliales
y las caracteristicas ultraestructurales y de gené-
tica molecular; ademas, comparte caracteristicas
morfolégicas con el tipo bifasico, como el aspecto

de las células (8).

El tipo monofisico epiteliode es una neoplasia
mucho mas rara, y este diagnostico es dificil de es-
tablecer con cierto grado de certeza si no se recurre
a estudios de genética molecular; de otra manera,
serian diagnosticados como tumores epiteliales
benignos o malignos (8).

Es importante reconocer el sarcoma sinovial mal
diferenciado porque se comporta de manera mas
agresiva y produce metastasis (23-25). El estudio
histolégico puede mostrar tres tipos de patrones:
un patron epiteliode de células grandes con nacleos
redondos y nucleolos prominentes; el segundo, un
patrén de células pequefias y redondas; y el tercero,
un patrén de células fusiformes, con alto conteo
mitético y areas de necrosis (26).
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La mayoria de los sarcomas sinoviales tienen
positividad focal para el antigeno epitelial de
membrana (EMA), en el 97% de los casos, y para
citoqueratinas, en el 69%; y la intensidad de la tin-
cién es mayor en el componente epitelial que en el
fusiforme (27). Asi mismo, los sarcomas sinoviales
expresan individualmente citoqueratinas 7, 19 y
18 en porcentajes variables, como 79% para cito-
queratina 7, 60% para citoqueratina 19 y 45% para
citoqueratina 18, en el sarcoma sinovial monofasico
(28). CD 99 es positivo en el 60% al 70% de los
casos (29). La proteina Bcl2 se expresa de manera
difusa en la casi totalidad de los sarcomas sinoviales;
sobre todo, en las células fusiformes (30). Un 30%
de los sarcomas sinoviales muestran inmunorreacti-
vidad focal para la proteina S-100 (29), y la mayoria
de no expresan CD34 (31).

El presente caso tiene positividad para EMA,
Bcl2 y CD99 tanto en el componente epitelial
como en el fusocelular (Figura 2); la citoqueratina
AEI1-AE es positiva en los elementos epiteliales, y
focal en el estroma.

En la totalidad de los sarcomas sinoviales, inde-
pendientemente de su tipo, se encuentra la trans-
locacién t(X;18)(pl1;qll) (32). Esta translocacion
implica la fusion del gen SYT del cromosoma 18 con
los genes SSX1, o SSX2 del cromosoma X (los dos
en Xpl1), o menos frecuentemente, con el gen SSX4
(33). Una observacién constante es el aumento de la
expresion de los genes que intervienen en la via de
sefializacion Wnt; entre ellos, el TLE1 (34).

El sarcoma sinovial bifisico puede ser similar a
otras neoplasias, como los carcinosarcomas, el tumor
maligno de la vaina nerviosa periférica (TMVNP)
glandular y el mesotelioma maligno. El sarcoma si-
novial monofasico fibroso plantea como diagnédsticos
diferenciales otras neoplasias fusocelulares, como
el fibrosarcoma, el leiomiosarcoma, el TMVNP, el
hemangiopericitoma y el carcinoma fusocelular.
Para distinguirlos hay que recurrir, a menudo, a un
conjunto de técnicas de inmunohistoquimica, y
en los casos dificiles, a estudios citogenéticos o de
genética molecular (32).

La distincién de las formas epiteliales puras
del sarcoma sinovial de los carcinomas anexiales
0 metastaticos es practicamente imposible si no se
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encuentra focos de patrén bifasico (32). El sarcoma
sinovial mal diferenciado se parece a los tumores de
células pequenas y redondas, como los tumores de la
familia del sarcoma de Ewing, el neuroblastoma, el
rabdomiosarcoma, el condrosarcoma mesenquimal
y el linfoma. La identificaciéon de un componente de
bajo grado tipico de un sarcoma sinovial monofésico
o bifasico facilita el diagnéstico de sarcoma sinovial
poco diferenciado, pero si no existe este compo-
nente, para su distincion se debe recurrir a técnicas
complementarias (8).

La supervivencia a los 5 afos de los sarcomas si-
noviales oscila entre el 36% y el 76%, segtn las series
revisadas (5, 35), con un porcentaje de recidivas menor
del 40% al haber una reseccién quirtirgica adecuada
y amplia, y radioterapia complementaria (36). En la
mayoria de los casos de recidivas, estas se manifiestan
en los dos primeros afios del tratamiento inicial.

Las lesiones metastasicas se desarrollan en
alrededor de la mitad de los casos, tienden a ser
tardias (hasta 26 afios después) y la localizacion
mas frecuente es el pulmon, seguida de los ganglios
linfaticos y la médula 6sea (26); la imagen histolos-
gica suele ser similar a la de la lesién primaria, con
un patron fusocelular mas prominente y una mayor
actividad mitética. Se han descrito como factores de
bajo riesgo de metastasis la edad del paciente (menor
de 25 afios), el tamafio del tumor (menos de 5 cm)
y ausencia de areas poco diferenciadas (36).

En conclusion, el sarcoma sinovial se constituye
en uno de los sarcomas de tejidos blandos de presen-
tacién mas frecuente, posee caracteristicas clinicas
y anatomopatologicas distintivas, y pese a su baja
frecuencia de aparicion en las partes distales de las
extremidades, se deben considerar por parte de los
médicos clinicos y patélogos entre los posibles diag-
nosticos al momento de enfrentarse a un paciente
con una lesién de tejidos blandos en las manos.
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