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Sarcoma sinovial renal primario:
reporte de caso y revision de la literatura
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INTRODUCCION

El sarcoma sinovial (SS) es un tumor mesenquimdtico
que afecta las extremidades de adultos jévenes, y puede
comprometet otros sitios como cabeza, cuello, corazén,
duodeno, pleura, pulmén, mediastino, pared abdominal,
préstata y rindn.

El sarcoma sinovial renal (SSR) es una entidad rara con
un prondstico no claro. Fue descripto en 1999 por Argani
y colaboradores y publicado en 2000'. Hasta la fecha se
publicaron menos de 130 casos de SSR primario®?,

La edad media de diagndstico es de 36,5 afos (27-
48,8), con una relacién de género de 1:1. E1 98% de los
pacientes es asintomdtico®, siendo la hematuria y/o dolor
abdominal, asociado o no a mas palpable, las formas de
presentaciéon mds comunes.

En la tomografia computarizada (TC) se evidencia
generalmente como una gran masa de partes blandas,
bien definida, y que puede extenderse a la pelvis renal
o0 a la regién perinéfrica. También se observan realce
heterogéneo, hemorragia, calcificaciones, septos y niveles

de liquidos.

La descripcién morfoldgica de sus caracteristicas
microscopicas identifica tres subgrupos diferentes:
1) SSR monofisico, que consiste Unicamente en
un componente de células fusiformes de origen
mesenquimatoso; 2) SSR bifdsico, con células epiteliales
y células fusiformes; y 3) SSR con células pobremente

diferenciadas.

EL SS se caracteriza por una fusién de genes SYT-SSX
con una translocacidn especifica, en la mayoria de los
casos t (X; 18) (p11.2; ql1). Cuando los resultados
inmunohistoquimicos no son categdricos, se requiere
de la realizacién de estudios de reordenamientos
cromosdmicos como la reaccién en cadena dela polimerasa
de transcripcidn inversa (reverse transcriptase polymerase
chain reaction, RT-PCR) o la hibridacién fluorescente in
situ (fluorescence in situ hybridization, FISH).

Las directrices internacionales recomiendan la reseccién
quirtrgica con un margen de al menos 2 cm para los
sarcomas, pero la escision radical o la reseccién completa
del compartimento anatémico no son rutinariamente
necesarias.

REPORTE DE CASO

Se trata de un hombre de 38 anos de edad sin
antecedentes de relevancia que consulta por hematuria de
una semana de evolucién. Al examen fisico y laboratorio
no se encuentran anomalias. Se realiza una ecografia y
TC que muestran una masa sélida de 5,5 x 6,6 cm con
realce heterogéneo y dreas quisticas con calcificaciones
pequenias, en el tercio medio e inferior renal derecho,
confinado a la cdpsula (Figura 1). Se efectia TC de
torax sin hallazgos patolégicos. Con el diagnéstico de
tumor renal primario se realiza nefrectomia parcial
derecha laparoscépica. El posoperatorio no presenta
complicaciones.
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Figura 1. Masa sélida con densidad de tejido blando con realce heterogéneo y areas quisticas y pequefias calcificaciones en la

pared en incidencias coronal (A) y axial (B, C)

En la microscopia se observa una formacién heterogénea,
solido-quistica, en sectores de aspecto papilar de
4,5 x 5,5 cm. La microscopia muestra una neoplasia
indiferenciada mesenquimdtica constituida por células
elongadas dispuestas en fasciculos densos con presencia
de nicleos ovoides con pequenio nucléolo y citoplasma
elongado. Se disponen en forma compacta y patrén
fusiforme, observindose en sectores apariencia mixoide,
extensas dreas de necrosis y numerosos vasos elongados
arborescentes. Margenes negativos, pT1b.

El anilisis inmunohistoquimico, empleando el método
de estreptavidina-biotina-peroxidasa, evidencia marco
positivo para Bcl2, CD99 y vimentina, y focalmente
positivo para antigeno epitelial de membrana. PAX-8,
CK7, 5100, desmina, CKAE1/AES3 resultan negativos
(Figura 2).

Con el objetivo de confirmar el diagnéstico de SS, se
realiza FISH utilizando el rearreglo SS18 (18q11.2),
detectando la translocacién que involucra el SS18 locus.

Se discute el caso con el Servicio de Oncologia y se decide
completar la nefrectomia. No hay hallazgos patoldgicos
en la pieza. A los 10 meses del posoperatorio el paciente
presenta metdstasis en ganglios en regién gastrohepética
y pulmén confirmada por histopatologia. Realiza 6 ciclos
de doxorrubicina. Presenta progresion ganglionar, por lo
que pasa a segunda linea de tratamiento con ifosfamida.
Actualmente se encuentra en el segundo ciclo.
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Figura 2. Hematoxilina y eosina (H&E) e inmunohistoquimica
marcan positivo para Bcl2, CD99 y vimentina, y focalmente
positivo para antigeno epitelial de membrana (epithelial
membrane antigen, EMA).

DISCUSION

Los SS representan el 5-10% de los sarcomas
del adulto y se encuentra mds comiinmente en
las grandes articulaciones. Los SSR primarios
representan menos del 1% de los tumores renales.
El mis comin es el leiomiosarcoma, seguido del
rabdomiosarcoma, condrosarcoma, osteosarcoma,
liposarcoma, angiosarcomay hemangiopericitoma.



La mayoria de los pacientes (98%) es sintomdtica
al diagnéstico: dolor (67%), seguido de hematuria
(38%) y masa renal palpable (25%). Se observa fiebre,

hipertensién arterial y disuria en menos del 2%*.

Hallamos solo dos casos tratados con nefrectomia
parcial en series de 16 y 12 pacientes™’.

Al haber muy pocos casos, no existen guias de
tratamiento. La reseccién quirtrgica es el tratamiento
estindar para tumor primario, recurrencia local o
metdstasis pulmonar solitaria. El beneficio clinico de la

quimioterapia adyuvante es controversial,

Las guias internacionales de sarcomas recomiendan la
reseccién con al menos 2 cm de margen.

Al-Hussaini y colaboradores demostraron que la
terapia local, incluida la reseccién quirtirgica amplia, con
radioterapia o sin ésta, es eficaz para prevenir la recaida

local de SS°.

Se sabe que los carcinomas de células renales no
son radiosensibles, mientras que los SS si lo son. En
SSR, la radioterapia se utiliz6 sola o combinada con
quimioterapia en casos con invasién local después de la
cirugia o recurrencia metastdsica.

Si bien no hay beneficio probado de quimioterapia
adyuvante, podria ser sensible a altas dosis de ifosfamida
y adriamicina o doxorrubicina, especialmente en los
tumores mayores de 5 cm®. Se han comunicado
casos con metdstasis con favorable respuesta a estos
quimioterdpicos®’,

CONCLUSION

En resumen, el SSR primario presenta un
comportamiento agresivo con pobres resultados
oncolégicos. La cirugia es la primera linea de tratamiento
en la enfermedad localizada. Los casos metastdsicos
presentan beneficio con quimioterapia.
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