Sarcoma sinovial e espacio parafaringeo.
Actualizacion diagnostica y terapeutica
Synovial sarcoma of the parapharyngeal
space. Update in diagnosis and treatment

Moreno-Luna R - Castro D - Reyes Tejero IM
Medinilla A. - Allely MD . Garcia Perla A - Esteban F

RESUMEN

El sarcoma de Sinovial es un tumor mesenquimal maligno, que
representa hasta 10% de todos los sarcomas de tejidos blandos.
Afecta mas frecuentemente a los adultos jovenes y se encuentra
por lo habitual en las regiones periarticulares de las extremidades.
Sin embargo, puede aparecer en otras localizaciones, como en la
regién de la cabeza y el cuello, el corazon, la pared abdominal, el
mediastino v en el pulmén. Los Sarcomas Sinoviales de cabeza y
cuello son raros, alcanzando hasta el 3% de todos los sarcomas
sinoviales y tipicamente se localizan en hipofaringe y en el espacio
parafaringeo. El tratamiento y sequimiento se encuentran en cons-
tante revisién. Presentamos dos casos en los que se discuten las
diversas opciones diagnosticas y terapeuticas.
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ABSTRACT

Synovial sarcoma (SS) is a malignant mesenchymal tumour, which
makes up to 10% of all soft tissue sarcomas. It most often affects
young adults and is commonly found in periarticular sites of the ex-
tremities. S5 may occur in other locations, including head and neck,
heart, abdominal wall, mediastinum, and lung. Synovial sarcomas
of the head and neck are rare, representing 10% of all synovial
sarcomas, and are typically localising in the hypopharynx or parap-
haryngeal space. Two cases are presented, and both treatment and
follow-up protocols are discussed.

Key words: synovial sarcoma; head and neck cancer; hypopharynx;
cervical mass.

INTRODUCCION

Los Sarcomas de tejidos blandos tienen un caracter
excepcional, constituyendo el 1% de los tumores de
Cabeza y Cuello, por lo que presentan una gran di-
ficultad para establecer su especificidad y modalidad
terapéutica.

El Sarcoma Sinovial (5S) es un subtipo de Sarco-
ma que se origina a partir de células pluripotenciales
mesenquimales y representa hasta un 10% de todos
los sarcomas de partes blandas'.Se identifica mas fre-
cuentemente en pacientes jovenes con un rango de
edad de presentacion entre 13 y 43 aios 2. Su origen
histogenético provoca una gran confusion, puesto
que, aungue se relaciona con los sinoviocitos, actual-
mente dicha hipotesis no esta del todo aceptada’®. Los
SS se localiza predominantemente en extremidades
inferiores, aunque también se presenta en el area de
cabeza y cuello: laringe, nasofaringe, espacios para
y retrofaringeos e hipofaringe, siendo esta Ultima, la
localizacion mas frecuente (3% del conjunto de sar-
comas sinoviales).

Los 5S presentan una capa mucosa caracteristi-
camente intacta. Existen tres variantes histoldgicas:
La variante monofasica, la bifasica y la pobremente
diferenciada. Los SS bifasicos, compuestos por célu-
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las epitelicides y células en huso, presentan multitud
de problemas diagndsticos debido a que se asocian
a muchos patrones*. Los SS monofésicas, compues-
tos por un tipo celular probablemente derivado de las
anteriores, pueden ser confundidas con otras extirpes
sarcomatosas como el hemangiopericitoma®. Por ulti-
mo los pobremente diferenciados, a su vez, pueden
ser confundidos con otros tipos tumorales de células
pequenas redondeadas “. El anfigeno CD99 es posi-
tive en el 95% de la familia de Tumores de Ewing/
PNET, también el SS puede presentar reactividad fren-
te al anticuerpo anti-CD99 . Un amplio muestreo so-
bre suinmunofenotipo, utilizando la Vimentina, como
marcador mesenquimal, la EMA y la Citoqueratina,
como marcadores epiteliales, entre otros, nos ayuda-
ran a realizar un correcto diagnostico definitivo. La
traslocacion  t(X;18)(p11.2;911.2) se presenta apro-
ximadamente en el 90% de los Sarcomas Sinoviales
sin importar el tipo histoldgico, ya sean bifasicos o
monofasicos 7.La fusion ocurre entre el gen SYT en el
cromosoma 18 y cualquiera de los dos genes proxi-
mos del cromosoma 10: SSX1 y SSX2%. Los Sarcomas
Sinoviales bifasicos presentan la fusion SYT-SSX1, al
igual que los monofasicos presentan la variante SYT-
SSX2 °.La retrotrancriptasa-PCR usando primers para
cada gen o FISH pueden suprimir el hibrido transcrito
para confirmar el diagndstico™ 3. El gen SSX-2 codifi-
ca el antigeno tumoral humano HOM-MEL-40, que se
puede detectar mediante anticuerpos monoclonales
en melanoma (50%), cancer de colon (25%), carcino-
ma hepatocelular (30%) y cancer de mama (20%).

La forma de expresion clinica es poco especifica, y
consiste en ronquera, disfagia, disnea o incluso masa
cervical. El rango de edad en el que se presenta es
entre los 14-35 anos segun los estudios de mayor
casuistica °.

El tratamiento quirlrgico estd recomendado
como primera opcion para conseguir el control de la
enfermedad y més concretamente en las lesiones de
localizacién para y retrofaringea en las que se podria
utilizar un abordaje cervical externo (caso 1) e incluso
uno combinado, cervical e infratemporal tipo A de
Fisch (caso 2). El descubrimiento de la quimiosensi-
bilidad del SS a la ifosfamida ha provocado un gran
avance en el tratamiento combinado. La repercusion
de la quimioterapia es mas relevante en aquellos pa-
cientes en los que la cirugfa es mas comprometida
y puede no ser radical'® ya sea por su localizacién o
por el estado general del paciente. La solucién final
podria ser el resultado de la suma de cirugia radical
mas un tratamiento combinado de quimioterapia y
radioterapia'®"’. Los resultados del uso de radiotera-
pia en el SS de extremidades no son favorables pero

son esperanzadores para el control local de las lesio-
nes localizadas en cabeza y cuello '8 Las metastasis
ganglionares se desarrollan en un 12,5 % en los SS
de cabeza y cuello ', en cuyo caso se recomienda
también una actitud radical. En caso de negatividad
cervical se propone un seguimiento exhaustivo®'?, a
lo largo de almenos diez anos, ya que la enfermedad
presenta un alto indice de recidiva aun pasados los
cinco anos.

La diferencia entre el pronostico en las distintas
localizaciones genera una gran ambigtiedad. Tradicio-
nalmente se ha defendido que los SS localizados en
cabeza y cuello presentaban un mejor pronéstico que
los localizados en las extremidades. Esta hipotesis no
se ha visto ratificada en estudios ulteriores®. Los fac-
tores que se asocian a un peor pronodstico son: edad
avanzada, tamano tumoral mayor de 5 centimetros y
gran actividad mitética. La supervivencia a cinco afnos
del SS de la cabeza y cuello es de 36-51%, a los diez
afos la supervivencia baja del 11.2-30%. En nifios, la
supervivencia en 5 anos es del 54-65%.

MATERIAL Y METODO

Presentamos dos casos de sarcomas sinoviales interve-
nidos en nuestro Servicio, afectando ambos a personas
jovenes (20 y 37 anos) de ambos sexos. En el primer
caso la evolucion fue muy lenta, interviniéndose de
una recidiva a los 10 anos de la primera intervencion,
falleciendo el paciente por metdstasis multiples pul-
monares. El sequndo caso fue intervenido mediante
abordaje combinado cervical e infratemporal tipo A de
Fisch, encontrandose en este momento en remisién
completa aunque con un seguimiento corto.

CASO 1

Paciente varon de 30 afos de edad, fumador de <20
cigarrillos al dia, no bebedor y sin patologfa concomi-
tante asociada ni antecedentes de interés.

Presta una tumoracion dura, no dolorosa a la
palpacion, no fluctuante en la region Il paracervical
derecha, sin clinica sistémica acompanante. Se reali-
za una extirpacion-biopsia. Un mes después fue extir-
pada una lesion parafaringea y prevertebral derecha,
informandose como de tumor de extirpe sinovial. El
tratamiento fue completado con Radioterapia y qui-
mioterapia.

A los siete aflos presenta una tumoracion dura,
lobulada, a nivel submandibular derecho extendién-
dose hacia espacio retroestileo. En el TAC se aprecia
una tumoracion que capta contraste, heterogénea,
bien delimitada, que crece desde la cara anterior
de la musculatura prevertebral hasta el subcutaneo
cervical, respetando carétida derecha. Es interveni-
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da realizéndose la exéresis tumoral, que englobaba
el hipogloso y lingual derechos. Es informado como:
“Sarcoma sinovial monofasico fibroso parafaringeo
derecho, posiblemente recidivado”. Tras dos afios de
seguimiento y diez desde el diagnostico primitivo, el
paciente debuta con metéstasis multiples pulmonares
y recidiva faringea por lo que finalmente fallece.

CASO 2

Mujer de 37 afos de edad fumadora de 10 cigarrillos
al dfa, no bebedora y sin antecedentes de interés
que presenta masa cervical a nivel yugulodigéastrico
derecho. Se realiza ecografia doppler de troncos
supraorticos donde se aprecia un "aumento de los
tejidos blandos que rodean la bifurcacion carotidea
y salida de sus ramas principales. Hipoecoico pero
sin forma de lesién ocupante de espacio o masa.
Doppler color y pulsado carotideo normal a ambos
lados”. Posteriormente se confirma mediante Tomo-
grafia Axial Computerizada (TAC) C/S contraste. Se
extrae la lesion que englobaba la carétida interna
por lo que se procede a su reseccién junto a la pieza
quirtrgica. El didgnostico definitivo es de Sarcoma
Sinovial con los siguientes hallazgos inmunohisto-
guimicos: “Vimentina: Positividad difusa en células
fusiformes. Citoqueratina PAN: Positividad aislada
en células fusiformes. Citoqueratina 8,18: Negativa,
EMA: Positividad zonal”. E tratamiento se completa
con radioterapia y quimioterapia.

Tres afios después, recae, presentando masa la-
terocervilal, sobre lecho cicatricial antigua. TAC (Fi-
gura 1) y una RNM (Figura 2). Se interviene mediante
abordaje combinado cervical e infratemporal tipo A
de Fisch (Figura 3).

El diagnostico definitivo es de sarcoma fusocelular
de alto grado histologico. Sarcoma sinovial monofasi-
co. Las células neoplasicas son positivas a Vimentina
(IHQ). (Figuras 4 y 5).

Actualmente se encuentra libre de enfermedad.

DISCUSION

Dentro del protocolo de tratamiento de este raro tu-
mor se considera la terapia combinada como arma
definitiva para atacar la enfermedad, debido a que
la localizacion ORL suele presentar acceso quirlirgico
comprometido, tal y como se refleja en los dos ca-
sos comentados. La quimioterapia no esta difundida
como tratamiento del SS de cabeza y cuello, aunque
se utilice con frecuencia en el resto de sarcomas de
partes blandas. Los resultados del uso de radioterapia
en el SS son esperanzadores para el control local en
cabeza y cuello. En uno de los dos casos presentados,
se constata la buena evolucién tras la RT, aunque el

FIGURA 2. Desplazamiento de estructuras a nivel
yugulo-digéstrico derecho

tamano muestral es insuficiente para dar resultados
significativos.

La supervivencia deberd considerarse a los diez
anos, y no a los cinco, como se hace en la mayoria
de patologias tumorales, para evitar resultados en-
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FIGURA 4 E 5. Células fusiformes (10x), separados por bandas fi-
brosas. Neoplasia monofasica distribuida en nodu-
los. Las células neoplasicas son positivas a Vimen-
tina (IHQ).

ganosamente favorables. Creemos fundamental no
subestimar esta entidad tumoral cuando se localiza
en el territorio ORL, debido al caracter agresivo, tan-
to local como sistémico, que es capaz de desarrollar
en un corto periodo de tiempo.

CONCLUSIONES
La Terapia Combinada consistente en cirugia radical
mas Radioterapia y Quimioterapia, se constata como
el tratamiento més eficaz en el control tanto local
como sistémico de la enfermedad.

La supervivencia debe considerarse a los diez afos,
para evitar resultados engafiosamente favorables.
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