CASOS CLIiNICOS / CLINICAL CASES

Neumol Pediatr 2021; 16 (4): 172 - 176

SARCOMA SINOVIAL PRIMARIO PULMONAR:
UN CASO INUSUAL EN PEDIATRIA
PRIMARY PULMONARY SYNOVIAL SARCOMA: AN UNUSUAL CASE IN PEDIATRICS

Dr. Jiirg Niederbacher V., Dr. Carlos E. Garavito B. 2, Dr. Diego Estupifian P. 3, Dra. Isabel C. Bolivar A. %, Adriana P. RochaR. 5 y Ginna P. Lozano C.*
1.- Pediatra neumalogo, profesor titular Universidad Industrial de Santander.

2.- Cirujano de térax, profesor Universidad Industrial de Santander.

3.- Pediatra hemato-oncélogo, profesor de catedra Universidad Industrial de Santander.

4 - Patologa.

5.- Estudiantes Medicina, Universidad Industrial de Santander. Bucaramanga, Santander, Colombia.

INTRODUCCION

El sarcoma sinovial primario de pulmodn
(SSPP) es un tumor raro que constituye menos
del 0,1% de las neoplasias pulmonares prima-
rias. Principalmente se presentan en adultos
jovenes con una localizacién habitual en parén-
quima o pleura. Se informa una presentacion
extremadamente rara de SSPP, manifestado
como una masa endobronquial, representando
el primer caso publicado en la literatura en un
paciente pediatrico, siendo por ello convenien-
te su socializacion. Este es nuestro objetivo con
la publicacién del caso clinico.

CASO CLIiNICO

Paciente masculino de siete afios, con
antecedente de aparentes neumonias recu-
rrentes, tres en siete meses de evolucion; en la
Ultima consulta con médico pediatra, refirié que
presentaba desde hacia dos dias sibilancias, di-
ficultad respiratoria y fiebre. Ante la sospecha
de neumonia, se realizd radiografia de torax,
que mostro opacidad del pulmon derecho in-
terpretada como neumonia, reactantes de fase
aguda inespecificos, no se realizaron hemo-
cultivos y se administré tratamiento antibioti-
co intrahospitalario durante 10 dias. En cita de
control una semana después, presentaba bue-
na condicién clinica, pero persistia compromiso
"neumanico” en dbulo inferior derecho (LID) y
[6bulo medio (LM), por lo que es referido a neu-
mologia pedidtrica. Aqui se indagd sobre los
antecedentes previos a la enfermedad actual,
los que no eranrelevantes, conesquemade va-
cunacion completo para la edad. En el examen
fisico se encontrd condicion nutricional normal,
disminucién del murmullo vesicular y de los
ruidos respiratorios en el pulmon derecho, sin
otros hallazgos relevantes. Se revis¢ secuen-
cia radiografica y se evidencidé que presentaba
desde hacia 9 meses un componente atelecta-
sicorecurrente en LID y LM, notandose mejoria
de atelectasias entre uno y otro episodio de las
aparentes neumonias (Figura 1, A-B-C).

RESUMEN

El'sarcoma sinovial primario de pulman (SSPP) localizado en bronquio, es una entidad
no reportada en la edad pediatrica. Se presenta el caso de un nifio de siete afios con antecedente
de aparentes neumonias recurrentes derechas de siete meses de evolucion; en la evaluacién
por neumologia pediatrica se destaca en las radiografias de térax, la presencia de atelectasias
recurrentes en l6bulo medio e inferior derecho, por lo que se realiza broncoscopia, donde se
observaunamasa obstruyendo el 100% de laluz del bronquio fuente derecho y se sospecha tumor
carcinoide. Se realiza extirpacion de masa endobronquial con fines diagndsticos y terapéuticos,
incluyendo reseccién segmentaria bronquial y anastomosis término-terminal. ELl respectivo
andlisis inmunohistoquimico muestra hallazgos sugestivos de sarcoma sinovial monofasico. Se
descarta compromiso tumoral extrapulmonar, por lo que se diagnostica como tumor primario de
bronquio. Se administraron 7 ciclos de quimioterapia y 31sesiones de radioterapia. Actualmente
en control, sin evidencia de metastasis, tumores residuales o recidivas.
Palabras claves: Sarcoma sinovial, neoplasia pulmonar, neoplasia bronquial primaria en pediatria,
atelectasia.

ABSTRACT

Primary Synovial Sarcoma of Lung (PSSL) located in the bronchus is an unreported
entity in pediatric age. We present the case of a 7-year-old child with a history of apparent
recurrent right pneumonia of 7 months of evolution; in the evaluation by pediatric pulmonology,
the presence of recurrent atelectasis in the middle and lower right lobe is highlighted on chest
X-rays, so bronchoscopy is performed, where a mass is observed obstructing 100% of the right
bronchus lumen and carcinoid tumor is suspected. Endobronchial mass resection is performed
for diagnostic and therapeutic purposes, including bronchial segmental resection and termino-
terminal anastomosis. The respective immunohistochemical analysis shows suggestive findings
of monophasic synovial sarcoma. Extrapulmonary tumor involvement is ruled out, so it is
diagnosed as a primary bronchial tumor. 7 cycles of chemotherapy and 31 sessions of radiation
therapy are given. Currently in control, with no evidence of metastasis, residual tumors, or
recurrence.
Keywords: Synovial sarcoma, Lung Neoplasms, Pediatric Primary Bronchial Neoplasm,
Atelectasis.

Con diagnostico de atelectasia recurren-
te, se evalua con broncoscopia flexible, encon-
trandose unamasaredonda enbronquio fuente
derecho (BFD) proximal, que ocluia el 100% de
luz bronquial, lisa, brillante, vascularizada, que
no pudo ser sorteada con el fibrobroncoscopio
(Figura 2A). Ante sospecha de tumor carcinoide
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bronquial se decide no practicar biopsia duran-
te el proceso endoscopico por las potenciales
complicaciones. Concomitantemente se habia
solicitado TAC de térax que ubicd y delimitd la
masa proximal en (BFD), correlaciondndose
con laimagen endoscopica (Figura 2B).
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Figura 1. (A) Radiografia de térax de agosto 11
de 2017: atelectasia de l6bulos inferior y medio
del pulmon derecho; (B) Radiografia de térax de
noviembre 14 de 2017: mejoria de atelectasia; (C)
Radiografia de térax de marzo 2018: recurrencia
de atelectasia del pulmon derecho.

Figura 2. (A) Broncoscopia flexible en abril 2 de
2018: masa bronquio fuente derecho proximal,
redonda, lisa, brillante, vascularizada, ocluyendo
100% de su luz; (B) Tomografia axial computa-
dorizada del torax: masa con densidad de tejidos
blandos que ocluye bronquio fuente derecho
proximalmente.

Intraoperatoriamente se encontré una
lesion infiltrativa de aproximadamente 2 cm
de diametro, localizada externamente en pa-
red membranosa de BFD e intermediario. Se
extirpd la masa endobronquial con fines diag-
nosticos y terapéuticos, incluyendo reseccion
bronquial en manguito del segmento compro-
metido con anastomosis término terminal.

El informe de patologia reportd lesion
tumoral hipercelular de células fusiformes de
escaso citoplasma y nucleos elongados hi-
percromaticos atipicos, que se mezclaban con
vasos sanguineos de paredes delgadas con
extravasacion de globulos rojos. La actividad
mitdtica tuvo hasta 4 mitosis en 10 campos
(Figura 3-A). Los estudios de inmunohistoqui-
mica fueron positivos para células tumorales
con CD99, actina de musculo liso y positividad
focal con citoqueratina coctel AE1- AE3 (Figura
3-B), antigeno epitelial de membrana y Bcl-2
y Fli-1. Fueron negativas con proteina S100,
(D57, desmina, miogenina, h-caldesmon, acti-
na de musculo especifico, CD34, CD31, HHV-8,
cromogranina y colageno IV. El indice de proli-
feracion celular fue variable entre 20 y 30%. Se
determind que los hallazgos eran compatibles
con lesion sarcomatoide indiferenciada, que
sugeria en primer lugar sarcoma sinovial mo-
nofdsico. No se realizaron estudios de biologia
molecular. La evaluacion clinica e imagenold-

Figura 3. (A) Estudio histoldgico de lesién tumo-
ral. (B) Estudio de inmunohistoquimica, positivi-
dad focal con citoqueratina céctel AET- AE3.

gica exhaustiva con PET CT excluyd cualquier
tumor primario extratoracico, confirmando el
diagndstico de SSPP en este caso.

Se completaron 7 ciclos de quimiotera-
pia, seguin protocolo ARST 0332 brazo C, y ra-
dioterapia en 31 fracciones con fotones de alta
energia con una dosis total de 5580 cgy. Esta
Ultima se considerd para control local, yaque un
borde fue positivo en la patologia. No se pudo
realizar el estudio del gen de fusion S518-SSX
para confirmar el diagndstico desde el punto
de vista genético. A tres afios del diagndstico
inicial, el paciente muestra evolucion favorable,
sin aparentes metastasis, ni tumores residua-
les, ademas con evolucién radiografica normal
(figura 4). La exposicién de este caso fue apro-
bada por el comité de bioética institucional.

DISCUSION

Aungue se pensaba que el sarcoma sino-
vial (SS) surgia en asociacién con la membra-
na sinovial, ahora se conoce que este no es el
€aso, y que estos tumores pueden aparecer en
cualquier ubicacién anatémica. ELSS represen-
ta aproximadamente el 5-10% de los sarcomas
de tejidos blandos, y de éstos, mas del 80%
surgen alrededor de las rodillas; sin embargo,
se han descrito en diferentes localizaciones
anatémicas (1). EL origen primario en pulmoén

Figura 4 Ay B. Radiografia de torax AP y lateral
de enero 23 de 2021 (tres afios luego del trata-
miento médico-quirtirgico): Normal.
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es inusual, con mayor frecuencia de compro-
miso metastdsico en esta localizacion. EL SSPP
constituye el 0,1% de los tumores primarios
pulmonares (2), y suele afectar a adultos jéve-
nes, con una edad media de 31a 50 afios, sin
predileccion por algun sexo (1).

El sarcoma sinovial intratoracico surge
mas comunmente del pulmoén adyacente a la
pleura y el mediastino. El SSPP afecta a am-
bos sexos por igual sin preferencia por ningun
hemitdrax. La morfologia, las propiedades de
inmunotincion, las caracteristicas citogenéticas
y la estrategia de manejo de SSPP son simi-
lares a las de la SS de tejidos blandos. Histo-
l6gicamente, hay dos tipos principales de SS:
monofasico y bifdsico, con una caracteristica
de diferenciacion deficiente que se observa en
ambos tipos. La mayoria de los pacientes se
presentan con grandes masas intratoracicas
con derrame pleural ipsilateral o sin él. La in-
vasion 6sea 0 adenopatia mediastinica es muy
rara. ELSS se caracteriza por una translocacion
cromosémica especifica que produce el gen de
fusion SS18-SSX en mads del 90% de los casos.
La identificacién de este gen de fusion sigue
siendo el estandar de oro para el diagndstico
en presencia de una histologia e inmunofeno-
tipo consistentes (1).

Las manifestaciones clinicas dependen
de lalocalizacion del SSPP, entre estas las mas
frecuentes son tos, hemoptisis, disnea y dolor
tordcico; sin embargo, es frecuente encontrar
pacientes asintomaticos con hallazgos inci-
dentales (1). En nuestro paciente se consideré
como diagndstico principal, un tumor carcinoi-
de endobronquial, puesto que es la neoplasia
pulmonar maligna primaria mas comun en ni-
fios (1); ademas, las manifestaciones clinicas
que presentd, aparente neumonia recurrente y
atelectasias, son hallazgos frecuentes en esta
patologia (2). Es de notar que las atelectasias
recurrentes o persistentes por compromiso
endoluminal abarcan una serie de condiciones
COMO Cuerpos extranos, tapones de mocoy tu-
mores endobronquiales entre otras (3,4,5).

La localizacion del SSPP es pleural, pa-
renquimatosa o endobronquial; esta dltima
de presentacion extremadamente rara, con
solo nueve casos descritos en la literatura, en
pacientes entre los 34 y 73 afios. (Ver tabla 1)
(6-14).

MacroscGpicamente, varian en tamafio
desde menos de un cm hasta mas de 20 cm
al momento del diagnostico, son masas bien
delimitadas, pero sin encapsular, blandas, de
color canela con focos de necrosis, hemorragia
y cambios quisticos (15). Microscopicamente, la
mayoria de los SSPP son de tipo monofasico,
los cuales constan de un componente de cé-
lulas fusiformes fasciculares, con cantidades

Tabla 2. Estudios sobre efectos respiratorios de la exposicion a material particulado aéreo proveniente de

incendios forestales.
Estudio Edad y Sexo Pre:lei:it:aclon caracﬁr:::as de Tratamiento Resultado
Niway Mujer de 42 - Tumor polipoide del Lo.be.ctomm.y Recurrgnua
ol (6) - Hemoptisis BFlde 25 cm quimioterapia después de
. ! adyuvante tres afos
Recurrencia a
Disnea tos Tumor de 3,5cm los dos afios,
Essaryy Hombre de o tiéis yor enLSD, que se Ml fallecié a los
col. (7) 69 afios cincopmesgs extiende hacia los dos afios
bronquios de causano
relacionada
Watanabe TR dt Tos y hemoptisis Tnliransoar;:l'lf)ltl)'cdoen Lobectomia URe
ol (8 = y isi ipoi i
y col. (8) 34 afios endobronquial enfermedad
Kumary | Mujer de 35 Tumor en LS/ de seis r::umz?r:%?e fermedadn
1(9) ler Tos y disnea cm con extension 'va - )
col. anos e ——— rapia basada en afio después
q adriamicina de la cirugia
Tumor endobron-
. . quial en el BFI que _
IE:J{IT?O\; MUJsggse S Tos y hemoptisis causa colapso NeLtJ(r)nn:J;ec No reportado
’ completo de l6bulo
inferior izquierdo
Tandony Mujer de 45 Tos y hemoptisis M EllvdE 25 * ) Pérdida de
col. (11 afios por seis meses AC @ ST lefiegoiie seguimiento
. endobronquial
Masa en LSD de Libre de
CAni f tejido blando de enfermedad,
Aclol A(;12|)y Mu’;g: CH Tos por tres meses 56x54x3cm Lobectomia seguido en
: con componente exploraciones
endobronquial seriadas
Tos productiva de LD Tl enl}lebrr:\;jjad
Leonard y Hombre de P - enellllde2,0x24 . ’
col. (13) 73 afios esputo amarillo, s Lobectomia cinco meses
. disnea ; después de la
endobronquial A
cirugia
Hemoptisis flasaldCoon %ﬁilgtts::g;:
Katragadda [ ——— Sin sintomas, ha- x5,9 cmenel LSD —— o G
y col. (14) 5 llazgo incidental | con extension endo- prequirrg P
62 afios ——] debido al tama-
4 fio de lamasa

LSD: [6bulo superior derecho, LID: l6bulo inferior derecho, LSI: l6bulo superior izquierdo, LII: lébulo inferior izquierdo, BFI:

bronquio fuente izquierdo.

moderadas de citoplasma eosinofilico pélido,
nlcleos redondos a alargados y ahusados, cro-
matina vesiculary nucleolos pequefios y distin-
tos, en ausencia de componente epitelial, que
lo diferencia de los sarcomas bifasicos (16).

El componente glandular del sarcoma
sinovial expresa citogueratinas, incluidas AE1
/ AE3. Se evidencia ademads una fuerte posi-
tividad focal para el antigeno de la membrana
epitelial (EMA) y la queratina y, por otro lado, la
vimentina muestra una fuerte positividad difu-
sa. Otras inmunotinciones, incluida la desmina,
la actina del musculo liso y la proteina S-100,
son negativas (17). También se ha observado
positividad para la proteina Bcl-2, en aproxima-
damente el 79% de los casos, en el componen-

te de células fusiformes del sarcoma sinovial,
pero, la especificidad de este marcador es baja
y la reactividad de BCL2 esta presente en una
variedad de otros tumores de tejidos blandos
(16,17)

Estudios demuestran que un cambio ge-
nético, la translocacion t (X; 18) (p11.2; ¢11.2), se
identifica en el 90% de los casos; en los casos
restantes, el diagnostico se debe basar en las
caracteristicas inmunohistoquimicas e inmu-
nofenotipicas (1).

No existen pautas de tratamiento debido
a la rareza de la presentacion endobronquial,
sin embargo, todos los pacientes adultos de
los casos descritos requirieron cirugia, en su
mayorfa lobectomia y el resto neumectomia,
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recibiendo tres pacientes tratamiento adicional
con quimioterapia o radiacion.

El tratamiento multimodal que incluye
escision amplia, quimioterapia y radioterapia
es el pilar de la terapia. EL SS generalmente se
considera un tumor relativamente quimiosen-
sible y el tratamiento con adriamicina sola o
en combinacién con ifosfamida sigue siendo la
quimioterapia estandar en la enfermedad me-
tastasica. Los ensayos controlados aleatorios y
los estudios observacionales han demostrado
que el régimen basado en ifosfamida mejora la
supervivencia en los sarcomas de tejidos blan-
dos de las extremidades. La combinacion de
ifosfamida y adriamicina se puede utilizar para
el alivio rapido de los sintomas y en pacientes
que se planifica la reseccion curativa de me-
tastasis. La radioterapia sola 0 combinada con
cirugia se usa para lograr un excelente control
local de la enfermedad. La tasa de respuesta
global es de alrededor del 50% con regimenes
que contienen ifosfamida y doxorrubicina (1).

En cuanto a la evolucion y el prondsti-
€0, se ha descrito que en poblacion menor a
21 afios, aproximadamente el 40% de los pa-
cientes con SS sobreviven mas de cinco afios
desde la recurrencia. Adicionalmente, se ha
relacionado el tamafio inicial del tumor (cinco
centimetros 0 mas) a una primera recurrencia
con metdstasis a distancia, lo que podria indicar
una biologia mds agresiva, y por consiguiente
un peor prondstico (18). En cuanto al SSPP, en
el estudio de cohorte de Lan vy colaboradores
del 2015, en pacientes entre los 12 a 60 afios,
la mediana del tiempo de supervivencia fue de
14,5 meses, con supervivencia especifica de la
enfermedad a los 2 afios de 27,7%. Ademas,
describieron una asociacion significativa en la
mejoria de la supervivencia con la reseccion
quirdrgica y la ausencia de tumor residual. En
el caso de la presentacién endobronquial, solo
dos pacientes tuvieron recurrencia de la enfer-
medad afios después de su reseccion (19).

Generalmente, los SS se consideran tu-
mores de alto grado con mal prondstico. EL SS
tiene una tendencia a la recurrencia tardia y la
metastasis; por lo tanto, se recomienda un se-
guimiento mas prolongado de mas de 10 afios.
Los pacientes con enfermedad localizada tie-
nen una buena probabilidad de curacién con
cirugiay radioterapia, y los margenes negativos
y la radioterapia adyuvante son factores crucia-
les para determinar la supervivencia local libre
derecidiva.

Las nuevas terapias dirigidas al onco-
gén de fusioén, la vacuna peptidica derivada de
SS18-SSX, el receptor del factor de crecimiento
epidérmico y el factor de crecimiento endotelial
vascular son la esperanza futura en el manejo
delSS(1).

CONCLUSIONES

EL SSPP, es un tumor muy raro en pe-
diatria con prondstico incierto; en este caso el
diagnéstico temprano y manejo oportuno con
cirugfa y quimio-radioterapia ha favorecido su
evolucién y pronéstico.

Los autores declaran no presentar con-
flicto de interés.
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