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RESUMEN

El sarcoma sinovial es un tumor mesenquimatico de tejidos blandos que se encuentra raramente ubicado en la region de
cabezay cuello. Estos tumores se presentan predominantemente en pacientes adultos jovenes de sexo masculino, ubicandose
generalmente en el espacio parafaringeo. Reportamos el caso de un paciente con sarcoma sinovial bifasico de alto grado de la
pared posterior de la faringe, al que se efectud una reseccion en dos etapas, seguidas de radioterapia post operatoria.
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SUMMARY

Synovial sarcoma is a mesenchymal softtissue tumor rarely found in the head and neck region. These tumors occur most
commonly in young-adult male patients and generally localize in the parapharyngeal space. We report the case of a patient with
a high grade biphasic synovial sarcoma of the posterior wall of the pharynx, to whom a two-stages resection was effected,
following by post surgical radiotherapy sessions.
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INTRODUCCION

Solo un 10% de los sarcomas sinoviales se pre-
sentan en cabeza y cuello, con una clinica vari-
able desde una masa asintomética hasta disfonfa,

Los sarcomas de tejidos blandos son neopla—

s1as pOCO frecuentes en cabeza y cuello con

histopatologias muy diversas. El sarcoma sinovial
es un tumor mesenquimdtico que corresponde al
10% del total de sarcomas de tejidos blandos.
Este tumor afecta a pacientes de edades adulto-
jévenes (28 afos en promedio), con preferencia
por el sexo masculino (relacic’)n 3:2), comprome-
tiendo en un 90% regiones de las extremidades
inferiores como las rodillas y superﬁcies peri-
articulares®7),

disnea y disfagia por compromiso de estructuras
vecinas. Se ubican usualmente en el espacio para-
farfngeo, con dos variedades histopatolégicas:
monofisico y bifasico, dependiendo de la presen-
cia de uno o dos tejidos evidenciados a la inmu-
nohistoquimicao'2'3““0).

El primer caso de sarcoma sinovial de cabeza y
cuello fue descrito por Jernstrom en 1954y hasta
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la fecha se han descrito menos de 100 casos®.

A continuacién presentamos el caso clinico de un
sarcoma sinovial bifisico de alto grado tratado
con extirpacién quirdirgica en dos tlempos y con
radioterapia coadyuvante postquirtirgica.

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino, de 20 afios de edad,
proveniente de la ciudad de Chillan, que consulté al
servicio de otorrinolaringologfa del hospital clini-
co de la Universidad de Chile en junio del 2004,
derivado con el diagnéstico de “cuerpo extrano
faringeo”, con una historia de I mes de evolucién,
habiendo presentado un cuadro respiratorio alto,
seguido por odinofagia, disfagia progresiva, voz
engolada y una baja de peso de 3 kg, en un mes.

El examen fisico de cavidad oral y orofaringe pre-
sentaba un aumento de volumen en la supraglotls
sin presentar adenopatlas en cuello.

Una telefaringoscopfa rigida revel6 la presencia de una
masa ulcerada cubierta por fibrina en la pared poste-
rior de la faringe que ocluye glotis y cuerdas vocales.

Fig. 1 Aumento de volumen ulcerado
de pared posterior de hipofaringe, con
obstruccion total de glotis.
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Fig.2 Macroscopia pieza operatoria

El paciente fue posteriormente hospitalizado con la
hipétesis diagndstica de tumor de orofaringe en estu-
dio. Los diagnésticos diferenciales incluyeron linfoma,
carcinoma y tumor de gléndulas salivales menores.

Se decide efectuar una reseccién quirdrgica que in-
cluy6 una traqueostomfa cldsica y la extraccién de
la tumoracién por laringoscopfa directa, la que fue
enviada a estudio histopatoldgico.

El paciente presenté posteriormente infeccién de la
traqueostomfa, con cultivo positivo para staphylo-
coccus aeurus, siendo tratado ambulatoriamente.

La macroscopfa de la pieza operatoria mostré una masa
de 6x7x2 cm. Con bordes irregulares y de aspecto
nodular, mixoide y con heterogeneidad de tejidos.

El estudio histolégico reveld la presencia de una
mucosa con epitelio plano pluriestratiﬁcado con
hiperplasia Pseudoepiteliomatosa y un estroma
con proliferacién fusocelular asociado a vasos de
neoformacién e infiltrado inflamatorio. El estudio
inmunohistoqufmico fue compatible con sarcoma
sinovial, siendo positivo para marcadores vimen-
tina y queratina y negativo para S100, Actina y
CD34. El diagnéstico final fue de un “sarcoma

sinovial bifisico de alto grado”.



El estudio de bordes revelé la presencia de im-
plantaciém Por esto, en julio del 2004 se realizé
una segunda intervencidn con reseccién parcial de
la pared posterior de orofaringe en la zona del pe-
diculo de implantacién tumoral. La b10p51a intra
operatoria resulté con mdrgenes negativos. Tres
semanas luego de la primera intervencién y dos
semanas luego de la segunda, se efectud radiote-
rapia post operatoria fraccionada en 55 Gray, con

sobreimpresién del lecho hasta 66 Gray.

DISCUSION

El sarcoma sinovial es una enfermedad que afecta
generalmente a personas adultas jévenes de 25 a
36 afios, siendo mas frecuente en hombres y pre-
dominando en extremidades inferiores, en rela-
cién a grandes articulaciones. Representa del 8 al
10% del total de sarcomas de tejidos blandos y ha
sido descrita con baja incidencia en la regién de
cabeza y cuello (3 al 10%)">¢7),

El primer caso de esta enfermedad en cabeza y cue-
llo fue descrito por Jernstrom en 1954 reporténdose
en la literatura menos de 100 casos a la fecha®?.

Esta neoplasia puede afectar cualquier parte del
cuello, pero se observa mis frecuentemente en el
espac10 parafarmgeo e h1pofar1nge\3 48,

El tumor se presenta usualmente como una masa asin-
tomdtica hasta que alcanza el tamafio suficiente para
comprometer estructuras vecinas, causando disfonfa,
disnea y disfagia, tal como en el caso presentado.

En nuestro caso clinico el paciente consulta
cuando ya presentaba molestias como odinofagia,
disfagia, alteraciones de la voz y el infrecuente
sintoma de baja de peso. La masa se ubicaba en
la hipofaringe, como es usualmente descrito en
la literatura, especfﬁcamente en la regién supra-
glética.

Histopatolégicamente el tumor presenta dos va-
riedades: monofisica y bifasica®.

Microscépicamente el tumor puede ser ficilmen-
te confundido con tumor de gléndulas salivales,
por los elementos glandulares encontrados. Tam-
bién se puede confundir con un Shwanoma o
fibrosarcoma por su estructura sarcomatosa. La
inmunohistoquimica entrega el diagndstico final.
La variedad monofisica exhibe marcadores sarco-
matosos (Vimentina), mientras el bifdsico resulta
pOSItIvO para el marcador sarcomatoso y epitelial
(Queratina)U’“"”’”), como en el caso reportado.

En la actualidad, los tratamientos recomendados
incluyen la reseccién con margen amplio (a través
de tejido sano). Esto es especialmente dificil en
la regién de cabeza y cuello, por la vecindad de
estructuras vitales. Por esta razén, los protocolos
actuales de tratamiento recomiendan el uso de te-
rapias adyuvantes. De éstas, la radioterapia parece
aumentar el control local de la enfermedad, pero no
ha logrado demostrarse un beneficio en relacién a
la sobrevida global‘ig“‘”). Por otro lado, la quimio-
terapia parece tener cierto beneficio en el intervalo
libre de enfermedad en pacientes con sarcomas de

Tabla 1: Patron inmunohistoquimico en el diagndstico diferencial de sarcoma sinovial.

Quer Vim
Carcinoma metaplasico + (+/-)
Fibrosarcoma = +
Leiomiosarcoma - +
Sarcoma Sinovial (+--) T
Melanoma - +
Hemangiopericitoma - +

S100 CD 34 HM B45

Actina

+ - - -




A. Vimentina.

Fig. 3 Inmuno histoquimica

partes blandas de alto grado, pero no se ha aproba-
do su uso como estindar de tratamiento.

En nuestro paciente, el tratamiento estuvo de-
terminado por el resultado de la primera cirugfa,
que resultd con mérgenes positivos. Sélo en una
segunda cirugfa se lograron bordes negativos. Se
indic6 radioterapia, la que estuvo correctamente
aphcada dentro del plazo de 4 semanas post ciru-
gfa, aceptado en protocolos internacionales.

Los factores prondsticos de esta neoplasia inclu-
yen el tamafio tumoral (sobre 6 cm.), el grado de
diferenciacién, la edad avanzada y la presencia de
tumor de alto grado, siendo algo mds favorable al
presentarse en la region de cabeza y cuello. Esto
puede deberse al diagndstico més precoz del sar-
coma sinovial en esta region, dado el compromiso
de estructuras vecinas, hecho que determinarfa
un menor tamafio tumoral, asociado a menor
compromiso de linfonodos regionales(”. En el
caso presentado hubo un tumor de alto grado, de

C. Queratina.

tamafio superior a 6 cm. La explicacién para el
tamafio de la lesién podrfa estar en la consulta
tardfa del paciente 0 en una baja sospecha diag-
ndstica.

CONCLUSION

La presencia de un sarcoma sinovial en la regién
de cabeza y cuello es rara. El examen fisico, el es-
tudio de iméagenes y la microscopia convencional
no entregan elementos diagnésticos definitivos.
El diagnéstico definitivo requiere un estudio con
inmunohistoqufmica.

El tratamiento apropiado debe incluir cirugfa re-
sectiva con margenes negativos, seguida de radio-
terapia post operatoria. El uso de quimioterapia
puede ser recomendado en algunos casos.

El tamafo tumoral es un factor pronéstico, por
lo cual un examen fisico sistematico puede ayudar
al diagnéstico precoz.
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