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EL MISTERIO DEL SARCOMA SINOVIAL CARDIACO
Y SU DESTINO CEREBRAL.
A PROPOSITO DE UN CASO CLINICO

“Echoes in the darkness: the mystery of cardiac synovial sarcoma and its cerebral fate
— a case report.”
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El sarcoma sinovial es una de las neoplasias dife-
renciadas relacionadas al tejido sinovial de mas baja
frecuencia y con alto poder metastasico. Existen di-
versos reportes cientificos que documentan multiples
localizaciones de dicha neoplasia siendo una de las
mas atipicas las ubicadas en el tejido cardiaco. El
presente caso clinico documenta un sarcoma sinovial
de localizacion ventricular con metastasis a parénqui-
ma cerebral describiendo la evolucion clinica, compli-
caciones y situaciones suscitadas con la finalidad de

aportar al conocimiento cientifico sobre este tipo poco
usual de neoplasia.

Varén de 20 afios (08/10/20) previamente sano con
antecedente de infeccién por SARS-CoV-2 en la ges-
tion 2020 sin complicaciones inicié con palpitaciones
y disnea progresiva hasta hacerse persistentes. El
electrocardiograma mostré taquicardia ventricular
sostenida tratada con bisoprolol y amiodarona, el

ecocardiograma transtoracico revelo cardiomegalia,
fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI)
de 25 % y masa intracavitaria.

Figura 1. Ecocardiografia revela masa ventricular iz-
quierda

El ecocardiograma transesofagico (19/10/20) eviden-
cié masa ovoide de 79 x 52 x 38 mm que ocupaba 70
% del ventriculo izquierdo y una segunda masa de 26
x 13 mm sobre la valva anterior mitral.

Figura 2. Ecocardiografia transesofagica revela masa ventricular y masa en valvula mitral
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MASA OVOIDE, IRREGULAR, DE GRAN TAMARO (79 X 52 X 38 MM), POCO MOVIL, CON
AMPLIA BASE DE IMPLANTACION ANTERIOR Y ANTEROLATERAL MEDIOBASAL,
APARENTEMENTE VASCULARIZADA, QUE OCUPA APROXIMADAMENTE EL 70% DE
VENTRICULO 1ZQUIERDO, QUE IMPRESIONA COMO SARCOMA 0 ANGIOSARCOMA VS
TROMBO GIGANTE.

MASA IRREGULAR, DE 26 X 13 MM, LOCALIZADA EN LA CARA AURICULARDELA
VALVA ANTERIOR DE LA MITRAL, POCO MOVIL, QUE GENERA CIERTA RESTRICCION
EN LA APERTURA VALVULAR MITRAL.

. VENTRICULO IZQUIERDO DILATADO EN FORMA MODERADA, ;
. HIPOCINESIA DIFUSA DE LAS PAREDES DEL V1, CON PREDOMINIO DE LA PARED

ANTERIOR Y ANTEROLATERAL,

5. FUNCION SISTOLICA DEL VI SEVERAMEN [E DISMINUIDA POR FEVI DEL 21%.

DISFUNCION DIASTOLICA TIPO 2.

. AURICULA 1ZQUIERDA LIGERAMENTE DILATADA.

INSUFICIENCIA MITRAL MINIMA.
FUNCION SISTOLICA DEL VD CONSERVADA.

Al

Patricia Raz Soldan P,
Médico Cardiologo - Feocardiografista

Se efectud TAC cardiaca (27/10/20) la cual confirmo lesion solida con restriccidon ventricular y disfuncién valvular.
(04/11/20) se practicé cirugia de exéresis, durante el procedimiento ocurrié paro cardiorrespiratorio, logrando
reseccion total de masa en valvula mitral y parcial en ventriculo (casi el 50 %). El post operatorio cursé en cui-
dados intensivos cardiovasculares con uso de balén de contrapulsacion intraadrtico y manejo hemodinamico

evolucionando favorablemente.
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(06/11/20) anatomia patoldgica de las piezas quirurgicas reportd neoplasia mesenquimal maligna de células fusi-
formes con invasién miocardica y elevado indice mitético, en (18/11/20) la inmunohistoquimica confirmé sarcoma
sinovial cardiaco de grado intermedio (Ki-67 altamente positivo).

Figura 3. Informe anatomopatolégico e inmunohistoquimica de la biopsia del tejido cardiaco.
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Paciente egreso (21/11/20) con FEVI 30 %, taquicardia ventricular controlada y tratamiento farmacoldgico es-
tandar para insuficiencia cardiaca y anticoagulacion. (15/05/21) Paciente internado en Neurologia por presentar
sincope de diez minutos, se realiza TAC cerebral identificando lesion hipodensa fronto-parieto-temporal dere-
cha compatible con metastasis. Glasgow 12/15, se manejo con medidas antiedema. (26/05/21) Paciente sufre
convulsion ténico-clénica e instauracion de hemiparesia izquierda, nueva TAC de craneo evidencié hemorragia
perilesional, se procede a manejo por neurocirugia. (27/05/21) Resonancia Magnética Nuclear de craneo con
contraste demostré lesiéon temporo-occipital derecha con necrosis y otra lesion frontal izquierda, ambas sugesti-
vas de metastasis.

Figura 4. Resonancia magnética cerebral con contraste, cortes mostrando las lesiones metastasicas en regiones
occipito-temporal derecha y frontal izquierda.
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Se realizd biopsia estereotaxica de lesion derecha (07/06/21), complicaciones posquirurgicas obligaron a cra-
niectomia descompresiva y estancia en la unidad de terapia intensiva que se complicé con una neumonia asocia-
da a ventilacién mecanica tratada con imipenem y levofloxacina. (10/06/21) El informe anatomopatoldégico inicial

de lesiones postquirurgicas describié astrocitoma anaplasico.

Figura 5. Resultado anatomopatolégico de la biopsia de lesiones cerebrales (hematoxilina-eosina).

MEDICO ANATOMOPATOLOGO
ESPECLALIZADO EN ARGEMTINMA
Miembro Titular de Ia Acad ] | de Patologia
N® 657 - =2a
Falad: 2o Sexor: W

Nombre: LITES ANTONIO LEZANO VILLEGAS
Meéedioo Remitente: D, A quicn cormespomda
Material (Muestra): Biopsia de tamoracidn cerebral
Establecimiento: PARTICULAR

Datos Clinicos: Exeresis de tamor cerebral

Fecha: oF7-o6h-2=a

INFORME HISTOPATOLOGICO

EXAMEN MAC 5 3 i i 7 i i
zxidcn < ‘_Cmmm- = Se recibe varios fragmentos tisulares gue en conjunta

X s * 1.8 cm, de color gris blanguecino, consistencia friable. Se inclove
miegramente ¢ <3 tacos. i
EXAMEN MICROSCOPICO. T.os corties T eSTT AT = e =
h}pencelulaa—l—l-dud - expoensas oclulas glianles, de -::‘::l.dezs c:::;l‘;::s Tj::n:::rd‘?o-.d:
h:pq‘:rcmmatlcos e irregulares soe sittan cm 1a Prerviferia, comn abundanic cll’oplas:nla
eos:l:)oﬁl(ns » con procesos ciloplasméArticos visibles tipc; Femistocitos, presencin de
proliferacion vascular v endotelial » COon Zonas de necrdsis ¥y hemorrasia, presemein ex;
zonas con aumento de la celularidad compacia, con nacleos alargados comn preserncia
de mitosis ¥y macleos pleomorficos, con celulas de 1a oligodendroglia ¥ Areas de tcjido
cerebral con reaccion glial ¥ tojido meningeo.

DIAGNOSTICO:
- ASTROCITOMA CON ZONAS DE ANAPLASLA (ASTROCTTOM.A GRAC LI-TELD)

Nota. -Se debe realizar Inmnunohistoguimica » corrclacionar con la climica e
Frrrmsgern o Bz

= - A O—er e o(a__s
S R

Estudio inmunohistoquimico de la biopsia cerebral identifico (23/06/21): EMA positivo focal, Vimentina positiva
difusa, hallazgos consistentes con metastasis de sarcoma sinovial primario cardiaco confirmando el diagnéstico.

Figura 6. Resultado del estudio inmunohistoquimico de la biopsia cerebral.
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Paciente neuroldgicamente (30/06/21) en estado consciente, vigil, orientado en tiempo, lugar y persona, pupilas
isocoricas y fotorreactivas, Glasgow 15/15 (O:4, V:5, M:6); persistia leve déficit motor braquiocrural izquierdo
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disarmonico (fuerza M4 en ambos miembros izquier-
dos), sin alteraciones sensitivas ni signos meningeos.

Oncologia (02/07/21) propuso quimioterapia con
doxorrubicina - ifosfamida por otro lado cardiologia
suspendié amiodarona y anticoagulacién. (04/07/21)
Tras 46 dias de hospitalizacion el fue dado de alta con
prondstico reservado, planificando seguimiento multi-
disciplinario ambulatorio en Cardiologia, Neurologia,
Oncologia y Psicologia.

El sarcoma sinovial es un tipo de sarcoma de partes
blandas indiferenciado poco frecuente con predominio
en adultos jovenes con una edad media de 39 afios
y etiologia asociada a alteraciones genéticas especi-
ficas como la translocacion cromosémica t (X;18) que
forma los oncogenes de fusion SS18-SSX, represen-
ta aproximadamente el 5% de los sarcomas de partes
blandas y el 0.1% de todas las neoplasias. El 90% se
localiza en torno a una articulacion grande (no como
neoplasia articular primaria) con mayor incidencia en
extremidades inferiores y alrededor de un 10% en lo-
calizacion extraesquelética, pudiendo presentarse en
practicamente cualquier sitio (incluyendo metastasis).
Se estima una supervivencia a 5 afios del 60% en
adultos, siendo los tumores de localizacién mas distal
en las extremidades los de peor pronéstico’?. A me-
nudo el sarcoma sinovial no presenta clinica inicial y
es tipicamente de crecimiento lento demorando hasta
2 afios en manifestarse. Sus manifestaciones suelen
ser dolor prolongado, contracturas articulares cerca-
nas a la lesién e hinchazén presentes en el 50% de
los pacientes. Esto conlleva frecuentes confusiones
con procesos benignos (p. €j., miositis, sinovitis, bur-
sitis o tendinitis)®*#. Respecto al diagnostico, se apoya
en dos componentes: el estudio histologico (biopsia)
y la deteccién de marcadores mediante inmunohisto-
quimica. Histologicamente, el sarcoma sinovial es un
tumor monomorfo de células fusiformes, con dos va-
riantes: monofasica y bifasica. Por otra parte, en las
pruebas inmunohistoquimicas destaca la expresion
de BCL-2, CD99, el correpresor transcripcional TLE1
y vimentina'®. El tratamiento estandar del sarcoma
sinovial depende de si la enfermedad es localizada

o sistémica. En la presentacion localizada, la resec-
cion quirurgica amplia combinada con radioterapia es
el abordaje de eleccion, coadyuvandose con quimio-
terapia adyuvante en algunos casos. En enfermedad
sistémica (metastasica) esta indicada la quimioterapia
citotdxica; si bien no existe una terapia estandar uni-
ca, multiples revisiones destacan la combinacion de
antraciclinas + ifosfamida como esquema de primera
linea, y la combinacion de doxorrubicina + olaratumab
como segunda linea de tratamiento. Entre los facto-
res asociados a mejor respuesta a la quimioterapia se
sefalan: edad < 30 afos, sitio primario en extremidad,
histologia de alto grado (grado 3), tamafio tumoral < 5
cm y margenes quirdrgicos positivos®. En los ultimos
afios se han explorado terapias dirigidas e inmunote-
rapias en el manejo del sarcoma sinovial avanzado.
El farmaco pazopanib es un inhibidor multi tirosina
quinasa que ha demostrado beneficios en el control
de la enfermedad metastéasica y esta aprobado como
tratamiento sistémico de segunda linea en sarcomas
de tejidos blandos, incluyendo el sarcoma sinovial.
Asimismo, estrategias inmunoterapéuticas con linfo-
citos T modificados (terapia TCR) dirigidos contra an-
tigenos tumorales especificos (p. ej., NY-ESO-1) han
mostrado respuestas prometedoras en estudios ini-
ciales en pacientes con sarcoma sinovial refractario®.

El sarcoma sinovial es una neoplasia atipica de baja
frecuencia, pero con alta probabilidad de metastasis
a diversos tejidos. Para su diagndstico es esencial
realizar estudio de biopsia e inmunohistoquimica. En
cuanto al tratamiento no existe un manejo estandar
establecido sin embargo la literatura destaca que la
supervivencia puede mejorar con la combinacién de
quimioterapicos (antraciclinas + ifosfamida como pri-
mera linea, o doxorrubicina + olaratumab como se-
gunda linea) complementando el manejo quirurgico
cuando es posible. La presentacion de este caso re-
salta la importancia del diagnéstico oportuno y el ma-
nejo multidisciplinario en el sarcoma sinovial cardiaco
metastasico, asi como la necesidad de continuar in-
vestigando terapias adyuvantes novedosas para me-
jorar el prondstico de estos pacientes.
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