CASO CLIiNICO

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.”

Autor:

Reynolds Pozo Carlos Mela-
nio

RESUMEN

El sarcoma sinovial es una neoplasia dife-

ABSTRACT

Synovial sarcoma is a differentiated neo-

2. Arancibia Andrade Boris k i . X k i
3. Jancko Colque Cristian Albaro renciada relacionada al tejido sinovial de plasm related to low-frequency synovial
4. Mendoza Padilla Lizet Cinthia baja frecuencia, gran capacidad metasta- tissue with great metastatic capacity, with
1 Médico Internista, Servicio sica con una supervivencia de 5 afios en a 5-year survival rate of 60%. The clinical
de Medicina Interna, Hospital un 60%. El cuadro clinico en su mayoria picture is mostly asymptomatic and it takes
de Tercer Nivel Chuquisaca. . L. . .
Sucre- Bolivia es asintomatico, pudiendo pasar hasta up to 2 years for it to generate symptoms
:;g:go‘jgg?;;ﬁ?cgmmy 2 afios para que genere sintomatologia such as pain and inflammation. The diag-
' como dolor e inflamacion articular. El diag- nosis is made by means of anatomopatho-
2 Universidad Mayor, Real y néstico se efectiia por medio del estudio logical and immunohistochemical study.
Pontificia de San Francisco L. . . L. . .
Xavier de Chuquisaca. Fa- anatomopatoldgico e inmunohistoquimico; Regarding treatment, there is currently
cultad de Medicina. Servicio respecto al tratamiento, no existe actual- no standard; various reviews mention the
Social de Salud Rural Obliga- ) i . L. . .
torio, Internos de Salud Pu- mente uno estandar. Diversas revisiones combination of anthracyclines and ifosfa-
blica. Docente de Semiologia mencionan la combinacién de antracicli- mide as first-line treatment. The present
Facultad de Medicina, Univer- . i . . . . . L.
sidad San Francisco Xavier. nas e ifosfamida como tratamiento de pri- clinical case aims to describe the clinical
MERIED [T EE), SEiEe mera linea. El presente caso clinico pre- evolution of a patient with a diagnosis of
de Medicina Interna, Hospital . L, X . . .
Santa Barbara. Sucre-Bolivia tende describir la evolucion de un paciente ventricular synovial sarcoma with metas-
Correo electrénico: andra- con diagndstico de sarcoma sinovial de tasis to the brain parenchyma in order to
de_boris296@hotmail.com . L, . ) i . L
localizaciéon ventricular con metastasis a contribute to the scientific knowledge of
3 Médico Residente de V, parénquima cerebral, con la finalidad de this neoplasm.
Neurocirugia, Hospital Santa L . "
Barbara. Sucre-Bolivia aportar al conocimiento cientifico de esta
variedad de neoplasia. Key words: synovial sarcoma, ventricular,
4 Médico Residente de Ill,

Medicina Interna Hospital

Santa Barbara. Sucre-Bolivia:
o electrénico: lizetcinthiamen-
dozapadilla1234@gmail.com

Archivos Bolivianos de Medicina | Vol. 41 | N° 109 | Enero - Septiembre 2024 | Paginas 52 | ISSN 0004 — 0525

Palabras clave: sarcoma sinovial, ventri-
cular, metastasis, cerebro

metastasis, brain

|37


mailto:cmreynoldspozo@gmail.com
mailto:cmreynoldspozo@gmail.com
mailto:andrade_boris296@hotmail.com
mailto:andrade_boris296@hotmail.com
mailto:lizetcinthiamendozapadilla1234@gmail.com
mailto:lizetcinthiamendozapadilla1234@gmail.com

Reynolds Pozo Carlos Melanio, Arancibia Andrade Boris, Jancko Colque Cristian Albaro, Mendoza Padilla Lizet Cinthia

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 localizacién 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 transesoféagica revela masa ventricular y masa en valvula mitral
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Se efectud TAC cardiaca (27/10/20) la cual confirmo lesion solida con restriccidn 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 farmacolégico 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 realizé 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 ventilacion mecanica tratada con imipenem y levofloxacina. (10/06/21) El informe anatomopatoldgico inicial

de lesiones postquirurgicas describié astrocitoma anaplasico.

Figura 5. Resultado anatomopatoldgico de la biopsia de lesiones cerebrales (hematoxilina-eosina).
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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 jévenes con una edad media de 39 anos
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 articulacién 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. ej., 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. Histoldgicamente, 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 quirdrgica 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 tratamiento3S. Entre los facto-
res asociados a mejor respuesta a la quimioterapia se
sefalan: edad < 30 ainos, 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 quirdrgico
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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