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RESUMEN

Introduccion: El sarcoma sinovial es un tumor de par-
tes blandas poco frecuente en cabeza y cuello y excepcional
en la mandibula. Presentacién del caso: Presentamos un
caso de un paciente de 74 afios previamente diagnosticado y
tratado de osteosarcoma mandibular, que muestra una tumo-
racion en el remanente mandibular con extension infratem-
poral. El diagnostico con microscopia Optica, técnicas
inmunohistoquimicas y ultraestructura fue de sarcoma sino-
vial monofasico. Se realizé estudio genético para la traslo-
cacion t (x;18) que resulto positiva, confirmandose el diag-
noéstico de recidiva local por sarcoma sinovial. La biopsia
previa estaba erroneamente diagnosticada. Conclusiones:
El sarcoma sinovial monofasico requiere diagnostico dife-
rencial con otras entidades. Es una tumoracion que recidiva
en mas de la mitad de los casos y presenta un riesgo eleva-
do de metastasis. Su diagndstico exacto necesita un buen
procesamiento tisular, técnicas inmunohistoquimicas,
ultraestructurales y estudio genético.

Palabras clave: Sarcoma sinovial; Mandibula; t(x;18).

SUMMARY

Introduction: Synovial sarcoma is an unusual soft tissue
tumour of the head and neck. It is extremely rare on the man-
dible. Case presentation: We present here a case of a 74
year-old man previously diagnosed and treated of jaw osteo-
sarcoma. Five years later the patient showed a neoplasm
recurrence on the remaining mandibular condyloid, exten-
ding to the temporal bone. The diagnosis with light micros-
copy, immunohistochemical staining, and ultrastructure was
monophasic synovial sarcoma. The characteristic chromoso-
mal translocation t(x;18) was founded on the cytogenetic
study, confirming the diagnosis of local recurrence of syno-
vial sarcoma. The previous biopsy was misdiagnosed. Con-
clusions: The monophasic synovial sarcoma needs a diffe-
rential diagnosis with other neoplasms. More than 50% of
the cases shows recurrence and have a high rate of distant
metastases. Adequate tissue sampling, immunohistochemi-
cal, ultraestructural and characteristic chromosomal translo-
cation findings are necessary for diagnosis.
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INTRODUCCION

El sarcoma sinovial es un tumor que a pesar de su
nombre se localiza generalmente en el tejido blando pro-
fundo de las extremidades, siendo poco comtn en cabeza
y cuello e incluso menos frecuente dentro del tejido dseo.

Desde que en 1936 Knox (1) describiera el primer
caso se han registrado escasamente 75 casos de cabeza y
cuello, y hasta nuestro conocimiento sélo hay dos reco-
gidos en la literatura como primarios mandibulares (1,2).
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DESCRIPCION DEL CASO

Varon de 74 afios diagnosticado en julio de 1999 de
osteosarcoma de mandibula derecha y tratado con man-
dibulectomia y reconstruccion con injerto.

En junio del 2004, durante una revision se objetiva
por TAC una masa de 7cm a nivel de la rama mandibular
remanente, que presenta extension infratemporal. Es
intervenido quirurgicamente para exéresis de dicha
tumoracion.
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El departamento de Anatomia Patologica del Hos-
pital 12 de Octubre recibe la pieza de resecciéon man-
dibular que mide 7-3-5 cm donde se identifica el rema-
nente de la rama mandibular derecha, la cual aparece
completamente rodeada por una formaciéon tumoral de
6,5-4,5-3 cm y muestra al corte una morfologia ovoidea,
encapsulada, de coloracidon blanquecina y consistencia
elastica que no parece alcanzar macroscopicamente los
bordes de reseccion quirurgicos.

El estudio de microscopia 6ptica con hematoxilina-
eosina objetiva una proliferacion tumoral compuesta
principalmente por células fusiformes dispuestas en
sabana o 16bulos; en algunas areas tienen un patrén esto-
riforme, mientras que en otras adquieren un patrén
mixoide. Se observan zonas que recuerdan a estructuras
papilares. La célula mayoritaria es fusiforme de escaso
citoplasma y nucleo alargado de bordes romos o puntia-
gudos. También presenta unas células redondeadas que
se disponen a veces en empalizada (escasa areas).

Se realizo estudio inmunohistoquimico, que resultd
positivo para estos marcadores: panqueratinas AE1-AE3,
citoqueratinas 1, 10, 5, 14 (K903), citoqueratina 7, cito-
queratina 19, vimentina, antigeno superficial de mem-
brana, y caracteristicamente fue negativo para CD34 y
positivo para CD99 y BCL-2, confirmando el fenotipo
de sarcoma sinovial.

Es informado como sarcoma sinovial monofasico que
no alcanza los bordes quirtrgicos de reseccion.

La ultraestructura mostrd una proliferacion neoplasi-
ca constituida por células estrelladas inmersas en una
matriz mixoide; dichas células presentan prolongaciones
dendriticas con numerosos complejos de unioén, con
caracteristicas de desmosomas, todo ello sugestivo de
sarcoma sinovial.

Se remitio material para estudio genético de la traslo-
cacion t(x;18) que resulto positiva, corroborando el diag-
ndstico una vez mas.

Fig 1: Panoramica de la tumoracion: proliferacion fusocelular con
patrén de crecimiento en forma de nidos solidos (HE x200).
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DISCUSION

El sarcoma sinovial (SS) es un tumor maligno de par-
tes blandas poco frecuente que representa entre el 5 y el
14,4% del total de sarcomas de partes blandas (1-7) y es
considerado como el cuarto tipo de sarcoma mas comun
después del fibrohistiocitoma maligno, liposarcoma y
rabdomiosarcoma (3,5).

Esta neoformacion constituye por si misma una enti-
dad morfologica, clinica y genéticamente distinta (7). Su
edad de presentacion generalmente oscila entre los 15 y
40 anos (1-2,5-8). Su localizacion anatdmica preferente
es en los tejidos blandos de las extremidades (1-2,5-8),
siendo poco frecuente en cabeza y cuello (alrededor del
9%), donde generalmente se localizan en la region retro
y parafaringea y en el area del esternocleidomastoideo
(2,8-11); el porcentaje es menor en localizacion intradsea
(menor del 5%) y hasta nuestro conocimiento sélo exis-
ten dos casos descritos en la mandibula (1,2).

El SS suele presentar como clinica una masa con o
sin dolor y dependiendo de la localizacién otros sintomas
mas especificos (2-3,5-8). Su crecimiento es a menudo
lento, entre dos y cuatro afios, aunque existen casos de
hasta 20 afios de duracion (3,5,7). Algunos tumores pre-
sentan calcificaciones que se detectan radiolégicamente,
mientras que otros requieren distintas técnicas de imagen
(escaner y resonancia magnética) (1-2,5-8,12).

Histologicamente puede ser bifasico o monofasico, el
primero presenta ambos componentes epitelial y mesen-
quimal en proporciones variables; las células epiteliales
tienen abundante citoplasma, nucleo ovoideo y pueden
formar estructuras papilares, glandulas, ademas, a veces

Fig. 2: Positividad inmunohistoquimica para citoqueratinas 1, 5, 10, 14
(K903) (HE x400).
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Fig. 3: CD99 positivo en las células tumorales (HE x400).

Fig. 4: Positividad para Bel-2 (HE x400).

muestran metaplasia escamosa (5-8). Las células fusifor-
mes son relativamente pequefias y uniformes con nucleo
ovoideo y palido y con un citoplasma de bordes mal defi-
nidos (4-7). Generalmente las mitosis son escasas (5-8).

El componente de células fusiformes a menudo se
presenta aislado en la forma monofasica, donde tipica-
mente muestra células dispuestas en sabana o en vagos
fasciculos y ocasionalmente nucleos en empalizada (5-
7). No es raro observar un patrén vascular hemangiope-
ricitoide, al menos focalmente (5-7). Una seriacion
extensa de la muestra demuestra en ocasiones un compo-
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nente epitelial, aunque esto no es necesario para el diag-
nostico (5-7).

Debido a estas caracteristicas histopatologicas, el SS
monofasico principalmente requiere diagnostico diferen-
cial con el fibrosarcoma (1,5-6,13), pero este no presenta
una diferenciacion celular especializada y sus células se
disponen en haces que se entrecruzan formando angulos
agudos; en ocasiones el SS puede parecerse al leiomio-
sarcoma (1,5-6,13), sin embargo este tipicamente tiene
las células dispuestas en fasciculos bien definidos y dis-
puestos en angulo recto. También requiere distinguirlo del
hemangiopericitoma (1,5-7,13), y del sarcoma de células
claras (5,6). El presente caso fue diagnosticado inicial-
mente como osteosarcoma, debido a su localizacion den-
tro del hueso, ya que se malinterpret6 la reaccion Osea
alrededor del tumor con formacion de osteoide.

Las técnicas de inmunohistoquimica ayudan a resol-
ver estos problemas diferenciales y confirman el diag-
néstico de SS monofasico. El componente epitelial
expresa citoqueratinas de diversos subtipos(1,5-7,13),
incluyendo 7 y 19 que los distingue de otros tumores
como el sarcoma de Ewing, tumor neuroectodérmico pri-
mitivo o el tumor de las vainas nerviosas periféricas
maligno. El antigeno epitelial de membrana también es
positivo. El hallazgo mas caracteristico del SS, que esta
presente en nuestro caso es la tincién positiva del CD99,
del BCL-2 y la negatividad de CD34. Ademas es vimen-
tina positivo y desmina negativo.

La ultraestructura muestra células fusiformes de
nucleo irregular y pequeio nucleolo que se asemejan a
fibroblastos, pero a diferencia de estos tienen menos
citoplasma, menor desarrollo de reticulo endoplasmico
rugoso, y en cambio suelen mostrar uniones celulares
(5,8,13).

La evaluacion citogenética de los SS ha demostrado
una traslocacioén balanceada que compromete al cromo-
soma Xy 18 y se presenta en el 90% de los SS tanto bifa-
sicos como monofasicos (1,5-7,14).

El sarcoma sinovial recidiva en mas del 50% de los
casos, generalmente en los primeros dos afos(1,5-7,15).
Tiene un riesgo elevado de metastatizar (40%), sobre
todo a pulmon, hueso y ganglios linfaticos (2,5,8,13).
Las recidivas locales pueden controlarse con una extir-
pacion local correcta y radioterapia (2,5,8,16).

El SS mandibular es un tumor muy infrecuente, que
requiere un diagnostico preciso anatomopatologico,
necesitando un buen procesamiento tisular, junto con
técnicas inmunohistoquimicas, ultraestructurales y estu-
dio genético.
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