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Cartas cientificas

Sarcoma sinovial pericardico primario: un reto
clinico

Primary Pericardial Synovial Sarcoma. A Clinical Challenge

Sr. Editor:

Los tumores cardiacos primarios son raros y su incidencia en las
series iniciales oscila entre el 0,001 y el 0,3%'. Los sarcomas, en
especial los que se originan en el pericardio, son extremadamente
raros. En este articulo se presenta un caso de sarcoma sinovial
pericardico primario y se revisa la literatura existente sobre este
tumor con la finalidad de mejorar el conocimiento de esta entidad
y su tratamiento.

Un varén de 58 aiios de edad consultd por dolor pericardico.
Presentaba una sacroiliitis positiva para HLA (locus del antigeno de
histocompatibilidad) B27, pero realizaba ejercicio fisico sin
limitaciones. No tenia ninguna otra enfermedad de interés, abuso
de sustancias o antecedentes familiares de cancer conocidos.

La ecocardiografia transtoracica, la tomografia computarizada
multidetectores, la resonancia magnética (RM) y la tomografia por
emisiéon de positrones con fluorodesoxiglucosa-18 (FDG-PET)
(figura) mostraron una masa de 93 x 55mm situada en la pared
lateral del ventriculo izquierdo, sin extension extracardiaca. Se
trataba de un tumor friable con tejido necroético, intensamente
adherido al corazén, por lo que fue imposible la reseccion
completa. Mediante el andlisis histoldgico se diagnosticé sarcoma
sinovial pericardico. Aplicando un enfoque multidisciplinario, se
remitio al paciente a quimioterapia y radioterapia adyuvante, que
obtuvo buena respuesta inicial. Sin embargo, 7 meses después, una
nueva RM mostro recidiva local del tumor. Se aplicé quimioterapia
y se realiz6 una nueva resecciéon quirdrgica. Sin embargo, se ha
presentado una nueva recidiva.

Los sarcomas sinoviales son tumores malignos de tejidos
blandos, con un patrén de crecimiento agresivo. Aunque aparecen
predominantemente en las extremidades, se ha descrito su
presencia en casi todos los 6rganos. Se clasifican en 4 subtipos
en funcion de la proporcion de células epiteliales y fusiformes:
bifasico, monofasico de células fusiformes, monofasico de células
epiteliales y no diferenciado. Este paciente presentaba una variante
monofasica con predominio de células fusiformes. Los marcadores
inmunohistoquimicos, como la vimentina, el antigeno de mem-
brana epitelial y la citoqueratina, son ftiles para descartar otros
posibles tumores de tejidos blandos?. El diagnéstico definitivo
puede realizarse por la existencia de una translocacion cromoso-
mica presente en mas del 90% de los casos, y que no se ha
observado que se asocie con otros sarcomas. Esta translocacion
afecta a los genes SSX1 o SSX2 del cromosomaX y el gen SYT del
cromosomal8, que forman un gen de fusion, el SYT-SSX, lo que da
lugar a la produccién de proteinas de fusion>*.

El diagnoéstico se establece mediante técnicas de imagen
multimodales y examen histolégico del tumor. La tomografia
computarizada, la RM y la FDG-PET son (tiles para determinar la
localizacion del tumor y evaluar la invasion de 6rganos adyacen-
tes®. También son esenciales para la planificacién quirtirgica y el
seguimiento posterior al tratamiento.

El tratamiento es dificil y requiere un abordaje multimodal. La
cirugia es la piedra angular del tratamiento y puede aportar un
tratamiento curativo. Sin embargo, lo mas frecuente es que los
tumores estén adheridos a 6rganos vitales adyacentes y no sean
resecables. En consecuencia, la radioterapia y la quimioterapia
pueden ser (tiles para reducir las recaidas. La doxorubicina y la
ifosfamida son los fairmacos de quimioterapia mas eficaces y
pueden alcanzar una alta tasa de respuesta®. La causa mas
frecuente de muerte es la recidiva local, incluso tras una reseccion
macroscopica completa. Al igual que en el presente caso, pocos

Figura. Exploraciones de imagen multimodal. A:RM; la secuencia de RM de gradiente-eco muestra una masa bien delimitada (flecha), situada en el pericardio
posterolateral. B:FDG-PET, imagen en plano transversal; puede observarse un aumento de la captacion en la masa pericardica. FDG-PET:tomografia por emision de

positrones con fluorodesoxiglucosa-18; RM: resonancia magnética.
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Tabla
Sarcomas sinoviales pericardicos publicados

Fecha de publicacion
Edad

1998-2016 (n = 38 casos)

Media (intervalo) 37 (13-70)
Sexo

Varones 27 (72,9%)
Histologia

Células fusiformes monofasicas 17 (44,73%)

Epitelial monofasico 1(2,63%)

Bifasico 9 (23,68%)

Mal diferenciado 2 (5,26%)

No disponible 9 (23,68%)
Andlisis molecular

Disponible 23

Translocacion (X; 18) 22 (95,6%)
En remision durante 12 meses 12 (31%)

pacientes se mantienen sin recaidas a los 12meses, por lo cual la
mayoria de ellos requieren tratamientos repetidos.

Hasta donde sabemos, en la literatura médica en lengua inglesa
son pocos los casos de sarcoma sinovial pericardico. En una
blsqueda en PubMed con el término “pericardial synovial sarcoma”,
en agosto de 2016 solo se identificaron 54referencias. Al examinar
estos articulos, asi como las publicaciones citadas en ellos, se
identificaron solo 38casos de sarcoma sinovial originado en el
pericardio (tabla). Se revisaron estos casos en cuanto a epidemio-
logia, cuadro clinico, conducta terapéutica y pronostico de esta
neoplasia. Ocurre predominantemente en varones, con mayor
incidencia en la cuarta década de la vida. La mayor parte de los
sarcomas eran de tipo monofasico (células fusiformes) y se identifico
la translocacién citogenética. Como en el presente caso, hubo
predominio de inmunohistoquimica positiva para vimentina, anti-
geno de membrana epitelial y citoqueratina. Todos los casos se
trataron con extirpaciéon quirdrgica si era posible, y se aplicé un
tratamiento neoadyuvante (quimioterapia y radioterapia) para
reducir las tasas de recidiva local, de manera similar al tratamiento
del caso presentado aqui. Se realiz6 una extirpacion completa o casi
completa del tumor en una minoria de los casos publicados, de
manera que la mayoria de los pacientes presentaron recaidas locales
0 un tiempo de supervivencia corto.

En conclusién, en esta publicaciéon se describe un caso de
sarcoma sinovial de origen pericardico y una revisién actuali-
zada de la literatura. Este sarcoma tiene mal prondstico y son

cruciales tanto el abordaje diagnoéstico sistematico como el
tratamiento multidisciplinario. El analisis de las caracteristicas
histolégicas del tumor, el curso clinico del paciente y la
respuesta al tratamiento permitirdn establecer estrategias
terapéuticas Optimas para el tratamiento de estos tumores
extremadamente raros.
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Comparacion del perfil de expresion de la via N
PI3K-AKT-mTOR en muestras de tejido tumoral e
y no tumoral de pacientes sometidos

a trasplante cardiaco

Comparison of the PI3K-AKT-mTOR Pathway Expression Profile
in Tumoral Versus Nontumoral Tissue Samples From Heart
Transplant Recipients

Sr. Editor:

Una de las limitaciones a largo plazo del trasplante cardiaco
(TxC) es la aparicion de neoplasias, cuyos principales factores son
las infecciones virales y la terapia inmunosupresora'. Se ha
demostrado que los inhibidores de la sefial de proliferacion (ISP)
sirolimus y everolimus disminuyen el riesgo de cancer tras el
trasplante”. Sin embargo, los protocolos de inmunosupresion en

estos casos se asocian con un aumento de los rechazos del injerto.
Actualmente no se sabe qué tumores van a responder a la accién
antineoplasica de los ISP asegurando un efecto beneficioso que
supere el riesgo de rechazo. Una de las vias moleculares que se
encuentra desregulada en varios tipos de tumores es la PI3K-AKT-
mTOR, la cual es a su vez una de las dianas de los ISP>. Se propuso
comparar el perfil de expresion de varios genes implicados en la via
PI3K-AKT-mTOR en tejido tumoral y no tumoral de pacientes
sometidos a TxC, con el fin de identificar los genes con una
expresion diferente que pudieran utilizarse como predictores de
respuesta a los ISP.

Se utilizaron muestras de tejido tumoral y no tumoral de
16 pacientes que contrajeron una neoplasia tras el TXC. Estas se
obtuvieron del exceso de tejido obtenido con un propésito clinico,
que se almaceno en el biobanco de nuestra instituciéon. La muestra
de tejido sano se obtuvo de una region anexa a la afectada por el
tumor. La adquisicion del ARN se realiz6 con el High Pure FFPET
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