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Neumotoérax espontaneo persistente como manifestacion
primaria de sarcoma sinovial pleuropulmonar primario:
a propésito de un caso
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RESUMEN

El sarcoma sinovial pleuropulmonar (SSPP) es un tumor primario de pulmdén, maligno, infrecuente en
pediatria (prevalencia 0,1-0,5 %) que afecta predominantemente a adolescentes y adultos jévenes. Se
ha descrito una sobrevida global cercana al 30 % a los 5 arios.

Se reporta el caso de un paciente de 12 afios de edad, previamente sano, que presento tos, dolor toracico
y disnea de comienzo subito, como manifestaciéon inicial de neumotdrax izquierdo, el que persistioé a
los 4 dias y requirié reseccion quirurgica de lesion bullosa pulmonar. Se realizé diagndstico histolégico
de sarcoma sinovial pleuropulmonar confirmado por estudio molecular, que evidencié la translocacion
cromosomica entre el cromosoma X y el 18: t(X;18) (p11.2,q11.2) de la pieza quirdrgica extirpada.

Ante pacientes con neumotdrax persistente o recidivante, es importante descartar causas secundarias,
entre ellas, sarcoma sinovial pleuropulmonar. Su ominoso pronéstico determina la necesidad de arribar
a un diagndstico temprano e implementar un tratamiento agresivo.
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INTRODUCCION

Se define como neumotérax a la presencia
de aire en la cavidad pleural que provoca cierto
grado de colapso pulmonar.’ Es infrecuente
en pediatria, con una incidencia de 4:100 000
varones y 1,1:100 000 nifias.?

Segun su etiologia, se clasifica en adquirido
o0 espontaneo, y este ultimo, en secundario
o primario (con o sin enfermedad pulmonar
subyacente).’ El tipo de neumotdérax mas
frecuente es el espontaneo primario, en varones
de 10 a 30 anos, de habito longilineo y su
principal etiologia son las bullas subpleurales.?
Dentro de las causas secundarias de neumotorax,
se incluyen la enfermedad de las vias aéreas
(asma), postinfecciosa (neumonia necrotizante,
tuberculosis), fibrosis quistica, malformaciones
pulmonares congénitas, enfermedades del
tejido conectivo y, con menor frecuencia, las
neoplasias.®

Los tumores malignos primarios de
pulmoén son raros en pediatria. Dentro de los
mas frecuentes, se encuentran el blastoma
pleuropulmonar, el tumor carcinoide y el tumor
miofibroblastico inflamatorio. El sarcoma
sinovial (SS) es excepcional.*® Este se presenta
habitualmente como masa tumoral periarticular
de crecimiento progresivo en las extremidades.®”
Cuando se manifiesta de forma primaria en
pulmén, el sarcoma sinovial pleuropulmonar
(SSPP) presenta mal prondstico y, en general,
un curso agresivo de la enfermedad.®
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En ocasiones, los neumotérax presentan mala
evolucién con persistencia o recurrencia,®'® lo que
marca el rumbo de realizar estudios en busqueda
de causa subyacente.

Se presenta el caso de un nifio con diagndstico
de SSPP cuya manifestacion clinica inicial fue
como neumotdrax espontaneo persistente.

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 12 afios de
edad, sin antecedentes personales de relevancia,
que consulté en guardia por tos, dolor toracico y
disnea de inicio subito. Negd antecedentes de
traumatismo u otros sintomas acompafantes.

Al ingreso se lo evalué vigil, conectado,
afebril (36 °C), en regular estado general,
normoxémico (SpO, 95 % con aire ambiente),
taquicardico (FC 96/Ipm), taquipneico (FR 30/
rpm), normotenso (95/60 mmHg) con pulsos
periféricos presentes; con hipoventilacién en
hemitérax izquierdo a la auscultacion pulmonar.

Se realiz6 radiografia de térax de frente, que
evidencié hemitdrax izquierdo radiolucido sin
trama vascular, con linea de pleura visceral que
delimitaba colapso pulmonar, aplanamiento del
diafragma homolateral y leve desplazamiento
del mediastino hacia la linea media; el hemitorax
contralateral sin alteraciones. Se confirmé el
diagnodstico de neumotorax izquierdo grado 3
hipertensivo (Figura 1).

El paciente fue internado, se le administré
oxigeno suplementario y se le coloco tubo de

Ficura 1. Radiografia de térax de frente realizada al ingreso. Se observa colapso pulmonar izquierdo

secundario a neumotdérax grado 3 hipertensivo




avenamiento pleural (TAP) con mejoria clinica,
acompafnado de radiografia que evidencié
expansion pulmonar izquierda completa. Requirio
2 dias de oxigeno suplementario. ElI TAP se
retiré al tercer dia por evolucién favorable. Sin
embargo, a las 24 horas, el nifio refirié disnea
abrupta con hipoxemia (Sa0,92 % con aire
ambiente) y se constatdé neumotdérax izquierdo
por radiografia.

Ante la persistencia del neumotdrax, se realizé
toracoscopia que evidencié bullas apicales y
escaso liquido pleural. Se efectud apicectomia
y pleurodesis. Se tomé muestra de tejido
pulmonar y pleural para estudio microbiolégico y
anatomopatologico.

Aguardando resultados histoldgicos, se
descarto tuberculosis mediante la prueba de
la tuberculina (PPD por la sigla en inglés de
derivado proteico purificado) (O mm) y 3 muestras
de esputo para baciloscopia y cultivo negativos,
como causa secundaria de neumotdérax. Se
realizé tomografia axial computada de alta
resolucion (TACAR) de térax sin contraste; donde
el parénquima pulmonar, mediastino y estructuras
Oseas no presentaban alteraciones.

La biopsia pulmonar mostré con tincion
hematoxilina-eosina parénquima pulmonar
focalmente infiltrado por proliferaciéon
neoplasica densamente celular monomorfa, no
encapsulada, constituida por células alargadas
fusiformes de nucleos ovalados con cromatina
granular y algunos nucleolos destacables,
conformando fasciculos entrelazados. Se
reconocieron hasta 2 figuras mitéticas en mas
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de 10 campos (Figura 2). Se realizaron técnicas
de inmunomarcacién positivas para BCL-2,
vimentina, CD99 y EMA; también hibridacion in
situ fluorescente (FISH) y reaccién en cadena
de la polimerasa con transcripcion inversa (RT-
PCR), que demostré la translocacion entre el
cromosoma X y el 18: t(X;18) (p11.2;911.2),
confirmando el diagnostico de SS.

El paciente permanecio internado 10 dias,
requirio 5 dias de oxigeno suplementario y
presentdé buena evolucién clinica. Inicio
seguimiento por el servicio de Oncologia. Se
estadificé la enfermedad y se descartd que se
tratara de una expresion metastasica de otro sitio
primario a través de TACAR de térax, abdomen y
sistema nervioso central, tomografia por emisién
de positrones (PET-TC) y centellograma éseo.

Evaluando los factores prondsticos asociados
a esta enfermedad, se concluyé que, si bien
se trataba de un tumor de <5 cm y con una
clasificacidon postoperatoria IRS | (Clasificacidon
del Intergrupo de Estudio del Rabdomiosarcoma:
lesion completamente extirpada con margenes
negativos), ambos factores prondésticos favorables
para el SS, su localizacién axial lo categorizaba
como un paciente de alto riesgo. Recibié
tratamiento, segun protocolo EpSSG NoRMS
2005, para pacientes con SS de alto riesgo, que
incluye quimioterapia con agentes alquilantes
y antraciclinas (ifosfamida-doxorrubicina)
junto con la necesidad de consolidacién del
tratamiento local con radioterapia. No presenté
complicaciones mayores durante el tratamiento y
actualmente se encuentra en remision completa,
realizando los controles correspondientes.

Ficura 2. Tomografia axial computarizada de alta resolucion de térax. No se evidencian lesiones

parenquimatosas, mediastinales ni 6seas




DISCUSION

Los tumores primarios de pulmén en nifios
son raros y menos frecuentes que las metastasis
pulmonares.*®

El SS es un tumor maligno de origen
mesenquimatico que, a pesar de su nombre,
no esta relacionado con los tejidos sinoviales.®
Representa el 8 % de los sarcomas de partes
blandas. Se localiza con mayor frecuencia
en las extremidades, aunque también puede
tener localizaciéon axial (cabeza, cuello, pared
abdominal, retroperitoneo, mediastino o
pleuropulmonar), la cual se asocia a un peor
prondstico y requiere tratamiento mas intensivo,
como en el caso de nuestro paciente.®

El SSPP es una forma de presentacion poco
habitual del SS, representa el 0,1-0,5 % de los
tumores pulmonares; los pocos casos descritos
se presentan en forma agresiva y afectan a
adolescentes y adultos jévenes.®® Se manifiesta
mas frecuentemente como masa pulmonar
asintomatica, o bien con dolor toracico, tos,
disnea y hasta hemotérax.” En la radiografia
de torax, se lo observa como masa pulmonar o
pleural de bordes redondeados, bien definidos
que suele estar acompafiado de derrame pleural
ipsilateral. En la TACAR de térax, como masa con
realce heterogéneo y bordes bien delimitados, sin
afectacion 6sea ni calcificaciones en su interior.™
De forma menos frecuente, el SSPP se presenta
como neumotoérax persistente o recidivante
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debido a la ruptura de una lesién pulmonar de
tipo quistica o bullosa, como lo evidencia el caso
clinico expuesto. Dichas caracteristicas de la
lesion ameritan realizar el diagnostico diferencial
con quistes benignos, blastoma pleuropulmonar
tipo 1, hamartoma quistico mesenquimal y
linfangioleiomiomatosis.5’

La sospecha diagndstica se confirma
mediante estudio anatomopatoldégico del
tejido pleuropulmonar. Su histopatologia lo
clasifica en monofasico o bifasico. A través de
marcaciéon por inmunohistoquimica, se pueden
identificar como marcadores positivos: vimentina,
citoqueratina, EMA, y BCL-2. En mas del 90 %
de los casos, presentan una translocacion entre
el cromosoma Xy el 18: t(X;18) (p11.2;911.2),
que resulta en la fusion del gen SYT del
cromosoma 18 y los genes SSX7 o SSX2 en
el cromosoma X. Su presencia constituye un
marcador especifico de SS y puede detectarse
con la prueba de FISH o técnicas de biologia
molecular como RT-PCR."-'* Como se mencion6
en el caso clinico, el paciente evidencié hallazgos
positivos en las técnicas de inmunomarcacion y
en el estudio cromosémico molecular.

El tratamiento en primera instancia es la
reseccion quirdrgica asociada a quimioterapia,
radioterapia o ambas, tal como se le indic6 a
nuestro paciente, por estratificacion tumoral.” "

La sobrevida global a los 5 afios de los
pacientes adolescentes con SS localizado supera

Ficura 3. Técnica de tincién con hematoxilina-eosina. Proliferacién celular atipica, monomorfa, no
encapsulada, con células alargadas fusiformes con escaso citoplasma




el 80 %, sin embargo, cuando se trata de SSPP,
las cifras disminuyen hasta el 30 %.'*"'5 La
localizacién axial, la dificultad de realizar una
reseccion completa, un gran tamafio (>5cm)y la
presencia de metastasis constituyen factores de
mal pronéstico para SSPP. Estos muestran curso
clinico mas agresivo y altas tasas de recurrencia
tanto local como metastasica, que finalmente
comprometen la vida del paciente.™

Si bien el SSPP posee un mal prondstico,
la evolucion del paciente fue favorable hasta el
momento, gracias al abordaje multidisciplinario
que permitié su diagnostico y tratamiento
oportuno.

CONCLUSION

Existen escasos datos publicados en la
bibliografia mundial sobre pacientes pediatricos
con SSPP y, hasta el momento, no se han
publicado casos con esta forma de presentacion
en nuestro pais. Ante pacientes con neumotoérax
persistente o recidivante, es importante descartar
causas secundarias. El prondstico ominoso del
SSPP determina la necesidad de un diagnéstico
temprano y la implementacion de un tratamiento
agresivo. B
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