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Introducción

Las neoplasias pulmonares son las más frecuentes y
constituyen la causa más importante de mortalidad rela-
cionada con el cáncer1. El carcinoma epidermoide, el
adenocarcinoma, el carcinoma pulmonar de células pe-
queñas y el indiferenciado de células grandes constitu-
yen la mayor parte de todos los casos, que junto a los
tumores carcinoides suponen más del 95% de todas las
neoplasias de origen pulmonar2. La descripción o el
diagnóstico de otras neoplasias malignas es mucho me-
nos frecuente por su rareza y suele estar relacionado
con casos aislados o pequeñas series y recopilaciones
acumuladas en la bibliografía que han permitido reco-
nocer varias de las características de su forma de pre-
sentación o manejo como en los sarcomas, especial-
mente cuando no son metastásicos y su origen es
pulmonar, como en nuestros pacientes2,3.

Observaciones clínicas

Caso 1

Mujer de 47 años, sin hábitos tóxicos o antecedentes pato-
lógicos de interés. Hace tres años presentó un cuadro catarral
persistente de aproximadamente un mes, que en los últimos
10 días se acompañó de algunos esputos hemoptoicos (menos
de 10 ml/día) sin fiebre o un síndrome tóxico. La exploración
física fue normal y en la radiografía de tórax apareció una tu-
moración de 3 cm en la língula, bien delimitada y sin calcifi-
caciones u otras anomalías después de la realización de una
tomografía computarizada (TC) toracoabdominal (fig. 1). La
analítica, la coagulación y el hemograma fueron normales, al
igual que las pruebas funcionales respiratorias (FEV1, 2,81 l;
85%) y la broncoscopia. El test de la tuberculina, tres bacilos-
copias y tres citologías de esputo fueron negativas, como el
broncoaspirado selectivo realizado durante la broncoscopia.
La punción aspirativa transtorácica no aportó material sufi-
ciente para el diagnóstico. Posteriormente, se realizó una re-
sección de la língula que confirmó el diagnóstico de sarcoma
sinovial pulmonar primario sin evidenciar una afección gan-
glionar u otras lesiones extrapulmonares. Un año después y
estando asintomática, en un control sistemático apareció una
nueva tumoración parahiliar izquierda de 3 cm, en el lóbulo
superior izquierdo residual. La broncoscopia confirmó una le-
sión de aspecto infiltrativo que afectaba al muñón de la língu-
la y en un subsegmento anterior del mismo lóbulo con una
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histología de las biopsias compatible con un sarcoma, inician-
do un tratamiento con poliquimioterapia (ifofosfamida y
adriamicina). A los 6 meses de evidenciar la estabilización de
la lesión y la ausencia de nuevas tumoraciones tras repetir las
exploraciones previamente realizadas, una TC craneal y una
gammagrafía ósea, se realizó una nueva toracotomía con una
neumectomía izquierda sin complicaciones, confirmando la
presencia de un tumor residual localizado. Posteriormente, la
paciente se ha mantenido asintomática y no han aparecido
nuevas lesiones pulmonares tras un año y medio de segui-
miento adicional.

Caso 2

Varón de 42 años, fumador de 30 paquetes-años, sin otros
antecedentes patológicos o respiratorios de interés. Acudió a
nuestro hospital por la presencia de un cuadro tóxico y un do-
lor pleurítico derecho de un mes de evolución, que en la últi-
ma semana se acompañó de una hemoptisis que llegó a ser de
hasta 50 ml/día. En la exploración física sólo destacaba un es-
tado general afectado y la presencia de una hipofonesis basal
derecha. En la radiografía se observó una masa de 10 cm en el
lóbulo medio, bien delimitada y sin calcificaciones. La TC to-
rácica confirmó la misma lesión junto a su contacto con el pe-
ricardio derecho y la pared torácica (fig. 2), sin derrame pleu-
ral y con algunas adenopatías bilaterales de tamaño no
significativo. La TC abdominal objetivó la presencia de múl-
tiples adenopatías retroperitoneales y peripancreáticas parcial-
mente necrosadas y sugestivas de infiltración neoplásica. La
resonancia nuclear magnética y la gammagrafía ósea confir-
maron la presencia de múltiples lesiones de tamaño menor de
1 cm en la columna, compatibles con metástasis óseas. El he-
mograma, la coagulación y la bioquímica fueron normales, in-
cluyendo las determinaciones del VIH, Ca 19,9, Ca 125, alfa-
fetoproteína y antígeno carcinoembrionario (CEA). En la
gasometría arterial basal, pH, 7,44; pO2, 87 mmHg; pCO2, 36
mmHg, y una saturación de O2 del 97%; en las pruebas fun-
cionales respiratorias, FEV1, 2,99 l (78%) y FVC, 3,34 l
(68%). La broncoscopia demostró la presencia de una mucosa
intensamente eritematosa, irregular y vascularizada en el ló-
bulo medio que sangraba de forma espontánea, sin que se pu-
diera realizar biopsias por el aumento del sangrado al mínimo
contacto con las pinzas. Los resultados del broncoaspirado
fueron negativos y la punción transtorácica con aguja fina

sólo fue sospechosa de malignidad. A los 6 días de su ingreso
y sin un claro desencadenante, presentó una hemoptisis masi-
va (más de 500 ml en aproximadamente 6 h), con inestabili-
dad hemodinámica, dificultad respiratoria y persistencia del
sangrado que obligó a la transfusión sanguínea y una toraco-
tomía urgente. Se realizó una neumectomía izquierda sin
complicaciones posteriores, controlando el sangrado y confir-
mando el diagnóstico de un sarcoma sinovial pulmonar pri-
mario monofásico que invadía la arteria pulmonar homolate-
ral. Una vez estabilizado el paciente, se inició un tratamiento
con poliquimioterapia (ifofosfamida y adriamicina), que esta-
bilizó la enfermedad y mantenía un buen estado general a los
6 meses de iniciarlo, sin evidencias de progresión de ninguna
de las lesiones descritas previamente.

Discusión

El sarcoma sinovial es un tumor extremadamente
raro que suele afectar a adultos jóvenes y en el 90% de
los casos se sitúa a un nivel paraarticular, en las extre-
midades4. El 10% se ubica en otras localizaciones no
relacionadas con las articulaciones, aunque a nivel pul-
monar es mucho menos frecuente y sólo se ha descrito
en menos de 50 casos en la bibliografía4-7. Este tumor es
una neoplasia de tejidos blandos que aparece como el
resultado de la proliferación desordenada de unas célu-
las fusiformes atípicas con un núcleo oval, una activi-
dad mitótica variable y una consistencia inicial sólida4.
Su crecimiento puede acompañarse de formaciones
quísticas y lesiones necrohemorrágicas que justificarían
la frecuencia de su asociación con la hemoptisis como
en nuestros casos, aunque también pueden ser más
agresivos e infiltrar estructuras vecinas como en el se-
gundo paciente, en el que había una infiltración de la ar-
teria pulmonar derecha que justificaría el sangrado ma-
sivo. Histológicamente, se puede dividirlas en tres tipos
que incluyen las formas bifásicas (combinación de célu-
las epiteliales y fusiformes), una variante epitelial mo-
nofásica y las monofásicas propiamente dichas (células
fusiformes y raramente epiteliales), a la que pertenecían
los casos descritos y que se caracterizarían por su simi-

Fig. 1. Tomografía computarizada torácica. Tumoración bien delimitada
en la língula.

Fig. 2. Tomografía computarizada torácica. Tumoración localizada en el
lóbulo medio con un amplio contacto con la pared torácica y el pericardio
derecho.
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litud con el fibrosarcoma6. En ocasiones, esta diferen-
ciación no es tan sencilla y obliga a la utilización de
técnicas ultraestructurales e inmunohistoquímicas para
su diagnóstico o la mejor interpretación del material ob-
tenido de las biopsias bronquiales y las punciones to-
rácicas, estas últimas de controvertida utilidad para ase-
gurarlo en la mayoría de los casos, que finalmente
requerirán la toma de muestras de mayor tamaño8,9.

Algunos pacientes pueden mantenerse asintomáticos
y descubrir la lesión de forma casual en una radiografía,
pero la mayoría suele presentar síntomas inespecíficos.
Su localización endobronquial es rara y suele ocurrir en
los casos más avanzados, como en la recidiva del primer
paciente o el inicio del segundo. En las formas prima-
rias es característica la aparición de lesiones únicas, de
crecimiento lento, sin una preferencia especial por nin-
guna localización pulmonar y la obligación de descartar
que tenga un origen metastásico por su similitud histo-
lógica a los primarios extrapulmonares o la posibilidad
de otro tipo de sarcomas como el leiomiosarcoma o el
mesotelioma sarcomatoide4,6.

Las mejores supervivencias relacionadas con este
tipo de tumores ocurren en los pacientes sometidos a un
tratamiento quirúrgico agresivo de las lesiones prima-
rias y sus metástasis6,10. La mayoría de las lesiones pul-
monares puede ser tratada mediante resecciones econó-
micas, por la posibilidad de futuras recidivas, aunque en
raras ocasiones la invasión bronquial o la afección vas-
cular hacen necesaria una neumectomía como en nues-
tro segundo caso. No obstante, en las formas no reseca-
bles o avanzadas, la quimioterapia y la radioterapia
podrían tener una utilidad que aún es imprecisa por la
rareza del tumor y unos resultados disponibles muy va-
riados11. Algunos pacientes sobreviven durante períodos
variables de hasta veinte años sin recidivas después de
la intervención, y otros sobreviven pero con recidivas
pulmonares o extrapulmonares que obligan a nuevos
tratamientos con quimioterapia o cirugía con una res-
puesta aceptable como en nuestro primer caso, aunque
en un subgrupo de casos se produce una recidiva precoz

o son diagnosticados en una fase avanzada y no suelen
sobrevivir más de cinco años, a pesar de combinar las
distintas modalidades terapéuticas6. La supervivencia
global a los cinco años es de aproximadamente el 40-
57%, y del 30% a los 10 años, con una evolución que se
caracteriza por su lentitud y un elevado riesgo de recidi-
va local, que llega hasta el 60% de los casos en algunas
de las series, después de su resección7. Los factores
considerados de mejor pronóstico son la presencia de
un tamaño menor de 5 cm, su localización periférica,
una histología con predominio epitelial, la afección de
pacientes más jóvenes y una histología con una activi-
dad mitótica o necrosis tumoral limitadas7-11.
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