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> RESUMEN

Introduccidén: Los tumores primarios del mediastino
(TPM) constituyen un importante desafio diagndstico
y terapéutico en la edad pediatrica. Estas neoplasias son
en su mayoria malignas. En base a la edad del paciente,
presentacion clinica, positividad de marcadores tumora-
les y localizacidn, puede sospecharse con anticipacién el
diagnéstico previo a la cirugia.

Objetivo: Documentar la epidemiologia de los casos de
TPM, que ingresaron a través del Departamento de Ur-
gencias de un hospital pediatrico de tercer nivel.
Material y método: Se realizé un estudio descriptivo,
retrospectivo y longitudinal, en el cual se incluyeron pa-
cientes menores de 18 afios, que fueron diagnosticados
con TPM y que llegaron por primera vez al Departa-
mento de Urgencias del Hospital Infantil de México
“Federico Gémez”, entre enero de 2006 y julio de
2012.
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> ABSTRACT

Introduction: Primary mediastinal tumors (PMTs) constitute
an important diagnostic and therapeutic challenge during pediatric
age. Most of these neoplasms are malignant. According to the
patient’s age, clinical presentation, positivity of tumor markers
and location, the preoperatory diagnosis can be suspected with an-
ticipation.

Objective: To document the epidemiology of the PMT cases
that are admitted to the Emergency Department of a third level
pediatric hospital.

Material and method: A descriptive, retrospective and longi-
tudinal study was performed in which patients under the age of
18 diagnosed with PM'T who arrived for the first time at the
emergency Department of Hospital Infantil de México “Federico
Gomez” from_January 2006 to July 2012, were included.
Results: Twenty-one patients were included; the mean age was
8.6 years; 66% of them were boys. Signs and symptoms of res-
piratory distress, fever, chest pain, hematological disturbances,
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Resultados: Se incluyeron 21 pacientes con una edad
promedio de 8.6 afos; el 66% eran hombres. Los signos
y sintomas al ingreso fueron dificultad respiratoria, fie-
bre, dolor toricico, alteraciones hematoldgicas, sindrome
de vena cava superior (VCS) y compresion de la via aérea,
se reportaron en el 80%, 33%, 42%, 47%, 47% y 47%
de los casos, respectivamente. El 57% de los tumores se
localizé en mediastino anterior. Los tumores de células
germinales se presentaron en 42.8%, tumores neurogé-
nicos 33.3%, linfomas 19% y sarcomas 4.7% de los casos.
Discusion: Los ninos con TPM acuden en busca de
atencion médica de urgencias, con sintomas de alarma
como disnea. La epidemiologia de esta serie de casos di-
fiere de la descrita en otras instituciones, probablemente
por el sesgo de inclusion.

Palabras clave: Tumores primarios de mediastino, sin-
tomas, urgencias, México.

superior vena cava syndrome and ainway compression were pre-
sent at diagnosis in 80%, 33%, 429, 47%, 47%, 47% of
cases, respectively. The 57% of PMT's were located in the an-
terior mediastinum. Germ cell tumors were present in 42.8%0,
neurogenic tumors in 33.396, lymphomas in 19%, and sarco-
mas in 4.7% of cases.

Discussion: Children with PMTs who seek emergency medical
attention present alarming symptoms such as dyspnea. The epi-
demiology of this series differs from other institutions’, probably
because of an inclusion bias.

Keywords: Mediastinal tumors, symptoms, emergency de-
partment, Mexico.

> INTRODUCCION

Los tumores primarios del mediastino (TPM), aunque
poco frecuentes en la poblacidn pediatrica, sin duda al-
guna constituyen un desafio diagndstico y terapéutico.
Estas neoplasias al considerarse un grupo diverso y com-
plejo de lesiones congénitas y neoplasicas, resultan ser en
la mayoria de los casos malignas, ya que por su situacion
anatoémica e histolégica pueden poner en riesgo la vida.

Cerca de la mitad de los pacientes son sintomaticos,
en especial aquellos que poseen lesiones malignas. Los
sintomas mds comtunmente reportados son disnea, tos,
fiebre y malestar generalizado.!

A pesar de que los tumores neurogénicos son conside-
rados por algunos autores como las neoplasias mediastinales
mis frecuentes, en gran parte de las series recientemente
reportadas, los linfomas encabezan la lista.!

No todas las lesiones que ocupan el mediastino son
neoplasias benignas o malignas; algunas condiciones del
desarrollo, tales como los quistes y meningoceles, e infla-
matorias como las adenopatias, pueden presentarse como
masas mediastinales y deben ser incluidas en el diagnos-
tico diferencial.?

Herramientas diagnosticas como la radiografia de
torax, el ultrasonido (US), la tomografia computarizada
(TC) de térax con medio de contraste y la valoracion
de los marcadores tumorales séricos, han permitido dis-
tinguir entre condiciones inflamatorias o neopldsicas, y
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de esta manera predecir con anticipaciéon el diagnéstico
preoperatorio.?

Nuestro objetivo fue describir la presentacién cli-
nica, histologia, abordaje diagndstico, tratamiento y
prondstico de una serie de casos de TPM, que ingresaron
al Departamento de Urgencias de un hospital pediatrico.

> MATERIAL Y METODO

Se realiz6 un estudio descriptivo, retrospectivo, retrolec-
tivo y longitudinal. Se revisaron los registros de ingreso
del Departamento de Urgencias del Hospital Infantil de
Meéxico “Federico Gomez”, entre los meses de enero
de 2006 y julio de 2012. Se incluyeron a todos los pa-
cientes menores de 18 afios, que acudieron en busca de
atencion médica de urgencias al Hospital Infantil de Mé-
xico “Federico Gémez”, por presentar algiin sintoma y
que finalmente fueron diagnosticados con un TPM.

La revisién de los expedientes se enfocd en el ani-
lisis de las manifestaciones clinicas de los pacientes a su
ingreso al Departamento de Urgencias, las modalidades
diagndsticas empleadas y el manejo terapéutico. Se ex-
cluyeron a los pacientes con leucemia aguda que tuvieran
infiltracién concomitante a mediastino.

> RESuLTADOS

Se incluyeron 21 pacientes. El intervalo de edades varié
de un mes a 15 anos, con un promedio 8.6 afios. Catorce
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(669%0) pacientes eran de sexo masculino y siete (33%) de
sexo femenino.

Dentro de los signos y sintomas reportados al ingreso
al Departamento de Urgencias, los mas frecuentes fueron
los de dificultad respiratoria, fiebre, dolor toricico, ma-
nifestaciones hematologicas, datos de sindrome de vena
cava superior (VCS) y compresién de la via aérea. Estos se
presentaron al diagndstico en el 80%, 33%, 42%, 47%,
47% y 47% de los casos, respectivamente.

Signos y sintomas compatibles con datos de difi-
cultad respiratoria fueron evidentes en 17 pacientes. De
éstos, la tos y la disnea se presentaron en el 58% de los ca-
s0s, otros signos fueron cianosis (17%), ortopnea (23%),
aleteo nasal (23%), tiraje intercostal (29%) y disociacion
toracoabdominal (12%). La mayoria de los pacientes que
no present6 dificultad respiratoria tenia un tumor neu-
rogénico.

Los diagnésticos fueron: linfoma no Hodgkin
(LNH) en cuatro (19.1%), tumor germinal maligno
en cinco (23.8%), teratoma maduro en cuatro (199%),
neuroblastoma/tumores neuroectodérmicos primitivos
(TNEP) en siete (33.3%) y rabdomiosarcoma en uno
(4.8%) (Tabla 1).

La asociacion entre los sintomas se muestra en la Ta-
bla 2. La fiebre se presentd en siete pacientes (33%). Las
manifestaciones hematoldgicas fueron evidentes en 10 pa-
cientes (47%). Destacaron la anemia moderada (50%) y la
leucocitosis (20%). Otros datos menos frecuentes fueron
trombocitopenia (10%) y epistaxis (10%). El 47% de los
pacientes tuvo sindrome de VCS, presentando edema y
plétora facial, cianosis y distension de las venas del cuello.
De los 10 tumores que causaron compresion de la via aérea,
el 40% se atribuyeron a LNH y 40% a tumores de células
germinales. Doce TPM (57%) se localizaron en mediasti-
no anterior; siete de los 12 se clasificaron como tumores de
células germinales, seguidos en frecuencia por tres casos
de LNH. En lo referente a las ocho masas del compar-
timento posterior (38%), seis de ellas fueron tumores
neurogénicos. S6lo una correspondié al compartimento
medio y se tratd de un tumor de células germinales.

El abordaje diagnostico que se utilizd para las neo-
plasias fue por biopsia, excepto en dos casos, en los cuales
la determinacién de los marcadores tumorales fue lo sufi-
clentemente sugestiva para hacer el diagndstico.

E185.7% de los TPM fueron intervenidos quirdrgica-
mente. Recibieron tratamiento exclusivamente quirdrgico
sOlo tres pacientes, quienes tenfan teratomas maduros. Nin-
gun LNH fue intervenido quirirgicamente.

De los 16 pacientes que recibieron quimioterapia
(76%), ocho (50%) tuvieron recaida de su enferme-
dad. De estos ocho, el 50% fueron casos de tumores
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Tabla 1.
Diagnostico definitivo de los tumores primarios del mediastino.

Diagnéstico N (%)
Linfoma no Hodgkin 4(19.1%)
Tumor germinal maligno 5 (23.8%)
Tumor germinal benigno 4 (19%)
Tumores neurogénicos (neuroblastomas, TNEPS) 7 (33.3%)
Rabdomiosarcoma embrionario 1(4.8%)
Total 21

TNEPs: tumores neuroectodémicos primitivos.

neurogénicosy el 25% de tumores germinales. De todos los
tumores neurogénicos, el 57% recay6 y de los germinales
el 22%. Sélo tres pacientes fueron intervenidos mediante
radioterapia complementaria con pobres resultados.

Del total de pacientes que recayeron, fallecieron cin-
co, representando el 63% de éstos, y a su vez el 23% del
total del grupo de estudio inicial.

Comparando esta serie con la de otras institucio-
nes, contrario a lo que se esperaba, los tumores de células
germinales encabezaron la lista con 42.8%, tumores neu-
rogénicos 33.3%, linfomas 19%, y sarcomas 4.7% de los
casos'* (Tabla 2).

De los 21 pacientes estudiados, ocho (38%) tenian
lesiones benignasy 13 (62%) lesiones malignas. En cuan-
to a los tumores neurogénicos, el 85% eran malignos; en
el caso de los tumores de células germinales, 30% tenfan
componente maligno. Respecto a las lesiones benignas,
los tumores de células germinales fueron los que destaca-
ron, conformando el 85% de éstas.

> Discusion

A diferencia del estudio de Jaggers y colaboradores, el
cual menciona que los linfomas son la neoplasia mediasti-
nal més frecuente, nosotros observamos que los tumores
de células germinales fueron los TPM, mds comunes en
un 42.8% de los casos.

Considerando el hecho de que este estudio estd en-
focado hacia el andlisis de la presentacion clinica inicial de
los pacientes con TPM que acudieron al Departamento
de Urgencias, todos eran sintomdticos a su ingreso. Sin
embargo, es importante recalcar que la mayoria de los
TPM malignos son sintomdticos y que también, las neo-
plasias benignas pueden cursar sintomaticas.'

Al igual que en la mayoria de las series, los casos es-
tudiados (62%) fueron en su mayoria de TPM malignos.
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Tabla 2.
Caracteristicas generales de los tumores primarios del mediastino.

o LNH Tumor germinal maligno | Teratoma maduro | Tumor neurogénico | Rabdomiosarcoma TOTAL
N=4 N=5 N=4 N=7 N=1 N=21
Sintomas al diagnéstico
Fiebre 3 2 - 2 - 7 (33%)
Tos 8 8 = 3 1 10 (47%)
Disnea 2 5 2 1 - 10 (47%)
Sindrome de vena cava superior 8 8 1 2 1 10 (47%)
Compresion de la via aérea 4 4 - 1 1 10 (47%)
Alteraciones hematoldgicas 3 3 1 3 - 10 (47%)
Dolor torécico 1 3 3 2 - 9 (42%)
Localizacion en mediastino
Anterior 3 3 4 1 1 12 (57%)
Posterior 1 1 - 6 - 8 (38%)
Medio - 1 - - - 1(4.7%)
Abordaje diagndstico
Biopsia por trucut 4 2 2 2 1 11 (52%)
Biopsia incisional - - - 2 - 2 (9.5%)
Biopsia excisional - 3 - 3 - 6 (28%)
Marcadores tumorales - - 2 - - 2(9.5%)
Tratamiento
Quimioterapia 3 4 1 6 1 15 (71.4%)
Cirugia exclusivamente - - 3 - - 3(14.3%)
Quimioterapia + radioterapia 1 1 - 1 = 3(14.3%)
Muertes - 1 - 3 1 5 (23.8%)

TPM: tumores primarios del mediastino; LNH: linfomas no Hodgkin.

Todos los pacientes cursaron con sintomatologia sugesti-
va del diagnéstico, y por gran ventaja (80%) los datos de
dificultad respiratoria fueron los predominantes.*

Como estd indicado, la radiografia de térax fue el pri-
mer examen realizado, ya que se estima que el 90% de las
masas mediastinales pueden observarse mediante esta ac-
cesible herramienta.’ La TC de térax contrastada ayudoé a
establecer el sitio de localizacion de la masa, su consistencia
y su relacion con las estructuras adyacentes.

Algunos autores mencionan que la resonancia mag-
nética ofrece ventajas sobre la TC, al definir la relacién
de los tumores y su posible riesgo de invasidn a estruc-
turas contiguas, ademds de que se evita la radiacién. Sin
embargo, su uso es limitado por la duracion prolongada
del estudio y la necesidad de controlar la ventilacién en
pacientes que lo requieren.?
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Nuestra serie concuerda con las de otros autores,
en el aspecto en que los tumores mayormente identifi-
cados en el mediastino anterior fueron los linfomas y los
tumores de células germinales, de igual manera, los mds
comunes en el mediastino posterior fueron los tumores
neurogénicos.!?

El tumor mis comun del mediastino anterior es el
linfoma. Esta es la tercera neoplasia maligna mas comuin
en la infancia y en el mediastino, representando casi la
mitad de todos los TPM. Cerca de 2/3 partes son LNH y
1/3 parte son linfomas de Hodgkin (LH).!

Justo como sucedid en nuestro estudio, los nifios
que se presentan con LNH frecuentemente manifestaron
sintomas relacionados con la compresion de estructuras
adyacentes como tos, estridor, dificultad respiratoria y
sindrome de VCS.! De manera similar, la presencia de
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sintomas constitucionales como fiebre, diaforesis noctur-
na y pérdida de peso fue también evidente.

Tal como menciona Grosfeld y colaboradores, ante
la sospecha de linfoma, en casos donde hubo linfadeno-
megalias supraclaviculares o cervicales, el paso inicial fue
la toma de biopsia para establecer el diagnostico. El tra-
tamiento quirdrgico de estas patologias linfoides no estd
indicado, y la quimioterapia fue el tratamiento que se
empled.!?

Los tumores de células germinales ocupan el segun-
do lugar en frecuencia de localizacién en el mediastino
anterior."® En ninos, el mediastino es el cuarto sitio mds
comun de presentacién de los teratomas, después del
ovario, regién sacro-coccigea y testiculo.! La presencia de
calcificaciones en una masa mediastinal anterior, durante
la evaluacion de una radiografia de térax, debe conside-
rase como sugestiva de un teratoma.”> Como se reporta
en la literatura médica, estos tumores se presentaron con
mayor incidencia después de los nueve afios de edad, en
siete de nueve casos totales y los pacientes de sexo mas-
culino fueron los mas afectados.’

En mis del 80% de los casos, los tumores germinales
fueron benignos y resecables durante la toracotomia. En
ocasiones, el diagnéstico preoperatorio pudo determi-
narse con facilidad, debido a la presencia de marcadores
tumorales elevados.® Es importante subrayar, que ante la
presencia de una secrecion importante de fraccidén -hCG
por parte de un TPM en un nino con datos de pubertad
precoz, debe siempre estudiarse al paciente con un ca-
riotipo para descartar la posibilidad de un sindrome de
Klinefelter.®

El abordaje quirtrgico es necesario en la mayoria de
los TPM, sin importar si son benignos o malignos para
fines diagndsticos o terapéuticos.! Por ese motivo, el
76% de los TPM fueron intervenidos quirdrgicamente
y este manejo fue exclusivo en tres pacientes con tera-
tomas maduros. Por otro lado, tal como esta indicado el
abordaje quirtrgico radical no fue parte del tratamiento
de los LNH.'?

Los tumores que predominaron en el mediastino
posterior fueron los de tipo neurogénico y acorde con
los demds reportes,'>® la mayor incidencia fue antes de los
tres afios de edad. Sin embargo, de manera contraria, es-
tos no fueron los TPM mds comunes en esta serie. La
gran mayoria de los casos (71%) se presentd con sinto-
mas respiratorios y paralelo a lo que menciona Grosfeld
y colaboradores, el 14% manifest6 sintomas neuroldgicos
compatibles con datos de compresion medular por ex-
tension extradural del tumor a través de los foramenes
intervertebrales. No se identificaron signos y sintomas
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sugerentes de sindromes paraneoplisicos. Casos en los
que, durante la interpretacioén de una radiografia de torax
por la sospecha de un TPM, se detecte la presencia de
pequenos puntos de calcio en una masa localizada en el
mediastino posterior, deben considerarse como tumores
neurogénicos.?

A pesar de que resulta interesante que la tasa de
supervivencia suele ser mayor para los pacientes con
neuroblastoma primario de mediastino, que para aque-
llos de la glandula suprarrenal o sitios retroperitoneales
(debido a la falta de expresion del gen N-MYC en los
mediastinales), la presencia de metistasis al momento del
diagnéstico parece ser igual de elevada en ambos escena-
rios.> En nuestra serie, el 85% de los pacientes posefan
datos de metastasis al momento del diagnostico.

En términos generales, la esencia del tratamiento
inicial requiere de la proteccidn de la via aérea, la realiza-
c16n de un diagndstico preciso y reseccidén completa (para
quienes estdindicado), con una minima morbimortalidad.

> CONCLUSIONES

Nuestra serie coincide con las de otras instituciones
en el aspecto en que la mayoria de los TPM son malig-
nos en los pacientes que son sintomdticos al diagndstico.
Sin embargo, difiere en que los tumores de células germi-
nales fueron las lesiones mis comunes. Probablemente, la
incidencia de los diferentes tumores varia por el patron
de referencia de cada institucion y por el criterio de in-
clusién que utilizamos, en relaciéon al ingreso a través del
Departamento de Urgencias.
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