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INTRODUCCION

Ios timomas son rar{simos en los nifios (18)., Pero son ma-
sas debidas a varias reticuendoteliosis. En escolares y puberes-
los timomas ocurren raramente con o sin manifestaciones (8).

Las neoplasias primarias mediastinales que requirieron ex-
ploracién quirurgica para el diagndstico o terapia definitiva --
son poco frecuentes en nifios menores de 15 afios comparados con --
los adultos. la baja inecidencia y la relativa inexperiencia oca-

" siona problemas para la valoracién clfnica (10).

Aproximadamente en las dos terceras partes de los lactan--
tes y nifios con una masa mediastinal existen sfntomas, pero en mu
chos 1a lesién es un hallazgo casual al practicar una radiopraffa

-de térax.

El interés de presentar el Unico caso encontrado hasta el-
momento en el Hospital General "Dr. Darfo Fermandez", es realizar
una exhaustiva revisién de la literatura existente sobre los timo
mas y linfomas de timo, correlacionar los hallazgos anatomoclini-
cos de nuestro paciente y campararlos con lo descrito en la lite-
ratura.sobre este tema. As{ mismo presentar las corrientes actua
les de aiagnéstico de este tipo de pacientes y las dos escuelas <«
existentes, una de las cuales acepta la presencia de enferreded -
de Hodgkins del timo y timoma concomitantes, presentando sus expe
riencias y hallazgos referidos asf camo los datos existentes pore-
la otra escuela que no acepta la existencia de dicha asociacién.-.
Pretendo presentar los estudios actuales para el diagndstico de -
dichas neoplasias y los esquemas de manejo.

En estd investigacién presentamos el Gnico caso de timoma-
y enfermedad de Hodgkins del timo concomitante en un paciente pe-
diatrico masculino de 10 afios de edad ocurrida en nuestra unidad-
hospitalaria.
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ANTECEDENTES

Los timomas son tumoraciones raras en la edad pediatrica, se .
- presentan mds frecuentemente en la edad adulta, alrededor de los-
" 80 afios, acompafiados hasta en un W% de los casos de Miastenia --
Cravis y hasta en un 38% de malignizacién, siendo estos dos facto
-res 10s que determinan el pronSstico (4).

La presencia de tumores o neoplasias en medJ.astmo durante -
los pmmms afios de vida se diagnfstica o se encuentra rara vez-
y'm obstante de tratarse de padecimientos graves, su estructura-
‘histologica‘ es benigna en un alto porcentaje de los casos (25). -
Se diagndstican frecuentemente en forma tardfa o se encuentran co
mo hallazgos radiologicos en exfmenes de rdtina (10).

. Son pocos los casos de timoma en nifios reportados-en la lite
ratura, el rango de edad es de 9 meses a 15 afios con una media a-.
1059 afivs y una predileccifn por el sexo masculino (10).

Frecuentemente los sfntomas producidos por dichas masas me -
diastinales estén en relacifn principalmente con el tamafio y los-
érganos desplazados o interferidos en sus funciones y con las com "
plicaciones propias del tumor (24). Estd sintomatologfa origina-
frecuentes ervores diagndsticos, por lo cufl al realizarse el *—-
diagnéstico adecuado la enfermedad se encuentra muy avanzada, --

" con un pronfstico fatal a corto plazo. '

~E1 timoma tiene una velocidad de crecimiento variable ‘en los

nifios -generalmente se comporta como maligno en estd época de la -
- vida, invadiendo pleura, pericardio y pulmones y otras estructu -
ras mediastinfcas, A través de Ia invasién del diafragma puede -
. propagarse a hfgado y retro peritoneo, pero generalmente las me - .
t._iétasis qﬁedan confinadas al térax (4).
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" Antes de aceptar una neoplasia primaria de timo, debe descar-
tarse la posibilidad de teratama o cualquier tipo de linfoma, = -=
pués muchas veces es imposible determinar si es crecimiento de la-

‘ ‘gldndula verdaderamente una neoplasia o si se trata meramente de - -’
una hiperplasia marcada del timb (4).
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. PUNCIONES
NORMALES DEL TINQ

El timo contiene una &rea cortical con gran cantidad de célu~
las linfoides {cimulos), una médula, una cdpsula fibrosa, grandes~
trabéoulas que lo dividen en 18los, y un hilio por el que entran
arterias y salen venmas y linfdticos, El timo difiere de los gén--
glios linféticos ¢n tres aspectos importantes; 1) normalmente no -
posee folfculos linfoides. la corteza consiste en numerosos linfo
citos pequefios y muchas células en divirién de la serie linfoefti
cd. 2) El estrams reticular es principalmente de origen epitelial
(tercera bolsa branquial), no mesodémico, aunque suelen estar pre
gentes algunas células reticylares mesodermicas. la médula contie
ne restos de "islotes" de tejido epitelial, que se presentan en ~--
~ forma de anillos concéntricos de tejido eosinéfilo conocidos con -
‘el nambre de corpdsculos de Hassall. 3) La médula no contiene si-
nusojdes, 8ino que es una armzén reticular de epitelio en el cufl
hay un gran ndmero de linfocitos. No cbstante, puede diferenciar-
se la corteza de la médula, porque los linfocitos son mucho mis my
merosos en la primera.  No hay linfdticos aferentes en el timo. -~
La corteza es una drea de reproduccidn celular constante y se cree
que el recambio cumpleto de células ocurre cada 3 a 4 dfas, . la -
funcién primaria del timo en el adulto normal es la produccitn des
linfocitos timicos (timocitos). Sin embargo, solo el 1 X 100, en-
promedio de los linfocitos producidos abandona el timo; el 93% res
tante es destrufdo localmente (28), Il timo es importante en el ~
_desarolle de la resistencia inmunitaria de tipo celular. La madu-
racifn normal de 1as 4reas paracorticales de los ganglios linf4ti-
cos y la acunulacibn periarterjolar de linfocitos, en 1a pulpa ~-=
blanca del bazo (zona timo dependiente). Quizd intervenga en die-
cha maduracifn un factor soluble producide por el timo (timosinal.
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Se ha aplicado el término de células T al linfocito que ge -
origina en el timo a partir de células primitivas provenientes de
-1a médula 6sea, y que del timo pasa a la circulacién hasta locali
zarse en las dreas timodependientes de otros érgemns linfoides -~
(28).
Se ha comprobado la capacidad de las células T para interve=
nir en numerosos y al parecer diversos fénomenos inmunitarios, y-
gracias al estudio de los mecanismos de estas reacciones se hah =
identificado subpoblaciones funcionales de dichas células. laes
timilacién antigenica en Srganos timo-dependientes induce la pro-
1iferacién y diferenciacibn de célylas T, que resulta en la pro--
duccién de gran cantidad de linfocitos sensibilizados de modo es-
- pecffico que interviene en las reacciones de hipersensibilidad =-
tardfa (28). o ‘

" Algunas poblaciones de células T no sélo incrementan la pro-
‘duceibn de anticuerpos, sino que de hecho las suprimen (28). - Al
parecer, estés células T supresoras y T auxiliadoras cumplen una-
funcién importante en el control de las respuestas inmunitarias -
(28)s i
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DEFINICION
i Se define al timoma como toda neoplasia benigna o mallgna que
se origina de los componentes de odlulas que integran al timo.

En la Jactancia y en los primeros afios de vida el gran tamafio
del tino en relacién al mediastfno, causa ensanchamiento mediast!
nico anterior que se observa en la radiograffa de térax, que es -
una escotadura caracterfstica identificable a menudo en proyeccio
nes posteroanterior y oblicua que separa al borde inferior del ti
mo de la silueta cardfaca. Si bien este agrandamiento fisiologi=
o puede ser apreciado por radiologfa, rara vez es causa de sinto
mas de obstruccién de vias dereas. Una sombra cardfotimica de as
pecto normal puede ser estudiada con mayor presicién por medio de
radiografias seriadas de térax (30).

De los pocos casos publicados en la literatura, se encuentran
por igual en ambos sexos y en 10s nifios se encuentran mis a menu-
do de tipo maligno a diferencia del adulto (4).

El timoma tfpico estd bien encapsulado, en ocasiones con gran
des placas calcificadas y variando el peso desde pocos gramos has
ta algunos hectogramos (4).

No parece haber diferencia macrosefpica entre los timumas Que
permanecen encapsulados y aquellos que se extienden e invaden las
estructuras del mediastino (4).

la enfermedad de Hodgkins es el linfama mfs fnecuente del me-
diastino, Puede involucrar los ganglios 1mf§t1cos, timo o ambos
y mds tarde ‘infiltrar los. tejidos blandos adyacentes y pulmén. -
De los cuatro tipos histologicos reconoridos la variedad mds fre-
cuente es la esclerosis nodular que se refiere casi siempre excly
5iva del mediastino seguida por el de la celularidad mixta.  Los-
restantes tipos histologicos son mis bien rarcs (15).
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ANATOMIA PATOLOGICA

ENFERMEDAD DE HODGKINS PRIMARIA DEL TIM0.- Macroscdpicamente
la neoplasia generalmente es nodular o multilébulada, adherido a -
estructuras chuhv&ﬁns, pueden observarse igualmente nédulos sa
télites que probablemente repmse.ntan compromiso de ganglios linfd
ticos adyacentes. ‘
Al corte se observan nédulos de diversos tamafws, blanco gri-
sabeos rodeados por bandas de tejido fibroso. Rara vez se obser. -
van focos de necrosis y quistes (16).
Micmsodpicarrente las &reas fibrosas dan un aspecto nédular -
-de bandas gruesas de tejido fibvoso colagenizado, las bandas a di-
ferencia de los timomas no se anostomosan, dan angulacmnes de §5-
_a 70 grados, sino mis bien adoptan forma redondeada, la cunpom -
" cibn nbdular linfoide es mixta con proporciones que varfan de un -
caso a otro, predominan los linfocitos, eosindfilos, células plas-
_maticas, la célula lacunar y en menor cantidad las té€lulas de Red-
* Sternberg (16). )

La participacién timica se hace evidente por el hallazgo de.-
cérpusculos de Hassall y nidos de células epiteliales escamosas en
tre los nédulos linfoideos, los quistes frecuentemente estén reves
tidos de epitelio escamoso y rara vez por epitelio cilindrico ci -
liado (16).

TIMOMA .~ Macroscfpicamente apmxmadamente el 90% de los ti
momas presenta una cdpsula de tejido fibroso de grosor variable --

- que puede contener grandes placas calcificadas. En 17% de los ca=-
sos la superficie externa es lisa de aspecto ovoide y redondeada,-
dando un aspecto multilébulado. Una propiedad invasiva se observa
macroscipicanente como infiltracidn de bandas gruesas de tejido fi
broso'a estructuras circunvecinas asf como su adherencia a los mis
mos (16).
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El tamafio varfa de un paciente a otro, los mds pequefios han -
" medido 1 milimstro y representan hallazgos microscdpicos incidenta
les, el tumor mds grande reportado midi6 34 X 18 X 16 am, con un -
‘peso de 5700 grs. Al corte la superficie es grisacea rosada en --
88% de los casos. Los septos fibrosos dividen al tumor en 16bulos
siendo esto una de las principales caracteristicas de los timomas,
los tumores grandes en 60% y en un. 38% en los pequefios, los focos-
de necrosis son menos comunes que los cambios quisticos pem se re
lacionan con los timomas predomiantemente linfociticos, pero su in
¢idencta aleanza 38%, Los. tumores pequefios generalmente es ficil-
reconocer el timo neoplasico que se encuentra adyacente y rechaza-
do (16).
Hallazgos microscedpicos. - Micmsco%icamente se observa una -
" clpsula - fibrosa gruesa y pueden observarse focos de caleificacifn
De la cdpsula penetran a la masa neoplasica bandas gruesas de te -
jido fibroso y la dividen en nédulos de diverso tamafio, la mayoria
son de bordes angulados geograficos u ondulantes la interfase en—-
tre estds bandas de tejido fibroso y el parénquima neoplasico es -
abrupta,

" En'el 96% de. los casos el parénquima neoplasico estd consti «
tuido por una nezcla de diversas proporciones de célilas epitelia-
" les y linfocitos. En el 4% restante unicamente estdh presentes cé
lulas epite'liales. Algunos autores consideran que la neoplasias =
constituidas exclusivamente de linfocitos no deben clasificarse co
mo timomas si no como linfomas que involucran al timo (16).

las células epiteliales neoplasicas varfan desde células ova=
les o redondas grandes y pequefias hasta de aspecto fusiforme, lo -
cufl ha servido para las clasificaciones, En'una serie de 64 ti -
ﬁmBs. 82% estaban compuestos de células redondas u ovales, un 12%
de células fusiférmes y el restante 18% una mezcla de ambos tipos
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Casos raros de células claras epiteliales han sido descritos. En

los timomas tfpicos las figuras mitosicas estdn ausentes o son ex
tremadamente escasas, en otros casos mds raros las células epite-
liales muestran un gran tamafio y aspecto bizarro, con hipercroma-
cfa niclear y actividad mitotica elevada, tales hallazgos no. son-
indicativos de malignidad. Son ocasionales los casos de carcino-
mas de células escamosas tfpicas (16),

-En algunos casos de timomas linfoepiteliales se observa un -
aspecto de "cielo estrellado" y representa macréfagos esparcidos-
que contienen detritus nucleares fagocitados, el componente linfo
citico en todos los casos de timomas son de aspecto benigno madu-
ro . los patrones de disposicién de las células epiteliales.va -
rfa desde c€lulas epiteliales entremezcladas con linfocitos, ais-

- ladas y en grupos, el escamoide tfpico, seudchemengioma pericitol

de, fibrosarcomatoide, patrén sélido, patrdn trabecular, disposi-
ci6n en rosetas y pseudo rosetas, (empalizada de células epitelia
les alrededor de los vasos), patrén pseudo glandular, papilar Ai-
ferenciacifn médular. Pueden coexistir patrones diferentes (16),

TIPOS HISTOLOGICOS, 65 TIMOMAS

1.~ Predominante Epitelial 30

Fusiforme , 7
Pseudo Rosetas 4
- 2= Predaminio Linfocitico 23
3.~ Mixto 12 :

Tomado de William R. Salyer
Cincer 37:  229-2u9, 1976,



-10-

CLASIFICACION DE TIMOMAS
HALIGNOS

1.~ Sinocon atipias citologicas minimas,
" a) con invasifn local (forma mds comin)
bY con invasién linf4tica hematégena ver-
- dadera (rarc). '
2.~ Citologicamente maligno (igual a car-
cinoma timice)
Variantes Morfologicas
a) carcimma escamoso
b) linfoepiteloide
. ¢) carcinoma de células clares
d) sarcomatoide {microscopia electronica-
" necesaria para diagnéstico diferencial
de otres carcinomis)

) indiferenciado {microscopio electroni-
co necesario para el diagnfstico dife-
rencial con linfoma histioeitico y tu-

mor de células germinales).

Tomado de Levine, Rosai
Human Pathology (16).
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CUADRO CLINICO

La sintomatologia originada por éstas tumoraciones no es es-
-pecifica y se refiere en la literatura que la mayorfa de los tu-
mores intratdracicos ocasiona una sintomatologfa similar..

: Silva Cuevas y Cols. (25), en su m\}isiﬁn de masas intraté-

* racicas en nifios refieren que los sintomas estdn en relacidn -
principalmente con el tamafio y los érganos que desplazan o inter
fieren en sus funciones o-en las complicaciones propias del tu-
mor. )

El primer lugar en la sintomatologfa lo ocupa la insuficien-.
cia respiratoria, tos, disnea y cianosis, tiraje, dolor téracico
estridor y a veces signos de infeccién pulmonar. En sistema car-
diovascular puede haber desplazamiento del drea cardfaca, ingurgi
tacifn venosa y desarrollo importante de cimulaéigﬁn colateral a
“través de venas yugulares y mamarias, derreme pericardico-o pleu-
ral y edema en cuello consecutivos a la estasis vascular, insufi-
ciencia cardfaca derecha e izquierda de mayor o menor grade, e in
suficiencia circulatoria en los casos de alteraciones vasculares.
El desplazamiento de eséfago con dificyltad parar deglutir es raro
y siempre tardfo, al igual que la creacidn de fistulas de las mae

~ sas quisticas a vias respiratorias o digestivas (25),

Adenis de las ffstulas sefialadas, se pueden presentar en la =
ttmu:‘écicﬁn 1a hemorregia e infeccibn, agravando el pronéstico, pués
hacen agudo un cuadro clfnico genethhrente progresivo y lento.-
La fiebre, anemia, astenia, anorexia y otros sintomas generales -
son de los casos avanzados, al igual que 1a protrusién tumoral en
el hueco supraclavicular.o espacios intercostales (25).

' los timomas tienen diferentes sindromes clfnicos acompafiantes
1o que en ocasiones dificulta el diagndstico.

A continuacién referimos la sintomatologfa clinica referida en
algunos de los casos de timomas reportados en nifios:=
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En un caso reportado por Belic Castillo (4) refiere como sin
tomatologia predominante tos, acompafiada en ocasiones de cianosis
intensa, El paciente fue intermado por crisis de insuficiencia -
respiratoria y por ir en aumento dicha insuficiencia se intervino
quirurgicamente.

Jane Chaten y Cols. (8), reportan su caso como un hallazgo =
al realizar una radiografia de térax de rutina. Aunque la serie-
de Dehner y Cols, (10) presenta las mis variadas formas sindroma-
ticas y es el mejor ejemplo de la variacién y de lo impresionante
que son 1os sfntomas del timoma en los nifios y la rdpida evolu —-
cién de los signos y sintomas que incluyen disnea, cianosis Que -
‘michas veces se describe como una clara infeccién de las vias ---
4ereas superiores, durante un periodo de pocos dfas 'y en algunase
ocasiones de horas se desarrolla el sindrome de vena cava supe --
rior, Y en dos de sus casos reportados, en unco el timoma se aso-
ciaba a aplasia de serie roja y otro a metdstasis diseminadas. .

Un muchacho de 14 afios estudiado por Rehinhof y Graf es uno-
de los pocos ejemplos pediatricos de miastenia gravis por timoma-
aunque Silva Cuevas (25), reporta en su serie tres femeninas de -
timoma asociaio a miastenia gravis, Ademfs se reporta una femeni
na de 13 afios donde se asocio timoma maligno con leucemia aguda.-
Salyer (23) refiere en su revisién de carcinoide en poblacién ge-
" neral tres pacienfes pedfatricos donde este se encontraba asocia-
* do a sindrome de Cushing. ‘ '

’ En conclusidn se puede decir que el crecimiento exagerado ——
‘del timo es una entidad que puede dar obstruccién de vias éereas_-
superiores parcial por compresién de traquea y bromquios cuyss ma
nifestaciones clinicas de tiro supraesternal o intercostal, estri
dor y predisposicifn a procesos inflamatorios alarman a 10S pa ==
dres, - Los sfntomas predominantes-encontrados son, tos, i:ifecc;io-
nes recurventes de vias dereas superiores, edema periorbitario, -
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" ‘disfagia, dolor en el pecho, disnea, crisis de insuficiencia res-
'.piratoiia, ciancsis, soplos cardfacos, fiebre, fatiga, miastenia- -
gravis, aplasia de serie roja, y en ocasiones no se reporta nin =
gin cuadro clinico y se refieren los pacientes como hallazgos ra-
" diograficos en eximenes de rutina (u,8, 10, 21, 25). '



REVISION CLINICA Y PATOLOGICA DE 10S TUMORES TIMICOS EN NIROS
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Sexo

‘Caracteristicas Clinicas

Disfagia, tos paroxisti-
ca masa mediastinal hi -
liar izquierda, derrame-
pleural sangufneo

Tos, fiebre, pequefios ac
‘cesos de disnea.

Fiebre, fatiga, disnea,-

disfagjsy de 6 semanas.

Hallazgos Morfologicos
Caracteristica nodular
de aspecto blanguecino
generalmente, ' la masa
es de 10 X 9 X 8. Ti-
moma mixto con implan-
tes pleurales.

Biopsia solo de la =--
gran tumuracidn medias
tinal. Timoma Mixto.

Masa rrediasti;nal ante-
rior no resecable, fir
me, lobulada blanqueci
na de-10°X 15 X 2 cm.-
de 2500 grs. con metas
tdsis a distancia, Ti
moma maligno, )

Comentario
MuriS dos-
meses des=
pués.

Vive libre
de sinto -
mas des =~
pués de ra
dioterapia
(2 afios)

Muri6 6 me

ses des ==
pués

-G~



" Talerman

A

5A°

Tos de 4 meses, fiebre, -
infecciones respiratorias
frecuentes.

Disnea, Cianosis y miaste

- nia gravis.

Cortos perfodos de disnea
anemia, frecuentes infec-
clones mspiratorias. dis
minucién de peso de 2 me-
ses de evolucién.

Masa lobular encapsu-
lada 'de 7 X 2.5 cm.=~-
de 315 grs. grisacea-
dividida por milti -~
ples quistes (timoma-
mixto).

Tumor mediastinal an-
terior y posterior con
extensién hiliar y pul

monar (miocarditis de-

v células gigantes), Ti

moma mixto.

Masa lobular encapsula -

da de 5 X 4 cm. Timo-
ma Epitelial con focos
de células fusiformes.

Vive sin re-
currencias -
3 afios.

Murié 4 dfas
después del-

ingreso.

Murié con a-
nemia aplas-
tica un mes-
después.

-9f-



[ Smith

15 A
nis© %A
e

Disfagia, dolor toracico
disminueién de peso, do-
lor toracico posterior -
bajo de 3 meses de evo -
lucién.

Sfndrome de vena supe -~
rior, § dfas,

Fiebre. disnea, cianosis
(antecedentes de sibilan
cias en el paciente).

Tumor de 34 X 18 X 16 cm,
peso 5700 grs. Timoma E-
piteloide,

Masa nodular de 2 cm. en-
el 16bulo derecho del ti-
mo con miltiples implanta
ciones pleurales y peri -
cardicas. Timoms epite -
1ial. '

Tumor lobulado con necro-
sis focal de 85 grs. de ~
8X7X6am Timm lin
focitico.

Vive

Muri6 una se-
mana después.

Murié una se-
mana después.

-1

7 Tomador De loul F.

THYMUS RELATED TUMORS AND TUMOR-LIKE LESSIONS IN CHILDHOOD WITH
RAPID CLINICAL FROGRESSION AND DEATH.
Human Pathology -Vol. 8, No. 1 Enerc 1977,
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DIAGNOSTICO

El diggnSstico se realizard por los sfntomas clinicos orien -

"tadores mostrados. (Ver cuadros de sintomatologfa de los casos -
" recopilados por Dehner y Cols.) aunque algunos de los casos repor
" tados: en la literatura son asintomdticos y los pacientes se han en

contrado como hallazgos radiologicos,

Por lo regular los exdmenes de laboratorio que se realizan --
sistemiticamente se obtienen resultados normales a exepcidn de' los
casos asociados a anemia aplasica, leucemia o alteraciones endocri
nologicas.,

La radiograffa de trex son el medio mis fhcil para el diage~
néstico de los timomas, Las placas se deben realizar en proyeccio
nes postercanterior y lateral para facilitar la localizacién de la
lesibn,

Sin embargo Gilbert y Cols. relatan en su revisién sobre el-
disgnﬁstico por métodos de gabinete que Bron y Cols. fallaron al ~
detectar cuatro de los 69 casos de timoma en una rutina de radio ~
grafias de térax PA y lateral, La dificultad en detectar medias ~

tino anterior ha dejado atrds otros estudios diagnésticos com -~
‘tomograffa convencional, newnomediastino y estudios radionuclea -

res. ' El mayor triunfo consiste en realizar 1a tomografia axial --
computalizada de mediastino, en un estudio realizado por Mink el ~
concluyS que el TAC did pronSstico o informacifn terapeutica en 6~
pacientes con timoma sospechado todos los cuales tuvieron radiogra
ffa de térax sugestivos de timoma (12).

" Gilbert y Cols, (12), consideran que un TAC de térax con un =
buen corte mediastinal deberd ser fuertemente considerado en todos

los pacientes con miastenia gravis.
Desde la introduceidn de las téenicas radiologicas de fluoros
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copia monitarizada por televisifn, diferentes autores han llamado
“la atencién al-uso de la aguja de puncidn fina para los tumores -
tfmicos, Dahlgren y Cols. (10), refieren en su serie de timomas-
- estudiada por medio de este método que es posible el diagndsticos
de varics tipos de twmmacién mediastinal anterior con la biopsia

" por aspiracibn con aguja fina y citologfa y que en algunos casos=

' también es pdsibl;é hacer la subclasificacidn de timomas y se pue-
de repetir el procedimiento cuando el material obtenido.en la pri

" mera aspiracién no ‘es adecuado: (10),

' Con_el ‘anterior método en ocasiones se evita la tomootapfa-
en ;Sacientes con lesiones muy avanzadas en los cufles la cirugla- -
es muy peligrosa (10).
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DIAGNOSTICO DIFERENCTAL

Los tumores mediastinicos pueden producir sintomas por su ta
‘mafio y consistencia, o especialmente por compresidn o invasidn --
_real de diversas estructuras como bronquios, vena cava superior -
o médula espinal. ' Los sintomas que suelen aparecer son tos, dis-
“ nea y dolor, este ltimo es mis comin con los tumorcs malignos. -
" §in embargo ‘aproximadamente la mitad de los nifics estdn asintdma-

ticos y sus lesiones se descubren durante el examen radiografico~
de térax (25, 31).

TUMORES NEUROGENOS: Los tumores neurfgenos primarios intra-
torﬁﬁicos 5ﬁe1en clasificarse segin su origen. Los que contienen
todos 1os componentes nerviosos son los neurofibromas. En nifios-
puede relasionarse con la neurofibromatosis generalizada de Von -
'Recklinghausen, pero se expliéan solamente un pequefio porcentaje-

* de los- tumores neurégenos primarios de térax. Llos tunores origi-
nados en la vaina nerviosa son los neurilemomas que son poco fre-
cuentes y casi siempre benignos en los nifios (25, 31).

El neuroma plexiforme consiste en tejido nervioso entremez--

. clado con masas fusiformes, a merudo se asocia con anomalfas es--

] queldticas y neurolégicas.

Los tumores neurdgenos pueden producir sjntomas por los efec
tos de las catecolaminas circulantes. En sujetos con neuroblasto
mis'y génglioneuroblastcna en térax se han observado diversos gra

" dos.de aumentos de la concentracién en orina, de sustancias vaso-
activas, sus precursores y metabolitos. los signos y sintomas --
mds frecuentes han sido, hipertensién diarrea, diaforesis, pali--
dez' y palpitaciones. Han sido (tiles en el perfodo de vigilancia
la estimacién de los metabolitos de catecolaminas, guero y orina
para valorar la eficacia del tratamiento y descubrir recidivas an
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tes que aparezcan los signos clinicos (31,25).

E1 diagnéstico de tumor neurGgeno es sugerido por las prue--
bas radiolfgicas de una masa en la parte posterior del mediastino
y en particular, los neuroblastomas pueden tener zonas punteadas=
de calcificacifn diseminadas, signo que es diagndstico (31, 25).

DUPLICACION DE TUBO DIGESTIVO: las duplicaciones del tubo -
" digestivo con localizacién intratordcica son quistes mediastina-—-
les caracterfsticos de la primera infancia; la edad de presenta--
cifn es desde el perfodo necnatal en adelante, pero en promedio -
1a mayor parte se diagnfstica antes de 1os 6 meses. la sihtcmatg
logfa es, insuficiencia respiratoria, infeccién, desnutricién, Se
identifican con radiograffa de t6rex por su situacién posterior,-
mis frecuentemente en la parte media, son bien limitadas y redon-
das (31, 25.)

- QUISTES BRONCOGENOS: En los adultos los quistes broncfgenos
suelen ser asintomaticos, pero los primeros afios de la vida, a me
nudo producen sintamas, causan alteraciones respivatorias y aumen
tan la susceptibilidad a las infecciones. la posibilidad de que-
. estps efectos dependan de alteraciones como bronquiectasia y se--

cuestro pulmonar, a menude 1lleva a la prdctica de bmomcoscépia. -
broncograffa e incluso #ortograffa (31).
" TERATOMAS MEDIASTINICOS: Los teratamas son tumores de las -
tres capas gemminativas y sus‘tejidos son extraos a la regifn --
_ donde ‘estén situados. Suelen contener tejidos propios de piel, -
dientes, huesos, cartflagos, nervios, vasos, zonas de aparato di-
gestivo y respiratorio. Son de manera predominantes s6lidos o -
quisticos pero a menudo son una mezcla de ambos. E1 "quiste.der-
" moide" es el nonbre que se ha dado al teratoma quistico que ha ge
nerado bisicamente productos ectodemmicos; cerebro, dientes, mate
»i~1l sebaceo y epitelio escamoso.
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-“casi todos los teratomas mediastnicos son benignos, la mayor par
te de 1os teratomas mediastinicos son sfntematices durante los —-
afios de la nifiez, si bien incluso se han publicada casos de tumo~
Yes enarmes que produjeron sfntomas desde el nacimiento.
Los sfntomas se manifiestan cuando la lesidn por su volumen=
. comprime el parénquima pulmonar o bropquios vecinos, EL conteni-
do del teratoma puede infectarse por via hematdgena o por comuni=-
cacidn a los bronquios. la newmonitis secundaria por la rotura -
del teratoma en el tejido pulmonar adyacente puede producir expec
toracifn de camponentes del teratoma como material sebdceo o pelo
1a masa en situacién anterior que aparece en la radiografia de «- '
" térax, puede ser identificada de manera nds especifica por la.cal
cificacifn caracteristica de un diente o la disposicién en capas-
de contenido 1dpido o un quiste dermoide (31).

" HIGROMA QUISTIOO: E1 higroma quistico es un tumor benigno -
congénito de origen linf4tico cuyas cavidades miltiloculadas es--
tén cubiertas de endotelio. Estd iesién esté situada con mayor -
frecuencia en el cuello, y pocas veces 1o estd en el mediastino.-
Sin enbargo la extensién del tunor cervical puede abarcar el me--
diastino. Se refiere que la mayorfa de los casos Se encuentran -
antes de los b afios de edad. :

. 1a lesién cervicomediastfnica suele ser obvia en el examen, -

porque estd en parte en el cuello, y especialmente en los lactan -
-tes, puede coexistir con alteracién respiratoria importante. Sin-
- ‘embargo el tumor estricatamente mediastfnico puede no causar sinto
' mas, y con mayor frecuencia se le descubre en el grupo de pacien =

tes de maycv edad y ancianos, (uando es palpable en el cuello sue
le sez' myy blando y mal delimitado. La radiografia de térax miese
© tra una zona densa de tejidos blandos, a menudo en la parte antem
E posterior del mediastino (31).
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" MNGIOMAS: la distorsionada formacién de vasos, lagos y linfdti -
cos sahgufneos en mediastino provoca masas de gran tamafio que cau
san fénomenos compresivos sobre vias dereas o venosas principal -
mente. Estando limitados por pleura mediastinal y esternén, dan-
imagenes radiolégicas muy semejantes a las masas descritas; son -
posteriores o hacen salientes en hueco supraesternal al elevar la
presidn intratéracica. Cuando se infectan sangran , crean aumen-
tos bruscos de volumen que agudizan la sintomatologf{a, pueden dar
* hemotérex. -Los estudios de 1lenado venoso o angiocardiogréfico,-
no siempre ayudan a precisar el diagndstico, pero la evaluacién y
extraccién de 1iquido puede sugerirlo si se alcanza una cavidad -
quistica linfangiomatosa, por ejemplo, en el que sale en base del
cuello (25,31). ‘

ALTERACIONES DE GANGLIOS LINFATICOS: Woods en 1965 encontrd
solamente 13 publicaciones de granuloma medistinico en el grupo 4
‘de pacientes pediatricos y afadié un solc caso. Todos los enfer-
mos mostraban sintamas; la mitad tuvieron obtruccién grave de ---
vias dereas. Desde el punto de vista radiclogico, el aspecto ti~
pico de la lesidn es el de masas redondeadas perfectamente cir --
cunscritas y calcificadas, en 1a zona media del mediastino (31).
. El ataque de ganglios linf4ticos mediastinicos en la leuce--
“mia o linfamas suele ser parte de un proceso generalizado y -exten
80.” Pocas veces el linfama mediastfnico primario est§ lo bastan-

te localizado como para lograr su extirpacién quirurgica completa
' la sarcoidosis y la adenopatfa tuberculosa de mediastino sue
le ser diagn6sticado por medios distintos de la exploracién qui--
mrgica del térax. la respuesta positiva a una prueba de tubercu
lma y signos de un complejo primario son fuertemente sugestlvcs-
de tuberculosis. la uveitis coexistentes, los nédulos cfitaneos y
la adenopatia cervical son suficientes para alertar alimt_idi‘co ha=-
" ciael qiégxﬁstioo de sarcoidosis (31).



-2l

LESIONES DIVERSAS CON LAS QUE SE TIENE QUE REALIZAR DIAGNOSI‘_I_
C0 DIFERENCIAL: El meningocele intratordeico en nifies es raro, a
menudo no causa sintomas, y su aspecto es de una masa redondeada-
“en posicibn paravertebral, en la radiografia de térax. Poco fre-
cuentes en adultos y Ty raros en 10s hi:"ms son los quistes célow
: ‘mioos‘y pericardicos, los quimiodectanas, los feocromocitomas, —-
los liposamm\as, los coriocarcionomas, los seminomas y 1os quise
-~ tes de comducto toracico. - Los signos de un seudo ‘quiste pancrea-
- tico que se extiende a mediastino pueden remedar los de un twmor-
_ mediastinico primario y también los signos de hematopoyesis extra
v medular due ocurren en una regién pararraquidea del térax (31).

--Estadistica de Silva Quevas y Cols. (25)--

TUMORES - INTRATORACICOS PRIMARIOS EN NIROS '
{Revisidn de 69 casos, 2 meses a 12 afos).

TIPO } No. de  Porcen= -

casos - taje

Hiperplasia de timo 8 11.59
Timoma maligno v benigno 8 4,34
Duplicacidn de tubo digestivo 14 20.28
Quiste pulmonar- 12 17.39
Secuestro pulmonar ‘ 6 8.69
‘Remplinfangioma Y 5.79
‘Teratoma - 3 4,434
Adenoma bronquial 1 1,44
Rabdomiozarcoma 1 1,44
Fibrama 1 1.44
Condrof ibramixama 1 1.44
Ganglioneuram 1 144
Gangl ioneuroblastoma 1 1.44%
Neuroblastoma 5 T.24
Liposareama - 1 1044
Sarcoma indiferenciado 1 1,44

- Sarcoma de Ewing 2 2,89 .
Quiste.celfmico de pleura 1 1,44
- Quiste broncSgeno 2 2,89
"Mesotelioma 1 1.44
69

TOTAL
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PRONOSTICO

Edad tipo celular y presentacifn de la sintomatologfa sirven
de pronfstico. Pacientes menores de 25 afios de edad tienen un --
pruhéstico sombrfo con uo a dos afios de sobrevivencia eercano al
' cero por ciento (6).
Todos los timomas incluyendo predominio epitelial tienen de-
40 a 44% de sobrevica a 5 afios, los mixtos (linfoepiteliales) 55-
-a 60%.de sobrevida a § afios, los linfociticos de 13 a 7%y los -
de variedad espino celular 50 a 774, la razén de las amplias va-
riaciones con los tipos celulares probablemente revelan el porcen
taje de pacientes en que se presenta timama invasivo. Pacientes-
con sintomatologfa de masa tumoral tienen de 3.2 a 3.5% afios de -
sobrevida y un 0% a los § afios. Sobrevidas de pacientes con timo
mas. invasivos mayores es de 10 a 28 meses, con 50% a los 5 afios y
un 0% a los 10 afis, el efecto de la miastenia gravis sobre la vi
"'da del paciente con timoma invasivo estd en controversia (6),
Bernatz (5), refiere que en la revisién de la literatura mé-
dica mostré la presencia de pocos estudios sobre los factores que
modifican el pronSstico de los tumores del timo. Por el anflisis
de 103 casos .de timoma, lattes, concluyé que en la valoracién pro
ndstica de cualquier timma no.complicado por miastenia gravis, -
10s signos topogrificos macroscépicos son mis importantes que los
hallazgos hitologicos; sin embargo se piensa que el pronéstico de
. timoma asociado con misstenia gravis, dependi6 del curso de la en
fermedad miastenica y no de-la topograffa neta o las caracteristi
cas histologicas de la lesifn aunque Legolvan y Abell (5), en su-
revisién refieren que el prondstico puede ser mejor valorado por-
el cirujanro quien puede mis seguramente determinar la naturaleza-
infiltrativa que de un timoma es el factor pronéstico mis impor -
tante. :



“26-
TRATAMIENTO

Se considera indiscutible que el tratamiento quirurgico es el
mds adecuado desafortunadamente la mayorfa de los casos se diagnds
tican cuando la tumnnacién 1o es resecable o involuera estructuras
vitales. Se recomienda la esternotomia media como la via de acce-
56 (4,5,6,10),

Caninmente el tratamiento consiste en combinacién de cirugfa-

- y radioterapia, la extensidn de la cirugfa varia de la simple biop
sia y confirmacién del diagnéstico por excisidn de todas las es --
tructuras, no vitales involucradas por contigiiidad a la tumoracién

" 1a radioterapia usualmente se hace con 4000 a 6000 rads al medias-
tino y lobulos pulmonares (6).

La quimioterapia es una medida de tratamiento que no ha sido-
sistematicamente evaluada, la mayor remisifn descrita en timomas-
es de 13 meses usando CIS diaminodicloroplatinum por 5 dfas repi =
tiendo cada 4 semanas (6), Pero hasta el momento se puede afimmar
cnné‘no hay datos valederos que permitan evaluar su eficacia (6).

Barry Boston (6) refiere que se han utilizado diferentes dro-
£as pero que no son evaluables para detener el avance de la enfer-
medad, el CIS diaininodicloszlatinwh..adriandcim y prednisona co-

. mo_agentes solos y en cambinacién con mostaza nitrogenada, vincris
tina, velban, procarbazina, bleomicina, adriamicina, pueden ocasio
nar respuestas de corta duracién, la mostaza nitrogenada como agen
te s6lo, es pmmvma por .algunos, .pero no hay datos valederos que

" permitan una evaluacién objetiva,
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PRESENTACION DEL CASO

Un escolar masculino de 10 afios de edad se presentS en nues-
tra unidad con sintomatologfa de 3 meses de avolucién caracteriza
da, por tos en accesos, seca, los cuales se han ido haciendo m4s-
frecuentes, un mes antes de su ingreso se agrega astenia, adina--
‘nia y anorexia, pérdida de peso no cuantificada, y desde dos sema
nas antes edema bipalpebral de predominio matutino. El interroga
torio directo a los familiares no revelS ningin antecedente para-
orientacién de su patologfa.

. A la exploracién fisica se encontraron come datos edema bi--
palpebral, amfgdalaé. hipertroficas, observandose en cuello tumora
cidn derecha, de bordes no definidos, de consistencia blanda, no-
dolomsa de apmxmudamente 5 x4 om., ademds de varias adenopa -

" tias cervicales no dolorosas de un centimetro aproximadamente. . -
El térax se encuentra asimetrico, deformado a expensas de aumento
de volumen de hemitérax derecho. Se observa red venosa colateral
-en cara anterior de térax y manchas hiperpigmentadas, pequefias --
,coufluentes. Ala auscultacidn de campos pulmonares solo se es-
"cucha'mfnima hipoventilacifn basal derecha. Los ruidos cardfa --
cos eran normales. £l abdamen Se encontraba sin patologfa y en -
anbas manos 1los dedos eran en palillo de tambor.

los ewdmenes de laboratorio reportarcn, hemoglobina de 11.1-
gs, hematocrito 36 ml.% concentracién media 31% con 6400 leucoci-
tos, 21% de linfocitos; 3% de monocitos, 75% de neitrofilos, 70%-
de seg;mntadbs ¥ 5% de bandas con plaquetas de 371,000. Las prue
bas de funcionamiento hepatico, el exdmen general de orina y los-
- electrolitos séricos fuercn normales. '

Las radiograffas de t6rax, mostraron una gran nasa mediasti-
‘nal anterior y superior. El electrocardiograma fué normal y los-
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radioisétopos descartaron la posibilidad de un tiroides intmtong_'
cica.

El paciente fué sometido a una esternotomfa media, visuali--
zandose en cavidad mediastinica una tumoracién de coloracién rosd
sea, encapsulada de aproximadamente 20 X 20 cm., de consistencia~
dura adherida a planos profundos, la cudl al tratar de disecarse-
se observb que involucraba pedfculo del bronquio principal izqui-
erde por lo que se imposibilitaba su reseccién total, se realiza-
ron cortes resecandose un 30 a 40% de la neoplasia. El reporte -
transoperatorio fué timoma.

" HALLAZGOS ANATOMO PATOIOGICOS. Se recibieron 3 formaciones-
irregulares de tejido, la mayor mide 10 X 6 X 6 cm., la mediapa -
8X6XUS an., y lamenor 6 X 5 X 3 cn. su superficie es irregu
lar multinodulada, exteriormente se aconpafia de escaso tejido de-
4aspecto fibroso laxo. Al corte es de consistencia semiblanda, es
. de color grisdces, miltinodular, de aspecto rugoso, presenta zo--
nas de hemorragia y freas de color grisdceo de menor consistencia
y de aspecto mixoide. :

MICROSCOPIA DE LUZ: Se observa masa neoplasica parcialmente
encapsulada y dividida en nédulos de diferente. tamafio, los sep--
tos estén constituides por bandas anchas de tejido fibroso colage
no (tincién tricramica de Masson positiva), tales nédulos circuns
criben una poblacién celular polimorfa compuesta por linfocitos,-
.. eosindfilos, cflulas plasmaticas, células mononucleares bizarras-
"y cantidad moderada de oflulas lagunares y células de Red Stern-
berg, Algunos campos Se identifican sin alteracién histologica.-
En otras zonas. se aprecian cordones de células epiteliales que in
filtran el tejido fibroso, generalmente de dos capas, célula's: de=~
tamafios uniforme, nicleo vesicular ovalado paralelo a los cordo--
nes celulares, escasas mitosis, escaso infiltrado de linfogitos y
eosinéfilos.
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10S DIAGNOSTICOS FINALES FUERON: i"‘“ “m .
A) Timma maligno predominantemente epitelial. i mu"‘”‘

B) Enfermedad de Hodgkins del timo, variedad esclerosis
nodular,

DISCUSION

Bell, en 1817 descubrid e ilustro un caso de timoma en un pa~
ciente con miastenia gmﬁs. La definicidn escrita por é1 al res-
pecto a los timomas, fué que es una neoplasia benigna o maligna, -
probablemente derdvada del epitelio timico y usualmente identifi-
cable por el epitelio reticular y linfocitos. Actualmente definien
dose el timoma como toda neoplasia benigna o maligna que se origi-
na de los c&nponentes de células que integran al timo.

los timomas representan aproximadamente el 20% de todos los tg
mores primarios y de pequefias lesiones primarias del mediastino, ~

k cuando son consideradas todos los grupos de edades, estd inciden-
cia en jévenes de 15 afios de edad es inusitadamente distinta, sflo
€l 5% o menos de todos los tumores mediatfnicos en nifios.son - -
diagnbsticados como timomas. Se estima que s6lo el 1% de todos los
timomas reconocidos pertenecen al grupo de edad pediftrica.-
Aparentemente hay mis de 11 casos de timomas en nifios reportados -
(afio 1977), el na.ngo de edad es de 9 meses a 15 afios con una media
a los 9 afios y predileccién por el sexo masculino se ha demostrado
(10), como en nuestro caso de un escolar masculino. Belio Castillo

- {4) reporta un caso en un masculino de 5 meses.

" En un estudio de 40 casos de timoma, Keller y Castleman encon-
tna.mn 10 casos primarios dé enfermedad de Hodgkins del timo ya -
que ésta  se encontraba confinada totalmente al timo y era primaria-
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mente en parénqu:i.!ra timico.
Estd enfermedad a causado gran controversia en una época se-
* considerS como una variedad de timoma se le denominaba "timcma --
granulomatoso’, Ante la evidencia de los 10 casos previamente re
portados y debido a que desde el punto de vista morfologico y con
ducta biolégica son diferentes del timoma, 1o hace una enfermedad
. de Hodgkins primaria del timo. La enfermedad de Hodgkins rara --
vez se asocia con sfndromes que acompafian al timoma tipico. Aun-

i que se han reportado casos en forma rara, asociados a hipoplasia-

eritroide y miastenia gravis (16).
La sﬁpewiviencia de la enfermedad de Hodgkins timica es de-
“.75% con una recurrencia del 50%, que ademds tiene una tasa mds --
elevada de mortalidad, es decir la recurrencias son mis elevadas-
‘en 1a enfermedad de Hodgkins, es por invasidn contigua y rava vez
“se extiende subdiafragmaticamente (teorfa de Kaplan). El tipo =
‘miscrocfpico mis frecuente es la esclerosis nodular (16).
‘ Histologicamente un timoma estd compuesto de célulac epite~
liales y linfocitos, variando las proporciones de los tipos de --
_cflulas de un campo a otro campo, en un tumor dado, puede ser mar
. cado por 1a manera en que la variacién linfoide o predominancia -
,epitélial se pueden presentar. El timoma invade por contigiiidad-
y raremente produce metdstasis a distancia. y frecuentemente. se --
asocia a sfndromes tales como miastenia gravis, aplasia de serie-
roja, 1o que raramente ocurre con la enfermedad de Hodgkins (16).
Los hallazgos en nuestro paciente de células epiteliales que
infiltran tejido fibroso, generalmente de dos capas, células de -
tamafio uhifome, ndcleo vesiculado paralelo a los cordones celu -
“lares, escasas mitosis, ademds de la presencia de corpusculos de-
Hassall concuerdan con los encontrados por Chaten (8), en su caso
pediatrico y otros autores, por lo que consideramos que el diag =~
néstico de timoma es irrevatible en nuestro caso, pero la presen-
cia de células de Red Sternberg. nos hablan de la presencia de un-



-31-

linfoma, pero dado que no se demostr$ por clinica, laboratorio, o
estudios ‘de gabinete que no hubiera ningdn otro foco primario, la
considermaos camo una infiltracién del timo por emfermedad de -
k “Fodgkins. ‘

Acordes con lo reportado por Skinnider y Cols. (26), que son
‘los primeros en mportai‘ la asociacién de linfoma con timoma en -
dos pacientes, nosotros agregamos un caso mis a la literatura de-
est4 rara asociaciér., en la que se refiere que el incremento de -
1a asociaci6n de otras tumoraciones malignas con timoma no estd -
'cléx'a. pem trabajos recientes sobre el efecto de los factores ti
micos y linfocitos T supresores sobre la muerte natural de la po-
blacién celular sugieren que estos factores constituyen una posi-
- ble explicacién para estd rara asociacién.
Nosotrlos concluimos que dados los datos de timoma en.nuestro
. paciente y la presencia de células de Red Sternberg nos hacen el-
diagndstico de linfoma y timoma concomitantes.

CONCLUSIONES.

- Sugerimos que a todo paciente que presenta la sintomatologia
referida en estd monograffa, deberd practicarse una radiograffa -
de térax postercanterior y cblicua y que ante la sospecha de una}

. masa mediasﬁ.nai, se deberd practicar en todo paciente una tomo -
‘graffa axial computarizada con un corte mediastinal adecuado.

- Que todo paciente qué presente miastenia gravis, anemia apla
sica o leucemia se deberd practiéar estudio radiografico de térax
y. posteriormente TAC.

v Que 1a cirugfa es el mejor método de tratamiento de los timo
mas y que los linfomas tradicionalmente responden a la quimiotera
pia 'y radioterapia

Que la sobre vida de los pacientes aumentard considerablemen
te si se realiza un diagndstico oportuno y un manejo adecuado de=
estds tumoraciones ' ‘
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