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ESTRATEGIA DE BUSQUEDA

Se hicieron busquedas en el Registro en MEDLINE (1966 a
octubre de 2003); en EMBASE y CINAHL (1982 hasta
octubre 2003); en revistas de MEDICINA INTERNA y bases
de datos de investigaciones en curso, listas de referencias.

Un revisor realizé de forma independiente la evaluacion de
la calidad de los ensayos y se extrajeron los datos para la
realizaclén del articulo de revisién.




INTRODUCCION

El compartimiento del mediastino puede ser asiento de diversos tumores de origen
congénito, infeccioso, benigno o maligno. Por lo general son asintomaticos, pero
cuando hay sintomas éstos se deben a la compresién de las estructuras
adyacentes o a los efectos endocrinos sistémicos, En éste articulo se revisa la
literatura relaclonada con los tumores del mediastino.

Palabras clave: tumores del mediastino, diagnéstico, tratamiento.

OBJETIVOS

o Describir las caracteristicas epidemioldgicas, clinicas,
laboratorio y gabinete acerca de tumores del mediastino.

* Realizar una recopllacién de la literatura médica para tener
una gula del abordaje de los tumores en mediastino, su
diagnostico certero y tratamiento adecuado.
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Concepto

El medisstino es el espaclo toracico irregular delimitado por los pulmones con sus
pleuras viscerales, la porcion central del diafragma, la abertura cervicotoracica, la
columna vertebral dorsal, las costillas adyacentes y el esternén. Alli se alojan
estructuras vitales y es el sitio de una gran variedad de lesiones ocupantes.

Se divide en: anterosuperior 55%, medio 20% y posterior 25%.

Los tumores primarios del mediastino son un grupo heterogéneo de neoplasias,
padecimientos congénitos e inflamatorios. El 80% son lesiones resecables
quirdrgicamente, alrededor del 40% son asintomaticos y se descubren por otros
motlvos, en general porque producen compresion y desplazamiento, lo que origina
cuatro tipos de sindromes clinicos ':

« Sindrome mediastinico superior: Afecta a la vena cava superior, dificulta o
implide el retorno de la sangre al corazon. Los aintomas mas frecuentes son
edema en esclavina, congestion facial, y aparicidn de circulacién colateral,

+ Sindrome mediastinico medio: Compresién traqueo-bronquial y del nervio
recurrante que produce disnea, sofocacion y disfonia

+ Sindrome mediastinico inferlor: Compresién de la vena cava inferior con
hepatoesplenomagalia congestiva y circulacion colateral.

+ Sindrome mediastinico posterior: Afectaclén del simpético cérvico-dorsal
que conlleva a sindrome de Hormer, dorsalgia y disfagia. En ocasiones,
mielopatia compresiva.

Sin embargo, los tumores mediastinales por alteraciones humorales diversas
producen sindromes sistomicos, como: miastenia gravig, hipogammaglobulinamia
y enfermedades autoinmunitarias en los timomas, sindrome de Cushing en el
carcinoide timico, hipoglucemia y ginecomastia en los tumores germinales,
osteoartropatia hipertréfica en los neurégenos, hipertension en el feocromocitoma,
hipercalcemia en los linfomas y adenomas paratifoideos 2,

Examenes de laboratorio
Perfil bioquimico, incluidos perfil hepatico, fosfatasa alcalina y deshidrogenada
lactica, con gran sospecha de un linfoma con afectacion dsea.

¢ Calclo y fésforo en linfoma y adenoma paratifoideo.

« Cuantificacién de inmunoglobulinas en el timoma.

+ Marcadores tumorales en tumores germinales y predominantemente alfa-
fetoptoteina (AFP) y BhCG, acido vanilmandélico o catecolaminas en orina
de 24 horas en el feocromocltoma.

+ Biometria hematica con diferencial para valorar citopenias en los timomas

Técnicas de Imagen

+ Radiologia convencional: es el medio diagnoéstico inicial mas importante, en
proyecciones posteroanterior y lateral parmite asignar la mayor parte de las
masas a un determinado compartimiento mediastinico.
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Tomograffa axial computada: permite una Iidentificacién mucho mas precisa
del tamafio, densidad, adenopatias, afaectacion de estructuras vecinas, etc.,
asl como la aproximacién a la naturaléza de las lesiones.

Ecografia: atil en masas cardlacas y vasculares. Las ventajas de la
ecografia transesofagica sobre la convencional ya se han publicado.
Resonancla magnética: tiene ventajas sobre la tomografla axial computada,
pues define de forma mas precisa la inflitraclén del tejido graso, de los
vasos y, en el caso de tumores del mediastino posterior, la afectacion de
astructuras neurales, inclulda la médula espina. Es el medio diagnostico de
eleccion si se sospecha mielopatia compresiva o por infiltracién .
Tomografia de emision de positrones: es una técnica novedosa, excelente
para detectar tumores mallgnos cerebrales, en el cuello, el mediastino, etc.
Se basa en la deteccién de éreas con un metabolismo muy aumentado
respecto a los tejidos normales, para ello se inyecta un analogo de la
glucosa (F-18 desoxiglucosa) que capta las células neoplasicas a mayor
velocidad.

Gammagrafia; puede ser de utilidad cuando se sospecha enfermedad
tiroidea, timo ectépico o feocromocitoma.

Procedimientos invasores

Biopsia: sl existen adenopatias accesibles es primordial y tlene mayor
sensibllidad diagnostica que la aspiracion con aguja fina (Figura 1)
Broncoscopla: estd indicada si la sospecha del tumor es pulmonar con
infiltracién al mediastino. También puede realizarse la aspiraclén
transbronquial de los ganglios linfaticos paratraqueales *.

Meadiastinoscoplia; la supraesternal permite acceder al mediastino anterior y
puede complementarse con mediastinoscopla anterlor a través de una
incisién en el segundo espacio intercostal izquierdo.

Toracotormnla: se realiza cuando existe indicacldn dlagndstica y terapéutica
simultanea °.

g,
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Figura 1. Grifica de blopsia transtordcica para diagnéstico de tumores de medlastine anteriol
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Clasificaclén

Existen numerosas claslificaciones, la primera y mas importante es diferenclar los
tumores primarios derivados de estructuras anatémicas situadas en el propio
mediastino, de los secundarios por extensidn metastésica de neoplasias de otros -
lugares. En cuanto a los primarios, una de las clasificaciones mas aceptadas y aln
vigentes es la de Vorlety y Coury (1858, cuadro 1).

Cuadro 1. Subdivisién del mediastino y diagnéstico diferencial de las lesiones ocupantss

Anterosuperior Medio Posterior
Conducto torécico, quists
Anomalias congénitas y Tiroldes sctdplco, quiste ' Tiroldes ectoploo,
vasculares. paricirdico. Anou'rhml. broncogénico y periodrdico, maeningoasle, conducto
ectasia de subclavia. Linfadenopatia de tordcico,
4n o Infecald Linfad. atl 9 ;:'Toldollc einfecclén por 0 s paravartabrsl

Adenoma de parstiroldes,
lipoma, hemangloma,
Tumoras benignos condroma, parsganglloma Angioma y lipoma
del cuerpo carotideo,
mixoma.

Paraganglioma, tumores
neurdgenos, mixomas.

Timoma (30%), carctnoma Linfoma (21%), cdncer Tumores neurogénicos
de troldes, cdnoer broncogénico, cincer de (63%), linfornas

Tumorem '] by génico, task triquea, tumores feocromocitomas, céncer
rabdomlosarooma, naurdgenos derivados del ds Pulmen. cénoer de
oarginoide timigo. nervio vago ofr fag

Tumores del maediastino anterior
Timoma maligno

Generalidades
Son los mas fracuentes del mediastino anterior en adultos y representan el 30%
de todos los tumores medilastinicos. Su maxima Incidencla es en la quinta y sexta
décadas de la vida, son raros antes de los 20 afios de edad y en la edad pediatrica
suponen un 10% de los tumores. No hay predominio por algtin género.
El 80% de todos los timomas se encuentra en el mediastino anterior y 10% son
ectdpicos, por lo general a nivel cervical. Son de crecimiento lento y rara vez hay
metéstasis, provocan la muerte por problemas cardiorrespiratorios.
Derivan de elementos epiteliales del timo, aunque puede existir un predominio
celular linfocltico y encontrarse rodeado por una capsula fibrosa. En la actualidad
no se discute sl los timomas y los carcinomas timicos son sltuaciones clinicas
distintas. Desde el punto de vista histol6gico se agrupan en cuatro estadios:
. Tumores completamente encapsulados.
. Tumores con invaslén macroscopica del tejido graso adyacente o de la
pleura mediastinica.
Ill.  Tumores con Invaslén macroscopica pericardio, los grandes vasos o el
pulmon.
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IV.  Tumores con diseminacion pleural, pericardica o metastasis linfatica o
hematogena

1. No invasor. En la enfermedad no invasora (etapa |) el tumor esta limitado a
la glandula timica y no afecta otros tejidos. Todas las células tumorales
permanecen dentro de una capsula fibrosa que rodea al tumor.

2. Invasor. Es la enfermedad localmente invasora (etapa Il). El tumor traspasa
la capsula e invade el tejido adiposo o la pleura. En el timoma maligno
invasor extenso (etapa Il y IVa), el tumor se disgemina contiguamente de la
glandula del timo para complicar otros érganos del térax. No es comun que
$6 propague a los drganos del abdomen o tenga una expansién embdlica
metastasica (etapa IVb) &7

Manifestaciones clinicas

En general, los tumores son asintomaticos en los primeros estadios (59%), en
otros casos los sintomas se vinculan con el crecimiento y la compresion de otras
estructuras. Los datos clinicos mas frecuentes, hasta en 70% de los casos, son los
llamados sindromes sistémicos relacionados con timoma y se deben a fendmenos
inmunolégicos y endocrinos (cuadro 2).

Cuadro 2. Sindromes sistémicos vinculados oon timoma

Patogania Principales sintomas

Auloinmunitarids  Misstenia gravis 40%, lupus er ), Artritie iow, colitls ul , sarcoldosls, tirokiltis, esclerodermia.
Hamatoldgios Aplasis da gibbules rojos, bullnemi la parnicioss, ctitopenias.
Endocrinos Hipartiraldismo, enfermadad de Addison, hi itarismo

La miastenia gravis es de interés especial puesto que se encuentra entre 10 y
40% de los casos. Se distingue por debilidad y fatiga musculo-esquelética que se
incrementa con el ejercicio.

La aplasia de eritrocitos se diagnostica en 5% de los pacientes con timoma, casi
slempre mayores de 40 afios de edad. En una tercera parte de los casos hay
cltopenlas de as otras serles.

Dlagnédstico

La correlacién es clinica por el sindrome mediastinico superior con los sindromes
sistémicos. Desde la perspectiva de la radiologla, la mayor parte de los timomas
sa visualizan cerca del punto de unién con los grandes vasos. La radiografia
simple de térax permite una primera aproximacion topografica al considerar sus
bordes y el desplazamiento de otras estructuras. Solo en 5%, el timoma se ubica
en el mediastino madio o posterior, la tomografia brinda una mejor definiciéon de
los limites *°
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Tratamlento

a) Intervencion quirdrgica: la exéresis completa del tumor con su
capsula es el tratamiento de eleccién aunque, por lo comiin, se
realiza por toracotomla abierta. Se estan desarrollando técnicas de
reseccion por videotoracoscopia. El parametro mas importante para
la supervivencia es alcanzar la reseccion completa; con operacion al
pronéstico es del 82% de supervivencia a siete afios, 70% con
reseccion incompleta y 26% en los que solo se realiza blopsia. La
clrugla citorreductora es una posibilidad controvertida.

b) Radioterapia: Es habitual recomendar radioterapia después de la
reseccion quirdrgica, haya sido completa o no, en especial para los
pacientes en etapas lll y IVa, los ensayos clinicos retrospectivos
muestran una mejor supervivencia cuando se agrega la radloterapia
posoperatoria. Cuando el tumor es inoperable (etapas Ili y IV, con
obstruccién de la vena cava, complicacion pleural, infiltracion a
grandes vasos y conducto torécico) se ha demostrado un control
local de la enfermedad entre 60 y 80% de los pacientes con tumor
microscéplco residual, después de la biopsia o intento de reseccion.

¢) Quimioterapia: Solo algunos ensayos clinicos de fase Il han
evaluado la funcién de la quimioterapla en un namero apropiado de
pacientes; sin embargo, se ha observado que la gquimioterapia de
combinacion produce remisiones parciales y completas, algunas de
éstas Ultimas se han confirmado patoldgicamente en intervenclones
quirdrgicas posteriores. En una serie de 30 pacientes con tumores en
otapa IV, el régimen PAC (cisplatino, doxorrubicina, ciclofosfamida)
logré una tasa de respuesta del 650% incluso tres remisiones
completas. La duracién media de respuesta fue a 12 meses y la
supearvivencia a cinco aflos, del 32%.

Pronéstico

Aunque siempre se ha considerado la miastenia como un factor de mal pronéstico,
en la actualidad existe un porcentaje de supervivencla que se menciona en el
cuadro 3.

Cuadro 3. Supervivencia en pacientes con miastenia gravis

5 afios (%) 7 afios (%)
Estadlo 1 89-03 78-80
Estadio 2 70-80 21-80
Estadlo 3 50-80 30-40

Carcinoma timico

Es una neoplasia muy rara que representa menos del 10% de las neoplasias del
timo. En algunos carcinomas timicos se ha descrito una traslocacién cromosdmica
t (15:19), con caracteristicas histolégicas que indican malignidad. Su
comportamiento es sumamente Invasivo y su prondatico malo. Desde el punto de
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vista clinico, manifiesta invasion local y diseminaclén a distancia, principalmente
en los indiferenciados.

El tratamiento es multidisciplinario, la reseccién quirirgica se realiza en pocos
casos ya que en la mayoria existe metastasis. La radioterapla esta indicada para
todos los pacientes, alin en los que se presume la resecclén completa. La utilidad
de la quimioterapia no esta definida y en la actualidad se discute el valor de la
quimioterapia neoadyuvante 0

Carcinoide timico

Es extremadamente raro y en la literatura solo se tienen el reporte de 200 casos,
con predominio del sexo masculino. El origen es neuroendocrino con
caracteristicas de captacién de precursores aminados y descarboxilados, muy
agresivo con diseminacion local y a los gangllos regionales.

Con frecuencia, se asocia con los sindromes sistémicos, principaimente el de
Cushing, el tratamiento es quirlrgico con alta probabilidad de recidiva, sl es
Irresecable se utlliza radioterapia, intervencién quirdrgica citorreductora; la Ultima
tlenen un papel limitado.

Tumores de células garminales

Los tumores de células germinalee (teratomas, seminomas y no seminomatosos)
80N un grupo heterogéneo de neoplasias malighas, el sitio mas frecusnte de estos
tumores es el anterosuperior.

Los teratomas maduros representan entre 80 y 70% de los tumores de células
germinales en el mediastino, ocurren con frecuencia en nhifios y adultos jévenes,
son habituaimente sllenciosos, pero a largo plazo provocan compresion, disnea,
tos y dolor; la eliminacién de pelos en la expectoracion (tricoptisis) @8 un signo
patognomaénico de la rotura del teratoma en un bronquio puimonar. En 26% de las
radiograflas de térax se encuentran calcificaclones y en la tomografla axial
computada se observan multiples I6bulos quisticos de diferente densidad. El
tratamlento es quirdrglco.

Los seminomas representan 40% de los tumores malignos en el mediastino,
afectan a individuos entre la cuarta y quinta década de la vida; cerca del 10% de
los seminomas puros tienen elevacldén de beta-hGC pero nunca de la AFP. Las
calcificaciones son raras y su tratamiento es controvertido. Cuando son pequefios
se extirpan y se aplica radioterapia; y cuando el tumor es grande y avanzado se
inicia con quimioterapia y con reseccidn ¢uirirgica sl existe remanente residual, la
supervivencia a 5 afios es entre 60 y 80% '"'2,

Los tumores no seminomatosos se incluyen en el cuadro 4. En adultos jovenes
predominan los marcadores LDH, AFP y beta-hGC que por lo comun son positivos
en series de pacientes con tumores de células germinales extragonadales. En
71% se elevd la AFP, 54% la beta-hGC. Desde el punto de vista radiolégico son
tumores grandes e irregulares con extension central, areas de necrosis o
hemorragicas, Invasion de las estructuras vecinas que Incluyen la pared toracica,
los ganglios linfaticos y la pleura o el pericardio, que originan derrames.
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Cuadro 4. Tumores no seminomatosos
+  Tumor del senc endodérmioo: es un tumor mbdo de gren malignkind sensible al marcador
tumoral (AFP).
» Corlooarcinoma: sus principales caracteristicas son ser extremadamente raro en esta
localizacién y sensible a beta-hGC y con ginecomastia secundaria
+  Carclnoma embrionario: turnor mbdo con marcadores slevados qus provoca metdstasis

histologicas diferentes.

Linfornas
Tanto los linfomas como la enfermedad de Hodgkin representan, en conjunto, el
25% de los tumores del medilastino y ocupan el segundo lugar en frecuencia de
lesiones del mediastino anterior.
Los sintornas principales son: compresién de la vena cava, dolor torécico y disnea,
sintomas B (flebre, diaforesis, pérdida de peso, prurlto). Los tipos mas frecuentes
s50n:

1. Esclerosis nodular

2. Linfoma de células B primarlo del mediastino

3. Linfoma linfoblastico T con leucemias

Un estudio con buena aproximacion diagnéstica es la radiografia simple, donde el
aspecto nodular del contorno es muy caracteristico, la tomografia axlal computada
@ imagen de resonancia magnética aportan una mayor Informacién para el
diagnoéstico y extension del tumor. El tratamiento depende del tipo histolégico y del
indice prondstico intemacional.

Tumores del medlastino posterior

El 25% de los tumores del mediastino abarcan el compartimiento posterior y son
principalmente de estirpe neurdgena. Se clasifican segin su histologia y su
malignidad, los ganglioneuromas y los neuroblastomas son, por lo comin, tumores
pedidtricos, mientras que el resto de los tumores suelen aparecer en la edad
adulta.

En general son asintomaticos, cuando hay sintornas, el mas frecusnte es el dolor y
aparece en 20% de los paclentes. Por la situacidn anatémica del mediastino
posterior es raro que curse con disnea, fatiga, etc., como en los tumores del
mediastino anterior >4,

El dlagnéstico clinico es complejo por falta de paralelismo entre el tumor y sus
sintomas; sin

embargo, |a radiografia muestra un ensanchamiento mediastina posterior en la
placa lateral del torax. La fomografia axial computada y la Imagen de resonancla
magnética son muy U(tiles en el dlagnostico y estudlo de la extension tumoral
(cuadro 5).
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Cuadro 8. Tumores del mediastino posterior

Neurlnoma Tumor benigno da crecimiento lanto, originado de un narvio
raquidao, por lo comdn agintomético durante largo tlempo y
asoclado con frecugncia a la anfermadad de Von
Reckiinghaussen. E| tratamianto ea quirdrgico y su prondstico e
muy bueno.

Schwannoma maligno Tumor maligno de crecimiento lento, avoluciona a partir de un
nervio perffdrico o neuroflbroma.

Ea agresivo, con infiltracién a esltructuras vecinas, con
supervivencia a cinco aftos dal 75%, &i se vinoula con
neurofibromatosis 3 del 15-30%.

Neuroblastoma Procadante de ganglios del sistema nervioso simpdtico, es
frecuents en niflos- En jos adultos as raro se acompafla de
secracidn de catecolamings, Su diagndstico ey mediante la
axorocion de Acido vaniimandélico, su tralamiento a8
multidisciplinario.

Paraganglioma Haredo-familiares y producen un cuadro tiploo de crisis
hipertenaivas por hiperprodugekin de catecolaminas, su
tratamiento es quinirgico.

Tumores cardiacos

Los tumores cardiacos primarios son muy raros, su incldencia es de 1 por cada
10,000 habitantes. Deben tenerse en cuenta como diagnéstico diferencial en las
enfermedades del medIlastino.

Mixoma

Representan mas del 50% de los tumores primarios del corazén, con mayor
incidencla en el sexo femenino y méas frecuencia entre la tercera y cuarta décadas
de la vida, B0% es tumor dnico en la auricula izquierda y macroscdplcamente se
visualiza como una tumoracién pedunculada ',

Rabdomlioma

Son tumores frecuentes en la edad pediatrica con esclerosls tuberosa, derivan del
musculo cardiaco y, aunque deade el punto de vista histolégico son benignos, su
pronostico es malo, con una supervivencia de 5 afios del 15% 67,

Anglosarcoma

Son los mas fracuentes. El 80% se aslenta en cavidades derechas y tienen mayor
“Incidencia en varones. Desde el punto de vista clinico se distingue por obstruccion
intracardiaca, embolia (comin en los mixomas auriculares, que simulan un cuadro
de endocarditis infecciosa) y sindrome constitucional.

Las manifestaclones cardiacas las condiclona el tamafio, localizacién y movilidad
del tumor. El dlagnéstico es complejo ya que la clinica no arroja muchos datos
para sospechar un tumor intracardiaco, la radiografla y la tomografia axial
computada no aportan muchos datos, la ecocardiografia transtoracica permite
detectar tumores desde 0.5 cm de tamafio.

El tratamiento de los tumores benignos es la extirpacién quirirgica y en los

tumores malignos el tratamiento es paliativo con radioterapla y quimioterapia '82°.
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CONCLUSIONES GENERALES

» Definir los compartimientos adecuadamente con un mismo criterio clinico y
radioldgico, para Identificar el tumor @ Iniclar un algoritmo diagnostico.

+ Aceptar o discutir las clasificaclones acerca de |a posible stiologla en base a su
localizacion anatémica.

+ Determinar protocolos de estudio de los diferentes tumores.

¢ Definir iguales critarios de tratamiento.

+ Permitir 1a comparaclén de regultados terapéuticos entre distintos grupos de
trabajo.
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|Articulo de revisién|

Tumores del medliastino: un reto para el Internista

Jose A. Villalobos Silva,* Tania Garcla Zehén,“ Martin A. Herrera Comajo***

El compartimlento del mediastino puede ser aslento de diversos
tumores da origen congdnito, infeccioso, banigno o maligno. Por lo
general son asintomaticos, pero cuando hay sintomas éstos se
deben a la compresion de as estructuras adyacentes o a los
afactos endocrinos slatémicos. En este articulo se revisa la litera-
tura relaclonada con los tumores del medlasting.

Palabras clave: tumores dal madlastino, dlagndstico, trata-
mlento.

Concepto
El mediastino es el espacio tordcico irregular delimitado por
los pulmones con sus pleuras viscerales, la porcién central
del diafragma, la abertura cervicotordcica, la columna verte-
bral dorsal, las costillas adyacentes y el esternén. Ahi se
alojan estructuras vitales y es el sitio de una gran varledad
de lesiones ocupantes.

Se divide en: anterosuperior 55%, medio 20% y posterior
25%.

OGeneralldades

Los tumores primarios del mediastino son un grupo hetero-
génco de neoplasias, padecimientos congénitos ¢ inflama-
torios, el 60% son lesiones resecablea quinirgicamente, al-
rededor del 40% son asintométicos y se descubren por otros
motivos, en general, porque producen compresién y des-
plazamiento, lo que origina cuatro tipos de sindromea clini-
cos.!

*  Reasldente de cuarto afio de medicina Intema.

“* Regldante de tercer afio de medicina intema.

“** Jafa del serviclo de medlcina interna.
Hospltal Judrez de México.

Correspondencla: Dr. José A. Villalobos Sliva. Serviclo de medicl-
ne intema, Hospital Juhrez de México. Av, Instituto Polltdcnlco
Naclonal nim. 6160, Col. Magdalena de las Salinas, CP 07760,
Mdxico, DF.

Raclbldo: febrero, 2003. Aceptado: abrl, 2003,

La version completa de este articulo tamblén esta disponible en
Internet: www.revistasmedicasmexicanas.com.mx

Abstract

The mediastinum compartment could be place of some tumors
from congenital, Infectious, benign or malfignant orgin. They are
genarally non aymptomatle, If symptoms appear, they are due to
compression of the adjacent structures or to systemic endocrine
affacts. This article offers a review of literature about medlastinum
tumors.

Key words: mediastinum tumors, dlagnasls, treatment.

s Sindrome mediastinico superior; afecta la vena cava
superior, dificulta o impide el retorno de la sangre al cora-
z6n. Los sintomas més frecuentes son edema en esclavina,
congestién facial y aparicién de circulacién colateral.

* Sindrome mediastinico medio: compresién traqueo-
bronquial y del nervio recurrente que produce disnea, sofo-
cacion y disfonfa.

* Sindrome mediastinico inferior: compresion de la vena
cava inferior con hepatoesplenomegalia congestiva y cir-
culacién colateral,

¢ Sindrome mediastinico posterior: afectacién del sim-
pético cérvico-dorsal que conlleva sindrome de Homer,
dorsalgia y disfagla, En ocasiones, mielopatia compresiva.

Sin embargo, los turnores mediastinales por alteracionss
humorales diversas producen sindromen sistémicos, como:
miastenia gravis, hipogammaglobulinemia y enfermedades
autoinmmunitarias en los timomas, sindrome de Cushing en
¢l carcinoide dmico, hipoglucemia y ginecomastin en los
tumores germinales, osteoartropatia hipertréfica en los
neurdgenos, hipertension en el feocromecitorna, hipercalce-
mia en linfomas y adenomas paratiroideos.? '

Exdmenes de laboratorio

* Perfil bioquimico, incluidos el perfil hepatico, FAy LDH,
con gran sospeche de un linfoma con afectacidn dsea.

* Calcio y fésforo en linfoma y adenoma paratiroideo.

» Cuantificacién de inrmunoglobulinas en el timoma.

* Marcadores tumorales cn tumoree germinales y predo-
minantemente alfa-fetoproteina (AFP) y BhCG, Acido
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vanilmandélico o catecolaminas en orina de 24 horas en el
feocromocitomna.

* Hemograma con diferencial para valorar citopenias en
los timomas.

Técnicas de Imagen

* Radiologla convencional: es ¢l medio diagnéstico ini-
cial mis importante, cn proyecciones posteroantetior y
lateral permite asignar la mayor partc de las masas & un
determinado compartimiento mediastinico.

* Tomografla axial computada: permite una identifica-
cién mucho més precisa del tamafio, densidad, adenopatias,
afectacion de estructuras vecinas, ete. Asi como la aproxi-
macién a la naturaleza de las lesiones,

* Ecografia: til en masas cardiacas y vasculares. Las
ventajas de Ia ccografia transesofigica sobre la convencio-
nal ya se han publicado.

*Resonancia magnética: tienc ventajas sobre la
tomografla axial computada, pues define de forma mas pre-
cisa la infiltracidn del tejido graso, de los vasos y, en ¢l caso
de tumores del mediastino posterior, la afectacién de es-
tructuras neurales, incluida la médula espinal. Es el medio
diegndstico de eleccién si se sospecha miclopatia
compresiva o por infiltracion.

* Tornogrefia de emisién de positrones: s una técnica
novedosa, excelente para detectar tumores malignos ce-
rebrales, en el cuello, ¢l mediasting, etc. Se basa en la
deteccién de dreas con un metabolismo muy aumentado
respecto a log tejidos normales, para ello se inyscta un

andlogo de la glucosa (F-18 desoxiglucosa) que capla las
células neoplasicas a mayor velocidad.

* Gammagrafia: puede ser de utilidad cuando se sos-
pecha enfermedad tiroidea, timo ectdpico o feocromocito-
ma.

Procedimientos Invasores

+ Biopsia: i existen adenopatias accesibles es pimordial
y tiene mayor sensibilidad diagndstica que la aspiracién con
aguja fina (figura 1).

* Broncoscopia: esté indicada si la sospecha del tumor
es pulmonar con infiltracién al mediastino. También puede
roalizarse la aspiracién transbronquial de los ganglios
linféticos paratraqueales. !

* Mediastinoscopia: la supraesternal permite acceder al
mediastino anterlor y puede corrplementarse con medias-
tinoscopia anterior & través de una incisién en el segundo
espacio intercostal izquierdo.

¢ Toracotomia: ge realiza cuando cxiste indicacién
diagndstica y terapéutica simultinca.’®

Clasificaclén

Existen numerosas clasificaciones, la primera y més impor-
tante es diferenciar los tumores primarios derivados de
estructuras anatémicas situadas en el propio mediastino,
de los secundarios por extensién metastisica de neoplasias
de otros lugares. En cuanto a los primarios, una de las clasi-
ficaciones mis aceptadas y min vigentes es la de Voristy y
Coury (1958, cuadro 1).

100% K
90% {
80% -
70% |
60% -
50%
40%
30% 1

20% -

10% -
0%

Timoma

Linfoma

Gaminal |MetAstasis

[J sensibliidad]  42%

71%

91% 70%

W Especificidad]  96%

94%

98% 100%

Figura 1. Grifica de biopsla tranatordcica para diagnéstico de tumoras en el mediastine antarior.
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TUMORES DEL MEDIASTINO

Tumores dol mediastino anterlor
Timoma maligno

Generalldades

Son los més frecuentes del mediastino anterior en adultos y
representan el 30% de todos los tumores mediastinicos. Su
maxima incidencia es en la quinta y sexta décadas de la vida,
son raros antes de los 20 aflos de edad y en la edad pedidtrica
suponen un 10% de los tumores. No hay predomine por
algin género.

El 90% de todos los tirmomas se encuentra on ¢l
mediastino anterior y 10% son ectdpicos, por lo general a
nivel cervical. Son de crecimiento lento y rara vez hay me-
téstasis, provocan la muerte por problemas cardiorrespi-
atorios.

Derivan de elementos epiteliales del timo, aunque puede
existir un predominio celular linfocitico y encontrarse ro-
deado por una cépsula fibrosa. En la actualidad no se discu-
te si los timomas y los carcinomas timicos son situaciones
clinicas distintas. Desde el punto de vista histolégico se
agrupan en cuatro estadios:

I. Tumores completarnente encapsulados.

II. Tumores con invasion macroscdpica del tejido graso
adyacente o de la pleura mediastinica.

IIL. Turnores ¢on invagién macroscdpica del pericardio,
los grandes vasos o el pulmén.

IV. Tumores con diseminacién pleural, pericirdica o me-
tastasis linfética o hematdgena.

1. No invasor. En la enfermedad no invasora (etapa
I) el tumor estd limitado a la glandula timica y no afecta
otros tejidos. Todas las células tumorales permanecen
dentro de una cépsula fibrosa que rodea al tumor.

2. Invusor. Es la enfermedad localmente invasora (eta-
pa II). El turnor traspasa la cépsula ¢ invade el tejido adipo-
50 0 la pleura. En el timoma maligno invasor extenso (etapa
[T yIVa), ¢l tumor sc disemnina contiguemente de le glandula
del timo para complicar otros drganos del térax. No es co-
miin que se propague a log drganos del abdomen o tenge
una expansion embolica metastdsica (ctapa [Vb).>7

Manirestaciones clinloas

En general, log tumores son asintométicos en los primeros
eatadios (59%), en otros cagos los sintormas se vinculan
con ¢l crecimiento y la compresion de otras estructuras. Los
datos clinicos mAs frecuentes, hasta en 70% de los casos,
son los llamadoa sfndromes sistémicos relacionados con
timoma y se deben a fendmenos inmunolégicos y
endocrinos (cuadro 2).

La miastenia gravis €s de interés especial puesto que se
encuentra cntre 10 y 40% de los casos. Se distingue por
debilidad y fatiga mmisculo-caquelética que se incrementa
con el gjercicio.

La aplasia de critrocitos sc diagnostica en 5% de los
pacientes con tmoma, casi siempre mayores de 40 aflos de
edad. En una tercera parte de los casos hay citopenias de
las otras series,

Diagnéstico

La correlacidn es clinica por el s{ndrome mediastinico supe-
rior con los sindromes sistémicos. Desde la perspectiva de
1a radiologie, 1a mayor parte de loa timomas ae visualizan
cerca del punto de unién con los grandes vasoa. La radio-
grafla simplo de térax permite una primera aproximacion

Cuadro 1. Subdivision del mediastino y dlagndstico diferancial de las lealones ocupantes

Anterosuperior
Aduifos 55%
Niflos  268%

Medio Posterior
Aduftos 20% Adultos 25%
Niftlos 11% Nifios 83%

Anomallas congénitas y  Tiroldes ectdplco, quiste pericirdico.
vascularas Aneuriema, ectasla de subclavia
Inflamacion e Infaccién  Linfadenopatia benigna

Tumoeres benignas Adenoma de paratiroldes, lpoma,
hermangloma, condroma, paraganglloma
del cuerpo carotideo, mbxoma

Timorna (30%), linfoma (20%),
germinales (18%), carcinoma de
Uroldes, canoar broncogénico,
matastasis, rabdomionarcoma,
carcincide timloo

Tumores malignos

Conducto tordcloo, quista
bronoogénioo y perichrdioo
Linfadanopatia de sarcoldosls
o Infaccién por VIH

Angloma, lipoma

Linforna (21%), cénoar
broncogénlon, chnoer de
fréquea, tumores neurdgencs
darvados del nervio vago o
frénico

Tiroldes actdploo, meningocels,
oonducto toréioioo
Absceso paravertebrat

Paraganglloma, tumores
neurdgenos, mixoma,
gondroma, Upoma

Tumores neurogénloos (53%).
linfomas, feocromocitomas,
cancar de pulmén, cancer de
seifago
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Cundro 2. Sindromes siatémicos vinculados con Umoma

Palogenia Principales sintomas

Autoinmunitarlos
Hematologicos
Endocrinos

Miastenla gravis 40%, lupus erltemaloso, ariritls reumatoldae, colltia ulcerosa, sarcoidoals, tirolditis, saclerodermia
Aplagia de glébulos rojos, hipogammaglobullnemla, anemia parniciosa, cltopenias
Hipertroldismo, enfarmadad de Addison, panhipopituitariamo

{opogréfica al considerar sus bordes y el desplazamiento de
otras estructuras, Sélo en 5%, el timoma se ubica en el
mediastino medio o posterior, la tomografia brinda una me-
jor definicién de los limites.*?

Tratamlento

a) Intervencidn quirtirgica: la exéresis completa del tu-
mor con su cipsula es el tratamiento de eleccién, aunque
por lo comiin, se realiza por toracotornia abicrta. Se estin
desarrollando técnicas de reseccidn por videotoracoscapia,
El parémetro mis importante para la supervivencia cs al-
canzar la reseccién comnpleta; con operacién el prondstico
ea del 82% de supervivencia a siete aflos, 70% con resec-
cién incompleta y 26% en los que s6lo se realiza biopsia.
La cirugfa citorreductora es una posibilidad controverti-
da.

b) Radioterapia: es habitual recomendar radioterapia
después de la reseccion quinirgica, haya sido completa o
no, cn eapecial para los pacientes en ctapas III y IVa, los
ensayos clinicos retrospectivos muestran una mejor super-
vivencia cuando se agrege la radioterapia posoperatoria.
Cuando el tumor es inoperable (stapas IIT y IV, con obstruc-
cién de Ia vena cava, complicacién pleural, infiltracién a
grandes vasos y conducto tordcico) ss ha demostrado un
control local de la enfermedad entre 60 y 90% de los pa-
cicnies con tumor microscopico residual, después de la
biopsia o intento de reseccion.

¢) Quimioterapia: 86lo algunos ensayos clinicos de
fase II han cvaluado la funcién de la quimioterapla en un
niimero apropiado de pacientes; sin embargo, sc ha obser-
vado que la quimioterapia de combinacién produce remisio-
nes parciales y completas, algunas de estas (iltimas se han
confirmado patolégicaments en intervenciones quinirgicas
posteriores. En una seric de 30 pacientes con tumores en
etapa IV, ¢l régimen PAC (cisplatino, doxorrubicina,
ciclofosfarnida) logré una tasa de respueata de] 50%, inclu-
80 fres remisiones completas. La duracién media de ree-
puesta fiue a 12 meses y la supervivencia a cinco afios, del
32%.

Pronédstico

Aunque siempre s¢ ha considerado la miastenia ¢como un
factor de mal prondstico, en la actualided existe un porcen-
taje de supervivencia que se menciona en ¢l cuadro 3.

Cuadro 3. Suparvivencia an paclentes con miastenia gravis

5 afos (%) 7 aflos (%)
Eatadio 1 BG-05 78-80
Estadlo 2 70-80 21-80
Estadio 3 50-60 30-40

Carcinoma timico

Es una neoplasia muy rara que representa menos del 10%
de las neoplasias del timo. En algunos carcinomas timicos
e ha descrito una traslocacién cromosémica t(15:19), con
caracteristicas histolégicas que indican malignidad. Su com-
portamiento ¢3 sumamente invasivo y su prondstico
malo. Deade ¢l punto de vista clinico, manifiesta invasién
local y diseminacién a distancia, principalmente en los
indiferenciados.

El tratamiento es multidisciplinario, 1a reseccién quinir-
glca se realiza on pocos casos ya que ¢n la mayorla existe
metdstasis. La radioterapia estd indicada para todos los
pacientes, atn en los que s¢ presume la reseccidn comple-
ta. Lautilidad de la quimioterapia no esth definida y en la
actualidad se discute ¢l valor de la quimioterapia nco-
adyuvante.!® '

Carcinolde timico

Es extremadamente raro y en la literatura solo se tiene ol
reporte de 200 casos, con predominio del sexo masculino, 1
origen es neurocndocrino con caracteristicas de captacién
do precursores aminados y descarboxilados, muy agresivo
con diseminacién local y a los ganglios reglonales.

Con frecuencia, se asocia con los sindromes siatémicos,
principalmente ¢l de Cushing, el tratamiento ¢s quinirgico
con alta probabilidad de recidiva, si cs irresecable sc utiliza
mdioterapia, intervencién quinirgica citorreductora; le iti-
ma tienc un papel limitado.
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TUMORES DEL MEDIASTINO

Wmo(.s de céluins germinales

Los tumnores de células germinales (teratomas, seminomas y
no seminomatosos) son un grupo heterogéneo de neoplasias
malignas, el sitio mas frecucnte de estos tumores es el
anterosuperior.

Los teratomas maduros representan aproximadamente
entre 60 y 70% de los tumores de células germineles en el
mediastino, ocurren con frecuencia en nifios y adultos jéve-
nes, son habitualmente silenciosos, pero a largo plazo
provocan compresion, disnea, tos y dolor; la eliminacién
de pelos en la expectoracién (tricoptisis) s un signo
patognoménico de rotura del teratoma e¢n un bronquio
pulmonar. En 26% de las radiografias de térax sc encuentran
calcificaciones y en la tomografia exial computada se obser-
van miltiples 16bulos quisticos de diferente densidad. El
tratamiento es quinirgico.

Los seminomas representan 40% de los tumores malig-
nos en el mediastino, afectan a individuos entre la cuarta y
quinta década de la vida; cerca del 10% de los seminomas
puros tienen clevacién de beta-hGC pero nunce de le AFP.
Las calcificaciones gon raras y su tratamicnto es contro-
vertido. Cuando son pequefios 38 extirpan y se aplica
radioterapia; y cuando el tumor es grande y avanzado se
inicia con quimioterapia y con reseccidn quinirgica si exis-
te remancnte residual, la supervivencia a cinco afios es
ontrs 60 y 80%.'12

Cuadro 4. Tumores no seminomatosca

*  Tumor del seno endoddmico: es un tumor mixto de gren ma-
lignidad sensible al marcador tumoral (AFP).

* Corlocarcinoma: sus principaies caracteristicas son ser
extramnadamenta raro sn esta locallzaclon y senalble a beta-
hGC y con ginacomastia segundaria.

* Carcinoma embrionario: tumor mixto con marcadores eleve-
dos que provoca metdstasls histoldgicas diferentes.

Los tumores no seminomatosos se incluyen en el cuadro
4. En adultos jévenes predominan los marcadores LDH, AFP
y beta-hGC que por lo conmin son"positlvon en serles de
pacicntes con tumores de células germinales extragonadales,
En 71% 3¢ clevé la AFP, 54% la beta-hGC. Desde el punto de
vista radiolégico son tumores grandes e iregulares con ex-
tensién central, dreas de necrosis o hemorrigicas, invasién
de las estructuras vecinag que incluyen Ia pared tordcica,
los ganglios linfticos y la pleura o el pericardlo, que origi-
nan derrames, ;

Linfomas

Tanto log linfomas como la enfermedad de Hodgkin repre-
scntan, on conjunto, o1 25% de los tumores del mediastino y
ocupan ¢l segundo lugar en frecucncia de lesiones del
mediaatino anterior,

Los gintomas principales son: compresién de la vena
cava, dolor tordcico y disnea, sintornas B (ficbre, diaforesis,
pérdida de peso, prurito). Los tipos més frecuentes son:

1. Esclerosis nodular

2 Linforna de ¢élulas B primario del mediastino

3. Linfoma linfobldstico T con leucemias

Un estudio con buena aproximacién diagndstica es la
radiografia simple, donde el aspecto nodular del contorno
o8 iy caracteristico, la tomografla axial cornputada e imagen
de resonancia magnética aportan una mayor informacién para
¢l diagnéstico y extensién del tumor. El tratamiento depende
del tipo histolégico y del indice prondstico intemacional.

Tumores dol mediastino posterior

E1 25% de los tumores del mediastino abarcan el comparti-
micnto posterior y son principalments do eatirpe neurdgena.
Se clasifican segtin su histologia y su malignidad, los
ganglioneuromas y los ncuroblastomes son, por lo comuin,
turnores pedikiricos, micntras que el resto de los tumores
suclen aparccer en la edad adulta.

En general son asintométicos, cuando hay sintomas, el
mds frecuente es ol dolor y aparece en 20% de los pacientes.
Por la situacién anatomica del madiastine posterior es raro
que curse con disnca, disfagia, etc., como en los tumores
del mediastino antorior."

El diagnéstico clinico es complejo por falta do paralclismo
cntre ¢l tumor y sus sintomas; sin embargo, 1a rediografia
muestra un ensanchamiento mediastingl posterior en la placa
lateral de térax. La tomografia axial computada y la imagen
de resonancia magnética son muy wtiles en ol diagndstico y
estudio de la extensién tumoral (cuadro 5).

Tumores cardiacos

Los turnores cardiacos primarios gon muy raros, su inciden-
cia s de 1 por cada 10,000 habitantes. Deben tenerse en
cucnta como diagnéatico diferencial en las enfermedades
del mediastino.

Mixoma

Roprescntan mis de 50% de los tumores primarios del cora-
z6n, con mayor incidencia en ¢] sexo fomenino y mis
frecuencia entre la tercera y cuarta décadas de la vida, 80%
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€8 ftumor tinico en la aurfcula izquicrda y macroscépicamente
s¢ visualiza como una tumoracién pedunculada.*

Cuadro 5. Tumores del medlastino posterlor

Neurinoma Turmor banlgno de crecimiento lento, origi-
nado de un nervio raguldeo, por lo comdn
asintomatico durante largo Uempo y aso-
ciado con frecuencla o la enfermedad de
Von Racklinghausen. El tratamlento es
quinirgico y su prondstico eg muy bueno.
Schwannoma maligno Tumor mallgno de cracimlento lanto, evo-
luclena a partir de un nervio perlférico o
neurcfloroma.

Es agresivo, con infiltracion @ estructu-
ran veclnas, con supervivencla a clnco
anos del 75%, sl se vincula con
neurofibrornatosls s del 15-30%.
Procedente de gangllos de! sistema ner-
vicso simpatico, as fracusnts en nifios.
En los adultos es raro, se acompafia de
secracion de catecolaminas. Su diagnis-
tico es maediante la excrecion de dcido
vanilmandéllco, su tralamiento es mult-
disciplinario.

Heredo-famlllares y producen un cuadro
tiplco da crisia hipertensivas por
hiparproduccion de catecolaminas, su tra-
tamlento es quirirglco,

Neuroblastoma

Paraganglioma

Rabdomioma

Son tumores frecuentes en la ¢dad pedidtrica con escle-
rosis tuberosa, derivan del musculo cardiaco y, aunque
desde el punto de vists histolégico son benignos, su
prondstico cs malo, con una supervivencia de cinco afios
del 15%.'%7

Anglosarcoma

Son los mas frecuentes. El 80% ac asientan en cavidades
derechas y tienen mayor incidencia en verones. Desde cl
punto de vista clinico ae distingue por obstrucclén
intracardiaca, embolia (comin en los mixomas auriculares,
que simulan un cuedro de endocarditis infecciosa) y ain-
drome constitucional.

Las menifestaciones cardiacas las condiciona el tama-
fio, localizacién y movilidad del tumor. El diagnéstico cs
complejo ya que la clinica no arroja muchos datos para
sospechar un tumor intracardiaco, la radiografia y la
tomografia axial computada no aportan muchos datos, la
ecocardiografia transtordcica permite detectar tamores des-
de 0.5 cmde tamafio.

El tratamiento de los tumores benignos es la extirpacidn
quinirgica y en los tumores malignos el tratamiento es palia-
tivo con radioterapia y quimioterapia.'**
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