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TiTULO

SCHWANNOMAS MEDIASTINALES
COMUNICACION DE CASOS Y REVISION DE LA LITERATURA

MARCO DE REFERENCIA:

Los tumores del mediastino comprenden un grupo heterogéneo de neoplasias raras con
comportamiento biolégico muy variable. En México las estadisticas reportan que corresponden al
0.88% de todas las neoplasias\ El 30% de todos estos tumores son rmalignos. La proporcién por
sitio anatémico anterosuperior 59% son malignos, medio 29%, posterior 16%. De estos el 53%
corresponden a tumores neurogénicos, 10% a tumores de células germinales, 6% a tumores
mesenquimatosos-.

Los tumores mas frecuentes en la nifiez son de origen neurogénico en el mediastino posterior,
hasta un 46.2% de todas las neoplasias del mediastino, en tanto en el adulto corresponden al 23%.
A menudo son asintomaticos y ocasionalmente son detectados por radiografia de control, los
sintomas mas frecuentes: dolor toracico, tos, disefia y ocasionalmente sindrome de vena cava. Las
metastasis linfaticas son raras’. Los estudios de extension ( tele de térax, TC, RMN y laboratorio)
son (tiles para el diagnédstico. La edad, el sitio anatomico afectado y la imagen de la lesion nos
ayuda al diagnéstico de una lesion de origen neuroepitelial. El diagnéstico definitivo se obtiene con

la biopsia®®.

ANTECEDENTES:
No existe ningun trabajo original mexicano hable sobre esta neoplasia. La literatura es extranjera y

solo reporte de casos. Los trabajos mas grandes combinan todas las neoplasias mediastinales.
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PREGUNTA DE INVESTIGACION:
¢ Cual es la frecuencia y el manejo de los Schwannomas mediastinales en el Instituto Nacional de

Cancerologia?

JUSTIFICACION:
Al conocer el comportamiento clinico de esta neoplasia asi como los resultados del manejo
realizado nos podra orientar en el manejo asi como en la toma de decisiones correctas en el

tratamiento.

OBJETIVOS:

1.- Describir frecuencia del Schwannoma mediastinal en el Instituto Nacional de Cancerologia.

2.- Conocer los resultados de los tratamientos empleados

HIPOTESIS:
El Schwannoma mediastinal es una neoplasia rara, que se presenta en nuestro medio en etapa

avanzada, con pobres resultados a |a terapia multimodal.

DISENO DEL ESTUDIO:

Es un estudio restrospectivo, longitudinal, descriptivo.
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MATERIAL Y METODOS:

Se revisaron expedientes del archivo clinico de 1980 a 2003 con diagnostico de Schwannoma
mediastinal. Se Obtuvo la edad, sexo, presentacion clinica, presentacion radioldgica, métodos

diagndsticos, tratamientos previos, histologia y tratamiento. (Ver tabla 1 y grafica 1)

CRITERIOS DE INCLUSION:
1. Diagnéstico. Schwannoma mediastinal
2. Que hayan recibido tratamiento en el INCan

3. Expedientes completos.

CRITERIOS DE EXCLUSION:
1. Histologia diferente

2. Pacientes que no terminaron el tratamiento

CRITERIOS DE ELIMINACION

1. Diagnoéstico de Schwannoma mediastinal tratados en otro hospital que acuden a

seguimiento.
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SELECCION DE LA MUESTRA:

Por el tipo de estudio no se necesita calcular la muestra.

DEFINICION DE VARIABLES:
VARIABLES INDEPENDIENTES:
1. Tamano

2. Edad

VARIABLES DEPENDIENTES:
1. Etapa clinica
2. Sangrado transoperatorio

3. Intervalo entre el inicio de sintomas y el tratamiento

ANALISIS ESTADISTICO:

Por el tipo de estudio no necesita de algin método estadistico.
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RESULTADOS:
109 pacientes con diagndéstico de tumor mediastinal fueron tratados en el Instituto Nacional de

Cancerologia entre 1980 al 2003. 9 casos correspondian a tumores de origen neuroepitelial.

PRESENTACION CLINICA:

En cuanto a la presentacion clinica; 4 pacientes tenian antecedente de tabaquismo importante
(méas de 1 cajetilla al dia) 3 tenian antecedente de 1 o mas intervenciones previas en otra
institucion y solo 2 de ellas con diagnostico de Schwannoma maligno.

El paciente con tumor neuroectodérmico primitivo se presentd con metastasis ganglionar a cuello.

Los principales sintomas referidos fueron (ver tabla 2):

ESTUDIOS DE EXTENSION:

El 22.22% de los pacientes habian sido sometidos a biopsia previamente en otra institucion. El
33.33% se habia sometido tratamiento quirdrgico siendo la toracotomia el abordaje mas utilizado.
Todos los pacientes tenian Radiografia de torax. (Figura. 1, 4, 5), Tomografia simple y contrastada
de torax la cual fue diagnostica en todos los casos.

La histologia reportada fuera del instituto mas frecuente fue: Sarcoma. La revision de laminillas en
el instituto se realiz6 solo en 5 casos que contaban con estas de las cuales se reporté: Tumor de la
vaina de nervio periférico (2), Tumor neuroectodérmico primitivo (2), Schwannoma maligno (1) ( ver
figura 8).

La biopsia mas utilizada para los pacientes con diagnéstico de Schwannoma fue BAAF en 2
casos, llegando al reporte de Sarcoma fusocelular compatible con Schwannoma maligno. Solo 1
caso se sometid a biopsia por Aguja Trucut, con éxito. Las pruebas funcionales hepaticas
presentaron elevacion de la Deshidrogenasa Lactica con valores entre 260 a 578 mu/d|, en solo un
caso esta era de 104 mu/dl. (VN: 119-213 Mu/dl). Con una media de 335.12 mu/dl y desviacion
estandar de 147.94

La localizacion principal fue a mediastino posterior en el 44.44%, mediastino medio 11.11%, medio

y anterior 44.44%. Las imagenes de los casos 2 y 4 se exponen a continuacion.
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Figura (
. Radiografia fateral
- Lesian del mediastino posterio

 Tomografia axial
_Lesion del mediastino
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RESULTADOS DEL TRATAMIENTO:

9 Casos fueron diagnosticados. Un paciente fue llevado a Quimioterapia paliativa por considerarse
irresecable, recibiendo ciclofosfamida y adriamicina, 2 ciclos sin respuesta por progresion de la
enfermedad en TAC (Metastasis pulmonares, derrame pleural maligno) quedando fuera de
tratamiento. Un paciente no se pudo someter a tratamiento quirtrgico por riesgo quirtrgico alto. Un
paciente se consider6é que habia recibido tratamiento completo fuera del instituto y solo quedo en
vigilancia. Un paciente no acepto ningun tipo de tratamiento y se perdié. Un paciente con histologia
compatible a Tumor Neuroectodémmico Primitivo se demostré enferrnedad metastasica a cuello
izquierdo. Se llevé a Quimioterapia y Radioterapia. Recibid 6 ciclos de ciclofosfamida y etopdsido
con respuesta parcial en cuello y enfermedad estable en mediastino. Se propone quimioterapia con
cisplatino y doxorubicina, recibe 4 ciclos. Respuesta parcial. Se detecté enfermedad metastasica a
articulacion sacroiliaca. Recibe teleterapia 18 Gy. Ultima consulta se encontré vivo con enfermedad
estable en mediastino aun irresecable sin datos de nueva enfermedad metastasica. Solo 4
pacientes fueron llevados a cirugia (ver tabla 3). Abordajes y procedimientos: Toracotomia (2),
Laminectomia (1), Abordaje combinado (1). La reseccién realizada fue: Tumorectomia (1),
Reseccion marginal (2), Reseccion en blogue (1). El tiempo quirdrgico fue de 2 a 6 horas, con
sangrado transoperatorio de 500ml a 1.750 Its. El tamafio promedio de la pieza fue de >20 cm. El
margen de reseccion fue positivo en el paciente sometido a Tumorectomia. Los otros casos se
reportaron margen negativo a malignidad.

Un paciente desarrolio SIRPA en el postoperatorio inmediato, presentando falla organica multiple y
muerte al 7 dia de la cirugia.

El caso que se reporto con margen positivo recibié consolidacion con Radioterapia, dosis total 66
Gy. Campos anterior y posterior. Este paciente presenté recurrencia a 8 meses en pulmén

izquierdo y arco costal izquierdo. Quedo en cuidados paliativos.
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DISCUSION:

El mediastino es un area anatémica que contiene estructuras y células pluripotenciales que pueden
originar distintos tumores. Sus limites anatomicos son el opérculo toracico por arriba, el diafragma
por abajo, anteriormente el esternon y posteriormente la columna vertebral y el surco paravertebral.
Son neoplasias poco comunes: carcinoma timico, neuroendocrino, tumor de células germinales,
tumores endocrinos, tumores mesenquimales. Corresponden al 75% de las neoplasias del
mediastino posterior. EI 70-80% son benignos y alrededor de la mitad de los pacientes se
encuentran asintomaticos’. Estos se originan de cadenas simpaticas y nervios intercostales. Se
clasifican en: 1) originados de la vaina nerviosa, 2) en ganglios auténomos, 3) origen
paraganglionico, 4) origen neuroectodérmico. Schwannoma, neurofibroma y tumor maligno de la
vaina nerviosa se originan de los nervios periféricos. Ganglioneuroma, ganglioneuroblastoma y
neuroblastoma se driginan de los ganglios simpaticos. Los tumores originados de los ganglios
parasimpaticos son los quimodectomas no secretantes y feocromocitomas™®.

Los de la vaina nerviosa corresponden al 40 — 60%, son mas comunes en los adultos, se
presentan en la 3% a 5* década de la vida, el tratamiento es quirtrgico, son localmente agresivos y
casi no dan metastasis. Los originados de ganglios simpaticos son mas frecuentes en nifios™’.

Los Schwannomas y neurofibromas son los tumores neurogénicos mas comunes. Se caracterizan
por tener crecimiento lento, pueden presentarse como hallazgo durante un estudio radiografico.
Frecuentemente originados en la raiz de un nervio espinal y puede involucrar el nervio toracico.
Los Schwannomas estan compuestos por proliferacion de células de Schwann en una matriz- de
colagena confinada al perineuro y compresion extrinseca de las fibras nerviosas. Cuando son
grandes pueden exhibir degeneracién quistica, baja celularidad, hemorragia, mielina y pequefas
calcificaciones. El diagndstico histopatoldgico se basa en la inmunohistoquimica, hallazgos
histologicos de malignidad ( atipia celular, actividad mitética) y caracteristicas celulares de origen
neuroectodérmico. Estos tumores pueden ser positivos por inmunohistoguimica a proteina S-100,

queratina, vimentina, HMB-45. Un solo caso fue positivo a vimentina 8810
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A menudo tienen imagen lobulada por tomografia. Se ha reportado que el 10% tiene involucro a
canal medular dando la imagen en reloj de arena. Todos los pacientes con sospecha de involucro
del canal medular se debe solicitar RMN. La reseccion completa es el tratamiento de eleccion®. Se
ha reportado que aquellos tumores con grados | y Il se sugiere Radioterapia después de la cirugia
y aquellos con grado Ill se han manejado ademas con quimioterapiam.

El tumor maligno de vania nerviosa periférica es la contraparte maligna de los schwannomas y
neurofibromas. Sus sinénimos son neurofibroma maligno, schwannoma maligno, fibrosarcoma
neurogénico. Usualmente se originan de un nervio principal de mediastino posterior,
ocasionalmente de nervio frénico o vago. Nosotros solo encontramos un caso que se originé del
nervio vago. Son altamente agresivos, de alto grado, con peor pronostico en aquellos que tiene
Von Reckinghausen. Las metastasis puede ser hematdgenas o pulmonares. El procedimiento de
eleccion es la cirugia radical con margenes amplios. Cuando esto no es posible la escision subtotal
con radioterapia a altas dosis es la alternativa. La quimioterapia y radioterapia adyuvante no han
demostrado mejoria en la sobrevida cuando hay enfermedad metastasica. Los factores prondsticos
son reseccion incompleta, tamafo tumoral, neurofibromatosis® ™.

Siempre que no exista contraindicacién la toracoscopia puede ser una opcién terapéutica en
lesiones benignas y pequeiias ( 5 cm)11

El procedimiento Radical de Mazel no solo es para aquellas lesiones que involucren vértebras
toracicas si no también cuando haya involucro de estructuras vitales o hilio pulmonar, debido a la
combinacion de dos abordajes (cervicotoracico y toracotomia posterolateral) hay exposicion
suficiente de la columna vertebral asi como de las estructuras del mediastino medio, logrando

control vascular excelente. Puede ser utilizada en tumor de Pancoast o en aquellos tumores

considerados como irresecables como medida paliativaﬁ.
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CONCLUSIONES:

Nuestra experiencia en tumores neurogénicos del mediastino posterior es pequefia. Este tipo de
neoplasias son raras en esta institucion. El tamafio de las lesiones es un factor importante en
nuestros resultados. El tamafio promedio fue 20 cm. La complicacion que se presenté fue la causa
de una muerte de un caso. El tratamiento quirargico (reseccién amplia) es el tratamiento de

eleccion. La adyuvancia con radioterapia esta aceptada mundialmente



Albores-Zuniga O

ANEXO

19



Albores-Zufiga O

TABLA 1
HISTOLOGIA N. CASCS SEXO EDAD
1) NEURILEMOMA 1 F 33
2) TUMOR NEUROGENICO BAJO GRADO 1 M 23
3) TUMOR NEUROECTODERMICO PRIMITIVO 1 F 23
4) SCHWANNOMA MALIGNO 1 F 44
5) SCHWANNOMA MALIGNO 1 M 33
6) SCHWANNOMA MALIGNO 1 F 18
7) SCHWANNOMA MALIGNO 1 M 43
8) SCHWANNOMA MALIGNO 1 M 26
9) SCHWANNOMA MALIGNO 1 M 59
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DISTRIBUCION POR EDADES
Media: 33.5
Edad : 18 — 59 afios
Desviacion estandar: 13.07

GRAFICA 1

18 23 26 33 43 44 59
ANOS ANOS ANOS ANOS ANOS ANOS ANOS
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TABLA 2
CUADRO CLINICO N. PACIENTES
DOLOR TORACICO 7
TOS SECA 5
DISENA 1
DISFAGIA 1
DOLOR A COLUMNA TORACICA 1
MAS DE 3 SINTOMAS 7
SINDROME DE HORNER 1
TABLA 3
LOCALIZACION DE LA
LESION TIPO DE CIRUGIA MARGENES

MEDIASTINO POSTERIOR LAMINECTOMIA + TUMORECTOMIA  NEGATIVO
COSTOVERTEBROTOMIA Y

MEDIASTINO POSTERIOR TORACOTOMIA NEGATIVO

MEDIASTINO ANTERIOR ESTERNOTOMIA + TUMORECTOMIA  POSITIVO

MEDIASTINO POSTERIOR TORACOTOMIA POSTEROLATERAL  NEGATIVO
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