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Tumor rabdoide extrarrenal de mediastino

Extrarenal rhabdoid tumor of mediastinum

INV
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RESUMEN CLiNICO

Paciente pediatrica con infeccion en las vias respiratorias superiores,
de tres meses de evolucién; ademds, odinofagia y ronquido al dormir.
Recibi6 tratamiento sintomatico sin reaccion favorable; posteriormente
se agregd disnea de medianos esfuerzos. Una semana previa al ingre-
so al Instituto Nacional de Pediatria tuvo aumento de volumen en la
region anterior del cuello. La ultrasonografia report6 una lesiéon com-
pleja infratiroidea, de 4.9 x 2.5 cm, sélida, hipoecogénica, por lo que
se prescribi6 tratamiento con antibiético. Un dia antes de su ingreso
aumentaron la frecuencia y dificultad respiratorias.

A su ingreso se observo a la paciente alerta, con escala de Glasgow de
15, sin dificultad respiratoria, via aérea permeable, 24 respiraciones
por minuto, saturacién de oxigeno de 94%, con estridor inspiratorio,
murmullo vesicular bilateral, frecuencia cardiaca de 108 latidos por
minuto, tension arterial de 101-46 mmHg, temperatura 36.5 °C y
aumento de volumen en la regién cervical anterior, indurada, fija en
los planos profundos, no dolorosa a la palpacién, sin cambios en la
temperatura ni coloracion de la piel.

Las radiografias postero-anterior y lateral de térax evidenciaron en-
sanchamiento mediastinal, de predominio superior hacia la derecha y
desplazamiento con compresion anterior de la luz de la traquea, secun-
dario al ensanchamiento del espacio retro-traqueal, respectivamente.
(Figura 1) La tomografia computada de cuello y mediastino simple, con
contraste, reporté una lesion neoformativa del espacio prevertebral (me-
diastinal posterior y superior) que comprimia y desplazaba anteriormente
latraquea y el eséfago, con calcificaciones lineales escasas y estructuras
vasculares del cuello desplazadas lateralmente. Figuras 2 y 3
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Figura 1. Radiografia posteroanterior de térax, que evidencia el ensanchamiento mediastinal y lateral del cuello,
con estrechamiento de la via aérea.

Se establecio el diagnostico de masa mediastinal
posterior y superior, valorada por los cirujanos
oncolégicos, quienes decidieron obtener una
biopsia guiada por estudio de imagen para su
evaluacion.

El procedimiento quirdrgico se inicié con la
administracion de anestesia inhalada con se-
vofluranoe, lidocaina y fentanilo, observando
respiracion paraddjica con disminucién de la
expansion toracica, sin lograr la ventilacién
adecuada, incluso con datos de presion posi-
tiva, presenté desaturacién de oxigeno y paro
cardiorrespiratorio. Se iniciaron maniobras de
reanimacién durante dos minutos. Se colocé una
canula armada del 5, fija en el 15, por lo que
se decidi6 ingresarla al area de terapia intensi-
va (reporte de biopsia transquirirgica: linfoma
versus rabdomiosarcoma).

El servicio de patologia reporté que la muestra no
fue concluyente, por lo que se obtuvo otra biopsia
con aspirado de médula 6sea, durante la primera
semana de su ingreso al INP.

En la segunda semana de estancia hospitalaria,
esta vez en el area de terapia intensiva, tuvo
dificultad para la ventilacion y datos clinico-
radiolégicos de atrapamiento aéreo secundario,
en el sitio en que la masa producia un efecto
de vélvula, sin evidencia de sindrome de vena
cava superior, por lo que se inicié quimioterapia
citorreductora (dexametasona, ciclofosfamida
y vincristina) para el tumor mediastinico, sin
diagnoéstico histopatolégico (alfa-fetoproteina
y fraccion beta de GCH negativas, pruebas de
funcién tiroidea normales). La paciente tuvo dis-
minucion de la masa luego de 72 horas de haber
iniciado la quimioterapia, con mejoria clinica.
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Figura 2. Tomografia computada de térax que muestra
una masa en la parte superior del mediastino.

Por inestabilidad e incapacidad para colocar
la sonda transpildrica se decidié no alimentar
por el tubo digestivo y se inici6 el protocolo de
nutricién parenteral total.

Durante la tercera semana de estancia hospita-
laria continud sin diagndstico histopatolégico y
con los antecedentes epidemiolégicos se sospe-
cho6 un tumor maligno de origen mesenquimal
(probable tumor rabdoide extrarrenal).

Debido a los efectos secundarios de la quimiote-
rapia tuvo toxicidad hematoldgica, neutropenia
y fiebre sin foco infeccioso evidente, por lo que
recibié tratamiento empirico con antibiéticos y
factor estimulante de colonias de granulocitos.

INV

Figura 3. Tomografia de térax, vista lateral, con una
masa en la parte superior del mediastino.

En la cuarta semana de estancia hospitalaria se
reseco la masa tumoral; se evidenciaron bordes
irregulares, de consistencia solida y apariencia
violdcea; la traquea se encontraba completa-
mente colapsada, de la regién posterior a la
anterior, con la pared infiltrada por el tumor y
al momento de la diseccién se produjo una per-
foracién de 4 mm, que se repar6 de inmediato,
logrando la reseccién total del tumor, aunque
con bordes quirtrgicos no valorables. Durante
la reseccion sobrevino un nuevo episodio de
hipoxia, secundario a broncoespasmo y paro
cardiorrespiratorio de dos minutos.

A los 30 dias de hospitalizacién y 5 dias poste-
riores a la reseccion de la masa mediastinal se
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extub6 de forma programada sin complicacio-
nes. Salié de terapia intensiva adn sin reporte
histopatolégico de la lesién tumoral.

COMENTARIO CLINICO

De acuerdo con los datos del INEGI, los tumores
sé6lidos representan la segunda causa de muerte
en pacientes menores de 15 afios en México
(s6lo por debajo de la tasa de mortalidad causada
por accidentes).’

Los tumores de mediastino pueden ser primarios
o secundarios, la mayor parte son malignos, sus
complicaciones ponen en riesgo la vida de los
pacientes y el diagndstico y tratamiento definiti-
vo se establecen mediante reseccion quirdrgica.

La paciente de este estudio tuvo afeccién res-
piratoria de 3 meses de evolucién, manifestada
por tos, odinofagia, estridor y disnea.

Los pacientes con algtn cuadro de vias respira-
torias sin reaccion favorable al tratamiento deben
evaluarse con protocolos complementarios, en
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busqueda de opciones diagndsticas adicionales.
Es probable que en una radiografia de térax pre-
via se hubiera podido identificar tempranamente
la masa mediastinal de nuestra paciente.

Los tumores mediastinales, de acuerdo con el
tamano y localizacién en los compartimentos
del mediastino, se asocian con diversas mani-
festaciones. Algunos autores reportan pacientes
asintomaticos; sin embargo, otros expresan
signos y sintomas evidentes, con franca dificul-
tad respiratoria y datos de afeccién vascular.?
Cuadro 1

En el caso que nos ocupa, después de dos
meses de iniciar con los sintomas se efectuo el
primer ultrasonido, que evidenci6 una masa en
el cuelloy, a pesar de ello, se prescribi6, nue-
vamente, tratamiento con antibidtico durante
una semana. Con las manifestaciones clinicas
y evidencia del tumor, el médico de primer
contacto tenia los elementos suficientes para
enviar a la paciente a un centro de tercer nivel,
con la finalidad de descartar algln proceso
maligno y no retrasar el diagnéstico. El 90% de

Cuadro 1. Manifestaciones clinicas de pacientes con tumores de mediastino

Tumores mediastinales benignos n = 82 | Tumores mediastinales malignos n = 48

Asintomadticos 56
Sintomaticos 26
Dolor toracico

Disnea

Tos

Sindrome de vena cava superior
Opresion tordcica

Fiebre
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las masas mediastinales pueden identificarse en
la radiografia simple de térax.

Después de ingresar al INP, la radiografia de térax
y la tomografia lograron delimitar la ubicacion
de la neoplasia en el segmento posterior del
mediastino, de acuerdo con la taxonomia de
Carter y sus colaboradores.® Figura 4

Por orden de frecuencia, los tumores de medias-
tino suelen aparecer en el segmento posterior en
pacientes pediatricos y son los tumores neuro-
génicos mas comunes.**

Guny su grupo’ realizaron un estudio en nifos de
6 a 10 afos y observaron que los tumores mds fre-
cuentes fueron: linfomas, tumores neurogénicos y
sarcomas indiferenciados. En ese mismo estudio
obtuvieron biopsias con la finalidad de decidir el
tratamiento y establecer el pronéstico. Durante el
procedimiento y posterior a la administracion de
anestesia inhalada ocurrieron complicaciones
que pusieron en peligro la vida de los pacientes,
impidiendo la ventilacién, con hipoxia, y paro
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cardiorrespiratorio, que se revirtié con manio-
bras de reanimacién durante dos minutos.

Diversos estudios han tratado de identificar los
factores de riesgo en ninos con tumores medias-
tinales.>® Incluso, algunos autores sefialan que
los pacientes con tres 0 mas signos respiratorios
de obstruccién de la via aérea no deben recibir
anestesia general.’

Aunque muchos estudios reportan una tasa
de complicaciones por compresion de la via
aérea de 5-18%, se ha estimado un escaso
indice de mortalidad en pacientes pediatricos
por imposibilidad para ventilar o mantener el
gasto cardiaco por compresion de las estructuras
vasculares tras recibir anestesia general, incluso
por la administracion de relajantes musculares
durante los procedimientos quirtrgicos; estas
complicaciones se describen, principalmente,
en pacientes con masas ubicadas en el compar-
timento anterior; por tanto, la primera opcién
supone administrar sedacién con dosis bajas y
anestesia local.>” Sin embargo, en el caso aqui
expuesto, la masa se localizaba en el comparti-
mento posterior. Luego de los dos eventos de paro

Figura 4. Regiones del mediastino (tomado y modificado de Carter y colaboradores).
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cardiorrespiratorio reaccion6 favorablemente a
las maniobras de reanimacién. Ciertos algoritmos
asociados con tumores mediastinales proponen
la toracotomia urgente y la reseccion de la masa
cuando haya imposibilidad de ventilacion.”

En este caso, la posicion del paciente y el asegu-
ramiento de la via aérea con la colocacién de una
canula traqueal permitié la ventilacion en el qui-
r6fano y durante su estancia en terapia intensiva.

La valoracién previa al procedimiento anes-
tésico permite identificar a los pacientes con
riesgo elevado de complicaciones ventilatorias
y hemodinamicas. Es importante practicar pro-
cedimientos menos invasivos; sin embargo, la
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anestesia general planificada parece ser segura,
como se demostré en el paciente de este estudio.

COMENTARIO ANATOMOPATOLOGICO

El Departamento de Anatomia patolégica llevé
a cabo cuatro estudios de tejido recibidos en
tiempos diferentes.

En el primero se recibi6 la biopsia del tumor,
referido como cérvico-tordcico, donde se ob-
servo una neoplasia de aspecto fusocelular,
compuesta por células con atipia moderada y
citoplasma amplio (Figura 5); sin embargo, el
tejido fue insuficiente para inmuno-marcaje y
determinacion de la estirpe histolégica, por lo

Figura 5. Impronta de la biopsia inicial, que muestra la neoplasia compuesta por células ovoides-fusiformes

(4x y 40x).
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que se estableci6 el diagndstico de neoplasia
maligna de origen a determinar.

En el segundo estudio se recibié mayor cantidad
de tejido; esta vez se estableci6 el diagnostico
de “compatible con tumor rabdoide extrarrenal”,
afadiendo el comentario que el tejido era muy
pequefio y podia corresponder a una neoplasia
heterogénea, por lo que se sugirié la correlacion
con los hallazgos clinicos, estudios de imagen vy,
de ser posible, obtener una nueva biopsia.

Ademads, se obtuvo una biopsia de médula 6sea
(que también fue insuficiente para establecer el
diagndstico) y reseccion del tumor tordcico, que
coincidi6 con una neoplasia con areas extensas
de necrosis, con células semejantes a las ante-
riormente descritas. Figura 6

El estudio de inmunohistoquimica reporté positi-
vidad para vimentina, CK-7, focalmente positivas
para miogenina y negativas para INI-1. Figura 7

El tumor rabdoide extrarrenal contiene células
de aspecto rabdoide, que pueden aparecer en
otro tipo de neoplasias como: sarcoma sino-

Figura 7. Inmunohistoquimica positiva para vimentina
(A) y CK-7 (B).

vial, condrosarcoma mixoide extraesquelético,
leiomiosarcoma, sarcoma epitelioide y en el
componente mesenquimatoso de los teratomas.

El diagnéstico de tumor rabdoide extrarrenal
representa un reto clinico y anatomopatolégico;
sin embargo, este Gltimo es de exclusion, debido
a su baja frecuencia.?

Figura 6. Neoplasia compuesta por células de ci- ) ) o
toplasma amplio eosinéfilo, con atipia moderada, En la actualidad, la paciente ha finalizado la
algunas con aspecto rabdoide (puntas de flecha). radioterapia y contintia con quimioterapia a base
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de ciclofosfamida, carboplatino y etopésido;
no obstante, ha reportado complicaciones
menores (procesos infecciosos), sin requeri-
miento de hospitalizacién en terapia intensiva.
Se planea realizar estudios de imagen, con
la finalidad de determinar la extension de la
enfermedad.
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