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CASO CLINICO PATOLOGICO

Adolescente de |2 anos con tumor mediastinal
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Resumen de la historia clinica

Se tratd de un adolescente masculino de 12 ahos
de edad, procedente de Papantla, Veracruz, que
inicid su padecimiento un mes antes de ingresar al
hospital con tos seca en un principio y productiva
después, disnea que progresd hasta ortopnea; pre-
sentd hemoptisis ocasionalmente, astenia, adina-
mia y pérdida de aproximadamente siete kilogra-
mos de peso. El paciente fue atendido en hospital
regional donde se le dio tratamiento con ampici-
lina y benzonatato durante siete dfas; en la con-
sulta subsiguiente la sintomatologia se habfa exa-
cerbado, tenfa sindrome de dificultad respiratoria
y aumento del didmetro anteroposterior del to-
rax; una radiograffa mostro opacidad total del
pulmoédn derecho por lo que fue referido a hospital
pediatrico de tercer nivel de atencion.

Antecedentes: madre de 30 ahos de edad, es-
colaridad segundo de primaria, dedicada al ho-
gar, padre de 30 anhos de edad, campesino, escola-
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ridad sexto de primaria, ambos sanos y sin toxico-
manfas; tres hermanos de 15, 10 y 7 ahos de edad,
sanos; abuela paterna tosedora cronica, convivia
con el paciente aunque no vivia en la misma casa.
Nivel socioecondtmico pobre, agua de pozo sin
hervir, cocina de leha, fecalismo al aire libre y
habitos higiénicos deficientes; dieta familiar ade-
cuada en cantidad y calidad. A su ingreso, el pa-
ciente cursaba sexto grado de primaria con buen
rendimiento escolar. Refirid esquema de inmuni-
zaciones completo, sin embargo, no mostro la car-
tilla de vacunacion. Antecedentes perinatales sin
importancia para el padecimiento actual.

Exploracion fisica: peso 27 kg (p5), talla 144
cm (p25), frecuencia cardiaca 130 por minuto,
frecuencia respiratoria 45 por minuto y tension ar-
terial 130/100 mmHg. Estaba consciente, bien hi-
dratado y presentaba palidez de tegumentos, su
respuesta a estimulos externos era adecuada, te-
nfa aleteo nasal, oidos y garganta sin alteraciones,
cuello con ingurgitacion yugular y adenomegalias;
torax deformado, abombado, con presencia de ti-
ros intercostales y retraccion xifoidea, los movi-
mientos de amplexion y amplexacion estaban dis-
minuidos en el lado derecho, a la percusion habia
matidez bilateral y a la auscultacion, ruidos respi-
ratorios disminuidos de intensidad. Abdomen blan-
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Adolescente de |2 ahos con tumor mediastinal.

do, no doloroso a la palpacion, sin visceromega-
lias, extremidades hipotroficas con fuerza muscu-
lar disminuida, sensibilidad conservada. En la re-
gion axilar izquierda se palpaba un nddulo de 4.0
x 4.0 cm, movil, no doloroso. Exploracion neuro-
l6gica sin alteraciones, resto de la exploracion fi-
sica sin datos de importancia. La radiografia del
torax mostrd derrame pleural en el hemitorax de-
recho con desplazamiento de estructuras medias-
tinales hacia la izquierda (Fig. 1). La gasometria
arterial mostrd pH 7.3, PCO, 43.7 mmHg, PO,
45.5 mmHg, HCO, 22.1 mmol/L, CO, total 23.5
mmol/L, exceso de base -3.6, saturacion de O,
76.8%. Las pruebas de funcionamiento hepatico
no mostraron alteraciones. En los cuadros 1y 2 se
muestran los estudios de laboratorio que se toma-
ron durante su hospitalizacion.

El tratamiento inicial consistid en ayuno, solu-
ciones de base con liquidos totales a 1 800 mL/
m?’sc/dfa, glucosa 60 mg/m’sc/min, sodio y pota-
sio 30 mEq/m?’sc/dfa, calcio 100 mg/kg/dia, dobu-
tamina 5 ug/kg/min y dexametasona 0.25 mg/kg/
dfa. Se administr6 ademas midazolam 100 ug/kg/
dosis y vecuronio 100 ug/kg/dosis debido a que
requeria apoyo mecanico ventilatorio. Ingresd a
la unidad de terapia intensiva pediatrica.

La tomograffa axial computada (TAC) del to-
rax mostrd derrame pleural bilateral de predomi-
nio derecho, desplazamiento de estructuras medias-
tinales hacia la izquierda, colapso pulmonar derecho
y tumoracion en el mediastino anterior (Figs. 2 y
3). El ecocardiograma mostrd derrame pericardico
moderado sin colapso diastolico. Se realizd pun-
cion pleural derecha de la que se obtuvieron 1 800
mL de liquido serohematico. El estudio citoquimi-
co mostro proteinas 5.1 g/dL, glucosa 105 mg/dL,
densidad 1.005 mOsm y el estudio citologico se in-
form6 como “sugestivo de infiltracion por leuce-
mia/linfoma”. La biopsia de ganglio axilar se difirid
ya que el paciente presentaba hipotension. Se agre-
g6 al manejo adrenalina, 0.5 ug/kg/min. Por la pre-
sencia de distermias se iniciaron dicloxacilina a 200
mg/kg/dia y amikacina a 22.5 mg/kg/dfa.
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El aspirado de la médula 6sea, que se tomd al
segundo dfa de hospitalizacion, se reportd como:
“hipocelular, negativo a blastos y células neopla-
sicas”. Al dfa siguiente, los estudios de laborato-
rio mostraron elevacion de la creatinina y del 4ci-
do arico por lo que se iniciaron soluciones para
hiperhidratacion con liquidos totales a 3 000 mL/
m?’sc/dfa; glucosa 40 mg/m?’sc/min; bicarbonato
de sodio 30 mEq/m?sc/dfa y potasio 30 mEq/m?sc/
dfa, asi como alopurinol a 300 mg/m?’sc/dia. El
gasto urinario era de 65 mL/m?sc/hora y los elec-
trolitos séricos estaban dentro de limites normales

(Cuadro 1).

Al cuarto dfa de ingreso, los signos vitales esta-
ban en limites normales por lo que se suspendio el
apoyo aminérgico y se inici6 la via oral. Las con-
diciones clinicas del paciente permitieron hacer
la biopsia excisional de ganglio axilar izquierdo y
toracocentesis del mismo lado de la que se obtu-
vieron 560 mL de liquido serohematico. El estu-
dio citoquimico mostrd proteinas 4.0 g/dL, gluco-
sa 94 mg/dL y fue negativo para células malignas.
La biopsia del ganglio se inform6 como “infiltra-
cion linfoide no clasificable®, por lo que se hizo
puncion lumbar.

Al quinto dfa de ingreso, se informo el resulta-
do del liquido cefalorraquideo que fue negativo
para infiltracion neoplésica. Sin embargo, ante la
probabilidad de que se tratara de una neoplasia
linfoide, se inici6 quimioterapia intravenosa con
dexametasona, e intratecal con arabinoésido C,
metotrexate y dexametasona. El ventilador se re-
tird al sexto dia del ingreso y ese mismo dia se
suspendio el bicarbonato de las soluciones. Al dia
siguiente presentaba inestabilidad hemodindmica
que no respondio6 a cargas de solucion fisiologica,
poco después se detectaron signos de deterioro
neurologico y paro cardiorrespiratorio por lo que
se intubd nuevamente, se inicid dobutamina a 10
uglkg/min y adrenalina a 0.1 ug/kg/min. La TAC
de craneo, reveld datos de lesion hipoxico isqué-
mica y edema cerebral. Los reflejos del tallo esta-
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ban ausentes y el trazo del electroencefalograma
fue isoeléctrico en dos ocasiones con seis horas de
diferencia. Al octavo dia del ingreso el paciente
continuaba con inestabilidad hemodinamica a
pesar del apoyo aminérgico y parametros altos de
ventilacion; presentd paro cardiorrespiratorio que
no respondid a maniobras de reanimacion avan-
zada.

Discusiéon del caso

Dr. Luis Juarey (oncdlogo pediatra). Se tratod de
un paciente de 12 ahos procedente de Veracruz
que llegd en malas condiciones generales; presen-
taba un cuadro clinico agudo de un mes de evolu-
cion caracterizado por tos y ataque al estado ge-
neral. Llama la atenciéon que a pesar de que el
paciente presentaba sintomas y signos de desgas-
te, no tuviera fiebre; ésta es una manifestacion fre-
cuente en pacientes con sospecha de céncer. Se
presenta aproximadamente en una tercera parte
de los nihos con céncer y en este paciente no se
menciona como antecedente ni como parte del
cuadro que motivo su hospitalizacion inicial.

Al ingresar a este hospital, presentaba dos ur-
gencias oncologicas: un sindrome de vena cava
superior (SVCS) y riesgo de desarrollar sindrome
de lisis tumoral, por lo que el manejo inicial se
enfocd correctamente hacia el ABC de la reani-
macion. El SVCS se presenta cuando hay obstruc-
cion o reduccion acentuada del retorno venoso
de la cabeza, cuello y extremidades superiores, es
raro en nihos y se asocia a cirugfa cardiovascular,
cateterizacion de la vena cava superior y también
a neoplasias mediastinales, sobre todo linfomas.
En una revision de 150 casos de SVCS en nihos,
16% tuvo un origen neoplésico, siendo el linfoma
no Hodgkin el mas frecuente.!?

La dificultad respiratoria que presentaba el pa-
ciente se explica por el derrame pleural y por la
compresidon extrinseca sobre la traquea y bron-
quios. Al colocar la sonda pleural se drend
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abundante liquido con caracteristicas de exuda-
do a excepcidn de la densidad que era de trasuda-
do, ademas de células aparentemente neoplésicas.

El paciente presentaba un tumor mediastinal por
lo que era obligatorio investigar si se trataba de
una neoplasia maligna, sin dejar de considerar otras
causas como enfermedades infecciosas. Entre és-
tas, una muy importante es la tuberculosis en la
cual puede haber crecimiento de los ganglios me-
diastinales con formacion de conglomerados que
en ocasiones se confunden con neoplasias medias-
tinales; en la historia clinica de este nifio se men-
ciona la convivencia con una abuela tosedora cro-
nica, por lo que era importante descartar
tuberculosis. La infeccion por el hongo Histoplas-
ma capsulatum es otra de las enfermedades que
cursan con adenomegalias mediastinales, ésta es
una enfermedad endémica en algunos estados de
la Reptblica entre los que se incluye Veracruz.’

Las causas de masa mediastinal en nifios y ado-
lescentes son: linfomas no Hodgkin, en particular
linfoma/leucemia linfoblastico de linfocitos T; lin-
foma de Hodgkin, sobre todo la variedad nodular
esclerosante, tumores de células germinales, tu-
mor neuroectodérmico primitivo, tumores neuro-
blasticos, linfangioma, quistes de duplicacion eso-
fagica, histiocitosis de células de Langerhans, y
linfadenopatfa tuberculosa entre otros.*

La biopsia del ganglio axilar se difirid por la
descompensacion hemodindmica que presenta-
ba el paciente, y al respecto es importante men-
cionar que los ganglios axilares y cervicales ma-
yores de 1.0 cm de diametro, al igual que los
epitrocleares mayores de 0.5 cm, inguinales ma-
yores de 1.5 cm y todos los supraclaviculares
deben vigilarse estrechamente al momento de
su deteccion ya que su causa suele no ser infec-
ciosa.’ El hecho de que la biopsia y el aspirado
de médula 6sea hubieran sido negativas para
infiltracion neopléasica, no descartaba la posibi-
lidad de que el paciente tuviera una neoplasia
maligna.
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Al tercer dia de internamiento, los estudios de
laboratorio mostraron elevacién del acido Grico
por lo que se inicié manejo con alopurinol y solu-

Figura 1. Radiografia al ingreso del paciente, muestra derrame
pleural extenso en hemitorax derecho con desplazamiento de
estructuras mediastinales hacia la izquierda.

ciones para hiperhidratacion ante la posibilidad
de que presentara sindrome de lisis tumoral. Otros
parametros que se deben tomar en cuenta para
establecer el diagnostico de sindrome de lisis tu-
moral son elevacion de potasio y fosforo sérico los
cuales eran normales en este niho. Este paciente
mantuvo un gasto urinario de 65 mL/m?sc/hora.
Una de las complicaciones graves de la adminis-
tracion de liquidos para hiperhidratacion es la hi-
ponatremia, alteracion electrolitica que se presen-
to en este enfermo un dia antes de su muerte

cuando el sodio fue 115 mEq/L (Cuadro 1).

Considero que el paciente pudo haber desarro-
llado sindrome de secrecion inadecuada de hor-
mona antidiurética (SIHAD) por la inestabilidad
hemodinamica en la que se encontraba, sin em-
bargo, en la historia clinica no hay elementos su-
ficientes para establecer dicho diagnostico ya que
no se reportan osmolaridad urinaria ni sérica, y
tampoco sodio urinario por lo que este diagnosti-

Cuadro 1. Examenes de laboratorio

Dias de hospitalizacion

Ingreso a urgencias | 2 3
Sodio mEq/L 149 1448 140 134
Potasio mEq/L 4.6 5.1 4.7 3.3
Cloro mEq/L 109 98 106 102
Calcio mg/dL I3 8.8 9.5
Fosforo mg/dL 3.2 55
Glucosa mg/dL 15 24
Creatininamg/dL 0.4 2.0 2.0
Urea mg/dL 30 139 258
Acido Grico mg/dL 4.9 20 3.4
Hemoglobina g/dL  |1.9 [2.1
Hematocrito % 334 44.2 353
Leucocitos
/uL 7 100 16 000 9200
Bandas % 2 10
Plaquetas t/ulL 260 000 304 000 159 000
pH 7.3 7.07 748 7.33
PCO, mmHg 43.7 68 21.6 37.6
PO, mmHg 45.5 91 1183 86
HCO, mmol/L 22.1 19.7 6.3 204
CO,t mmol/L 235 21.8 16.9 21.6
EB -3.6 -10.8 -4.4 -4.3
SO, % 76.8 93 99 95.9
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Cuadro 2. Examen general de orina

Dia de hospi-

talizacion

Ingreso 60 1015 - - = -
5 8.0 1003 + - - S

pHU: pHurinario Gluc: glucosa
DU: densidad urinaria  Hb: hemoglobina
Alb: albimina

co no pasa de ser s6lo un diagnostico de probabi-
lidad. Lo que si es importante mencionar es que
los criterios para monitorizar a los pacientes que
reciben soluciones de hiperhidratacion estan bien
establecidos y que en este caso no se siguieron es-
trictamente.

En los pacientes que se someten a hiperhidrata-
cion se debe mantener una diuresis mayor a 100
mL/m?sc/hora, cifra que se alcanza habitualmente

412

pHU DU Alb Gluc Acetona Hb Bilirrubina Eritrocitos Leucocitos Cristales Nitritos

- 0-1xc | -2xc Biurato ++ -
- [0-15xc | -3xc - =F

Figura 2. Tomografia axial compu-
tada de torax con derrame pleural
bilateral de predominio derecho,
desplazamiento de estructuras me-
diastinales hacia la izquierda, y co-
lapso pulmonar derecho.

Figura 3. Tomografia axial compu-
tada de térax de control postcolo-
cacion de sello pleural, con ventana
pulmonar que muestra zona de con-
solidacion en segmento posterior del
l6bulo superior derecho vy basal iz-
quierdo, persiste el derrame izquier-
do. El mediastino anterior se encuen-
tra ocupado en su totalidad por
lesion heterogénea.

después de las primeras seis horas de instalado el
tratamiento, por lo que durante ese lapso se debe
valorar al paciente cada hora poniendo especial
atencidn en la aparicion de datos clinicos de sobre-
carga hidrica, sobre todo en pulmones. Ademas del
volumen urinario, se deben hacer determinaciones
de electrolitos séricos y acido Grico por lo menos
dos veces al dfa y es necesario mantener un pH uri-
nario entre 6.5y 7.5 para evitar la precipitacion de
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los solutos a nivel renal evitando de esta forma la
falla renal por acumulacion de éstos.®

Los datos preliminares del estudio histopatolo-
gico fueron compatibles con un linfoma no Hodg-
kin por lo que se inicid quimioterapia, sin que ésta
modificara la evolucion del paciente ya que solo
se administraron dexametasona intravenosa y la
quimioterapia intratecal.

El sodio sérico se modificd en cinco dias,
cuando el paciente present6 deterioro neurolo-
gico. La sintomatologia de la hiponatremia in-
cluye: letargia, irritabilidad, convulsiones e in-
cluso paro cardiorrespiratorio por herniacidon de
las amigdalas cerebelosas. Otro factor de riesgo
para la herniacion de amigdalas, que estuvo pre-
sente en este niho, fue la aplicacion de quimio-
terapia intratecal. Muy probablemente, la cau-
sa de la muerte se debid a herniacion de las
amigdalas cerebelosas.

Dr. Benjamin Romero (nefrologo pediatra).
Hubo dos dfas criticos en los que desconocemos
como estuvo su diuresis. Considero que este pa-
ciente no tuvo SIHAD vya que la oliguria es un
criterio diagnostico y el paciente no la tuvo. Tam-
poco creo que haya presentado un SVCS ya que
no tenfa edema ni red venosa colateral. Es impor-
tante hacer notar que la correccion rapida de so-
dio puede causar mielinolisis central.’

Resultados de los estudios histopatoldgicos

Dra. Y. Rocio Pea (patodloga). En el Departamen-
to de Patologia se recibieron varios productos de
este paciente: primero se recibio liquido pleural
del lado derecho para estudio citologico el cual
se informd como “sugestivo de infiltracion por leu-
cemia/linfoma”, un segundo liquido pleural del
lado contralateral se inform6 como “negativo para
células neoplasicas”. Se recibi6 también una biop-
sia de médula 6sea que se reportd como “negativa
a infiltracion neoplasica” y por altimo, un ganglio
linfatico que se inform6 como “infiltracion linfoi-
de no clasificable”.
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Cuadro 3. Alteraciones fibroesclerosantes
idiopaticas

* Fibrosis retroperitoneal

* Pseudotumor inflamatorio orbitario
* Mesenteritis esclerosante retractil

* Mediastinitis esclerosante

* Granuloma hializante pulmonar

» Colangitis esclerosante

* Tiroiditis fibrosante difusa (de Riedel)
* Fibroesclerosis multifocal sistémica

A la autopsia se observod edema palpebral, con-
gestion hepatica y esplénica, derrame pleural bi-
lateral, 230 mL en el lado derecho y 310 mL en el
izquierdo, ascitis, 330 mL; el liquido era cetrino.
Estos hallazgos son compatibles con sobrecarga de
liquidos. En el mediastino anterior habfa un tu-
mor firmemente adherido a la pared posterior del
esternon y a la pleura que infiltraba timo, pericar-
dio, vena cava superior, vena innominada y teji-
dos blandos del cuello; se extendia hacia ambos
hilios pulmonares rodeando los vasos sanguineos
sin infiltrar su pared. El tumor midi6 aproximada-
mente 8.5 x 5.0 x 3.0 cm, era de consistencia ahu-
lada y la superficie de corte mostraba zonas de
necrosis de color blanco de bordes irregulares (Fig.
4). Los cortes histologicos mostraron proliferacion
de células fusiformes con depositos de colagena
con areas de hialinizacion, numerosos vasos san-
guineos de paredes delgadas y cimulos aislados
de linfocitos (Fig. 5). La necrosis era acelular y sin
ning@n tipo de infiltrado inflamatorio. Se hicie-
ron tinciones especiales para identificar hongos
(Grocott y PAS) y bacilos acido alcohol resisten-
tes (Ziehl Nielssen y auramina rodamina) que fue-
ron todas negativas. La reaccion de polimerasa en
cadena (PCR) para micobacterias fue negativa.
Los agregados de linfocitos fueron positivos a
CD20 y CD3 lo que indica una poblacion poli-
clonal que descartd la posibilidad de linfoma lin-
foblastico y linfoma de linfocitos B. En las células
fusiformes las tinciones de inmunoperoxidasa mos-
traron lo siguiente: vimentina y actina muscular
especfifica, positivas; CD20 (linfocitos B), CD3
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(linfocitos T), CD15, desmina, citoqueratinas, an-
tigeno de membrana epitelial y proteina latente
de membrana-1 (LMP1) para virus de Epstein Barr
negativas. Al estudio de ultraestructura, se obser-
varon miofibroblastos y numerosos vasos sangui-
neos rodeados por células inflamatorias. Estos ha-
llazgos son caracteristicos de mediastinitis
esclerosante. En las zonas parahiliares de los pul-
mones, la pleura estaba engrosada por prolifera-
cion de células similares a las del tumor que se
extendfan a los tabiques interlobulillares. En el pa-
rénquima pulmonar se encontrd bronconeumonia
y focalmente, infiltrado intersticial por células mo-
nonucleares e inclusiones intranucleares caracte-
risticas de citomegalovirus (CMV) en células al-
veolares. El 16bulo superior del pulmoén derecho
mostraba un infarto hemorragico. El timo estaba
infiltrado por el mismo tipo de células fusiformes y
presentaba disminucion de linfocitos en la corteza
(Fig. 6). Otros hallazgos fueron degeneracion hidro-
pica de ttibulos renales, adrenalitis por CMV vy he-
mofagocitosis en ganglios linfaticos y médula Osea.
El cerebro mostraba edema y necrosis cortical sobre
todo en la superficie interhemisférica y en lobulos
occipitales; habfa herniacion bilateral de uncus y de
amigdalas cerebelosas las cuales presentaban necro-
sis. En los cortes histologicos se observd necrosis de
neuronas del hipocampo, edema intersticial de la
sustancia blanca y hemorragias perivasculares en el
tallo, lesiones secundarias al edema cerebral que pre-
sentd el paciente. En este caso, la hiponatremia fue
un factor determinante para la instalacion del ede-
ma cerebral ya que los cambios bruscos en la osmo-
laridad del plasma producen separacion de los com-
plejos de union de las células endoteliales lo que
provoca aumento de la permeabilidad de los capila-
res cerebrales y edema cerebral .®

La mediastinitis esclerosante o fibrosa es una
lesion que se presenta en pacientes con histoplas-
mosis, tuberculosis y otras infecciones. También
se han descrito casos asociados a linfoma de Hodg-
kin, histiocitosis de células de Langerhans y algu-
nas enfermedades autoinmunes. La similitud his-
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tologica de la mediastinitis esclerosante con la ci-
catrizacion anormal de las heridas plantea la posi-
bilidad de que esta lesion sea secundaria a defec-
tos en el proceso de sintesis y degradacion de la
colagena. La fibrogénesis se debe al exceso de los
procesos bioldgicos de la reparacion tisular nor-
mal donde las citocinas juegan un papel central,
en particular el factor de crecimiento transforma-
dor beta producido por plaquetas (TGFB1) que
estimula el deposito de la matriz extracelular al
aumentar la sintesis de proteinas de la matriz, dis-
minuir la produccion de proteasas e incrementar
la produccion de inhibidores de proteasas evitan-
do la reabsorcion tisular.’

Es importante mencionar que el estudio citolo-
gico del liquido pleural se inform6 como “sugestivo
de infiltracion por leucemia/linfoma” y la biopsia de
ganglio linfatico se diagnostico6 como “infiltracion
linfoide no clasificable” lo cual probablemente incli-
no a pensar en un linfoma y a tomar la decision de
iniciar tratamiento. Sin embargo, un segundo liqui-
do pleural se inform6 como “negativo” y la biopsia
de médula 6sea fue negativa, lo que hacfa necesa-
rio revisar las biopsias y reevaluar el caso una vez
que se hubieran resuelto las complicaciones que
ameritaban manejo inmediato.

En resumen, en este caso no se encontraron
microorganismos en los cortes de la lesion ni en
ningln otro 6rgano y los cultivos post mortem no
mostraron hongos ni micobacterias; con las tin-
ciones de inmunoperoxidasa se descarto la posi-
bilidad de linfoma y no habfa otros datos histolo-
gicos que sugirieran alguna otra neoplasia maligna.

La causa inmediata de la muerte se debio6 a las
complicaciones secundarias a la administracion de
liquidos y no a la enfermedad principal cuyas ma-
nifestaciones agudas, como el derrame pleural, se
habfan tratado.

Diagnostico de la enfermedad principal: medias-
tinitis esclerosante idiopatica.
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Figura 4. Blogue cardiopulmonar. Tumor mediastinal con zo-
nas de necrosis. Infarto hemorragico en pulmoén derecho.

Figura 5. Corte histologico del tumor que muestra células
fusiformes, abundante coldgena y numerosos vasos sanguineos.

Causa inmediata de la muerte: edema cerebral con
herniacion y necrosis de amigdalas cerebelosas.

Caracteristicas de la enfermedad principal

Dra. Tamara Gamboa (pediatra). La mediastinitis
esclerosante o fibrosante es una lesion benigna, rara,
que se caracteriza por proliferacion de tejido fibro-
so denso en el mediastino anterior que en ocasio-
nes causa obstruccion o compresion de las estruc-
turas mediastinales tales como traquea y bronquios,
vena cava superior, venas pulmonares, arterias pul-
monares y esdfago.® Esta lesion forma parte de las
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Figura 6. Corte histologico del timo, se observa un corpUscu-
lo de Hassall rodeado por linfocitos y en la periferia proliferacion
de células fusiformes.

alteraciones fibroesclerosantes idiopaticas (Cuadro
3). No se ha observado predominio de sexo, y se
desconoce si tiene algin patron de herencia.!®!!

La mayorfa de los casos se asocia a enfermeda-
des infecciosas, pero puede asociarse a neoplasias
mediastinales y enfermedades inmunologicas, tam-
bién hay casos que al no demostrarse alguna en-
fermedad subyacente, se catalogan como idiopa-
ticos.!%!2 La infeccion por Histoplasma capsulatum
es la causa mas frecuente de mediastinitis esclero-
sante aunque también se asocia a otras infeccio-
nes como zigomicosis, aspergilosis, criptococosis,
blastomicosis, actinomicosis, tuberculosis, sifilis,
y a causas no infecciosas como sarcoidosis, linfo-
mas, fiebre reumatica, histiocitosis de células de
Langerhans y el uso de medicamentos como me-
tilsergida.'>!* Los casos idiopaticos se han asocia-
do a fibrosis retroperitoneal, pseudotumor orbita-
rio y tiroiditis esclerosante de Riedel.!®!>-!7

Por lo general la mediastinitis esclerosante es
una enfermedad de progresion lenta. Entre los sin-
tomas de presentacion se encuentran tos, disnea,
SVCS, hemoptisis, debilidad general, dolor tora-
cico, infecciones recurrentes de vias respiratorias,
disfagia y litoptisis,'®" aunque algunos casos son
asintomaticos.!!
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Histologicamente se caracteriza por la presen-
cia de tejido fibroso, con 4reas de fibrosis hialina
acelular con agregados de linfocitos, generalmen-
te no se observan necrosis, granulomas ni células
gigantes y ocasionalmente se encuentra extension
a tejido pleural y al intersticio pulmonar!® como
se observo en este caso.

En el tratamiento de la mediastinitis esclerosan-
te se han empleado anfotericina y esteroides, sin
embargo no hay estudios que demuestren fehacien-
temente su eficacia. Cuando la causa es infeccio-
sa, las manifestaciones clinicas mejoran con el tra-
tamiento especifico.'® Algunos estudios enfatizan
la importancia de la reseccion quirtirgica para
mejorar la sintomatologia.!”” Aunque existe un
caso de mediastinitis esclerosante que respondid
al tratamiento con tamoxifen, que es un agonista
parcial de los receptores de estrogeno,? no se de-
mostraron receptores de estrogenos ni progeste-
rona en 17 casos estudiados.’

El pronostico de los pacientes con mediastinitis
esclerosante es bueno cuando se considera la me-
diastinitis per se, Sherrick y col.!! encontraron una
supervivencia de 100% en 33 pacientes estudia-
dos. Sin embargo, en otros estudios la mortalidad
ha sido hasta de 11%, y en estos casos se ha aso-
ciado a enfermedades neoplasicas.!°

Comentario final

Dra. Aurora Medina (oncologa pediatra). Final-
mente resulta importante mencionar que no se

logro establecer ningtin diagnostico oncoldgico,
pero a(n asf, con los elementos que menciona la
historia clinica, considero que estaba justificado
el empleo de dexametasona, pues tenfa manifes-
taciones de dificultad respiratoria asociadas a una
masa mediastinal con derrame pleural, que suma-
dos al reporte de patologfa, apoyaban la posibili-
dad de una neoplasia linfoide en una condicion
de urgencia (sindrome de compresion de medias-
tino superior). Lo cuestionable es que sin la certe-
za de un diagnostico oncologico y no habiendo
urgencia para ello, se haya administrado quimio-
terapia intratecal.

Por otra parte, es necesario destacar que la
hiperhidratacion en este caso tuvo consecuen-
cias fatales. El uso de cantidades altas de liqui-
dos alcalinizantes para la prevencion o trata-
miento del sindrome de lisis tumoral debe ser
muy juicioso, ya que éste no es un manejo ino-
cuo. Es indispensable tener cuidado con el vo-
lumen total de liquidos, el tipo de soluciones
que se utilizan y la cantidad de sodio que se
aporta con el bicarbonato para evitar la admi-
nistracion de soluciones hipoosmolares que pue-
dan causar hiponatremia grave, como ocurrid
en este caso. Ademés se debe mantener una vi-
gilancia estrecha de la funcion renal, pH san-
guineo y de los niveles séricos de sodio, pota-
sio, fosforo, calcio y acido Grico, pues se trata
de un manejo dindmico que puede requerir
mialtiples ajustes de liquidos, electrolitos y bi-
carbonato, o necesitar medidas adicionales.
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