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Schwannomas mediastinales. Comunicacion de casos

y revision de la literatura

RESUMEN

Introduccion: Los tumores del mediastino compren-
den un grupo heterogéneo de neoplasias raras con
comportamiento biolégico muy variable. En
Meéxico, las estadisticas reportan que co-
rresponde al 0.88% de todas las neopla-
sias. En general, del 30 al 76% de todos

diastinal, tumores octos rumores son malignos. De éstos el

neuroepiteliales.

539% corresponden a tumores neurégenos.
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mors.

cia del Schwannoma mediastinal, en el Ins-
tituto Nacional de Cancerologia (INCan),
asi como el manejo de esta patologia.
Material y métodos: Se revisaron expe-
dientes del archivo clinico de 1980 a 2003
con diagndstico de tumor mediastinal. Se registraron
edad, sexo, presentacion clinica, presentacion radio-
I6gica, métodos diagndsticos, tratamientos previos,
histologia, tratamiento y resultados.

Resultados: 109 pacientes con diagndstico de tumor
mediastinal fueron tratados en el INCan entre 1980
al 2003; 9 casos correspondian a tumores de origen
neuroepitelial; 4 pacientes fueron llevados a cirugia.
Se realizaron 3 resecciones y una tumorectomia. La
histologia y el tamafio son factores que influyen en el
resultado. La reseccion completa es curativa y la
adyuvancia con radioterapia posoperatoria puede ser
atil.
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ABSTRACT

Introduction: Mediastinal tumors include an heter-
ogenous group of neoplasms with variable biological
behavior. In Mexico they represent 0.88% of all neo-
plasms. Thirty to 76%6 of these tumors are malignant;
of these, 53% are neurogenic.

Objectives: To study the frequency of mediastinal
Schwannomas at our institute.

Material and methods: A chart review of mediasti-
nal tumors from 1980 to 2003 was done. Age, sex,
clinical presentation, radiological features, previous
diagnoses and treatments, histology, treatment and
results were recorded.

Results: 109 patients with mediastinal tumors were
treated in the National Institute of Cancer from 1980
to 2003; 9 cases were tumors of neuroepithelial ori-
gin, 4 patients were taken to surgery. Histology and
size were factors that influenced the result. Complete
resection is the standard of care; adjuvant radiother-
apy s useful.
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Schwannomas mediastinales

INTRODUCCION

Los tumores del mediastino comprenden un gru-
po heterogéneo de neoplasias raras con compor-
tamiento biolégico muy variable. En México las
estadisticas reportan que corresponden al 0.88%
de todas las neoplasiast. Del 30 al 76% de todos
estos tumores son malignos?. La proporcion por
sitio anatomico anterosuperior 59% son malig-
nos, medio 29%, posterior 16%. De éstos el
53% corresponden a tumores neurogénicos,
10% a tumores de células germinales, y 6% a
tumores mesenquimatosos?®.

Los tumores mas frecuentes en la nifiez son
de origen neurogénico en el mediastino poste-
rior, hasta un 46.2% de todas las neoplasias del
mediastino, en tanto en el adulto corresponden
al 23%. A menudo son asintomaticos y ocasio-
nalmente se detectan por radiografia de control,
los sintomas mas frecuentes son: dolor torécico,
tos, disnea y ocasionalmente sindrome de vena
cava. Las metéstasis linfaticas son raras*. Los es-
tudios de extensién son (tiles para el diagnosti-
co. La edad, el sitio anatémico afectado y la ima-
gen de la lesion ayuda al diagndstico de una
lesién de origen neuroepitelial. El diagnéstico
definitivo se obtiene con la biopsia®®.

Objetivo del estudio. Conocer la frecuencia
en nuestro medio del Schwannoma mediastinal
asi como su manejo.

MATERIAL Y METODOS

Se revisaron expedientes del archivo clinico de
1980 a 2003 con diagnéstico de tumor medias-

tinal. Se registraron edad, sexo, presentacion cli-
nica, presentacion radiolégica, métodos diagnos-
ticos, tratamientos previos, histologia y trata-
miento.

RESULTADOS

Con diagndstico de tumor mediastinal fueron 109
pacientes tratados en el INCan entre 1980 al
2003; 9 casos correspondian a tumores de origen
neuroepitelial. Con Schwannomas malignos fue-
ron 6 y 1 de cada 1 neurogénico de bajo grado,
neuroectodérmico primitivo y neurilemoma; 5
ocurrieron en hombres, 4 en mujeres. Las edades
variaron de los 18 a 59 afios, 6 en menores de 35
afos y 3 en mayores de 40, media de 33.5 afios.

Cuatro pacientes tenian antecedente de taba-
quismo mayor a una cajetilla al dia; 3 tenian an-
tecedente de una 0 mas intervenciones previas
en otra institucion, sélo 2 de ellas con diagnoés-
tico de Schwannoma maligno.

El paciente con tumor neuroectodérmico primi-
tivo se presentd con metastasis a nodos linfaticos
de cuello. Las principales manifestaciones clinicas
fueron: dolor toracico en 7, tos seca en 5, y disnea,
disfagia, dolor en columna toracica y sindrome de
Horner en 1 de cada 1; 7 enfermos tuvieron méas
de 3 manifestaciones de enfermedad.

El 22.22% de los pacientes habfan sido so-
metidos a biopsia en otra institucidn. La terce-
ra parte ya se habia sometido a tratamiento
quirdrgico. Todos los pacientes tenian radio-
grafia de torax (Figura 1) y tomografia de t6-
rax (Figura 2) que fue diagnéstica en todos los
casos.

Figura 1. Masculino, 23 afios. Tumor neurogénico de bajo grado en el mediastino superior
izquierdo en relacion intima con vasos. A) Tele PA de térax, B) TAC, cortes altos.
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La histologia reportada fuera del instituto fue
de sarcoma. Se realizo revision de laminillas sélo
en 5 casos reportando tumor de la vaina de ner-
vio periférico en 2, tumor neuroectodérmico pri-
mitivo en 2 y Schwannoma maligno en 1. La
biopsia mas utilizada para los pacientes con diag-
néstico de Schwannoma fue por aguja fina en 2,
haciéndose el diagnostico de sarcoma fusocelular
compatible con Schwannoma fue maligno. S6lo
un caso se sometio a biopsia por aguja trucut, con
éxito. Las pruebas funcionales hepaticas presen-
taron elevacion de deshidrogenasa lactica con
valores de 260 a 578mu/dL; en sélo un caso fue
de 104mu/dL (normal: 119-213mu/dL).

La localizacion de los tumores fue a medias-
tino posterior en 4, mediastino medio en 1y
medio y anterior en 4.

Un paciente fue llevado a quimioterapia pa-
liativa (QT) por considerarse irresecable, reci-

biendo ciclofosfamida y adriamicina, 2 ciclos sin
respuesta por progresion de la enfermedad en
TAC (metastasis pulmonares, derrame pleural
maligno). Un paciente no se pudo someter a tra-
tamiento quirdrgico por riesgo quirdrgico alto.
En otro se considerd que habia recibido trata-
miento completo fuera del instituto y quedé en
vigilancia. Un paciente no acept6 ningun tipo de
tratamiento, uno mas con histologia compatible
a tumor neuroectodérmico primitivo y metasta-
sicas en cuello, se llevé a QT y radioterapia (RT),
recibio 6 ciclos de ciclofosfamida y etopésido con
respuesta parcial en cuello y estabilizacion en
mediastino, luego se propone quimioterapia con
cisplatino y doxorubicina recibe 4 ciclos, con res-
puesta parcial, se detect6 enfermedad metasta-
sica a articulacion sacroiliaca y recibié 18Gy, en
una ultima consulta tenia enfermedad estable en
mediastino, adn irresecable, sin nuevas metasta-

gy o Far |

Figura 2. Mujer de 44 afos con tumor mediastinal posterior izquierdo, que comprime vias
aéreas. A) Tele PA de térax, B) Lateral izquierdo, C) TAC, corte abajo de la carina traqueal,

D) Histologia, Schwannoma maligno.
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Schwannomas mediastinales

sis. Se operaron s6lo 4 enfermos y realizaron
toracotomia en 2, laminectomia en 1, y abordaje
combinado en otro, practicando tumorectomia
en 1, reseccién marginal en 2, y reseccion en
bloque en 1. El tiempo quirargico fue de 2 a 6
horas, con sangrado transoperatorio de 500 a
1,750mL. El tamafio promedio de la pieza fue de
>20cm. El margen de reseccion fue positivo en
el paciente sometido a tumorectomia. En los
otros casos el margen fue negativo a malignidad.

Un paciente desarroll6 sindrome de insufi-
ciencia respiratoria progresiva del adulto en el
posoperatorio inmediato, falla organica multiple
y muerte al séptimo dia posoperatorio.

El enfermo con margen positivo recibié conso-
lidacion con RT, 66Gy, campos anterior y poste-
rior, presento recurrencia en pulmon y arco cos-
tal a los 8 meses y quedd en cuidados paliativos.

DISCUSION

El mediastino es un area anatémica que contie-
ne estructuras y células pluripotenciales que pue-
den originar distintos tumores. Sus limites ana-
tomicos son el opérculo toracico por arriba, el
diafragma por abajo, esternén y por delante la
columna vertebral y el surco paravertebral por
atras. Los tumores del mediastino posterior se
originan de cadenas simpaticas y nervios inter-
costales. Se clasifican en: 1) originados de la vai-
na nerviosa, 2) en ganglios autbnomos, 3) origen
paragangliénico, y 4) origen neuroectodérmico.
Schwannoma, neurofibroma y tumor maligno de
la vaina nerviosa se originan de los nervios pe-
riféricos. Ganglioneuroma, ganglioneuroblasto-
ma y neuroblastoma se originan de los ganglios
simpaticos. Los tumores originados de los gan-
glios parasimpaticos son los quemodectomas no
secretantes y feocromocitomas®’.

Los de la vaina nerviosa corresponden al 40-
60%, son mas comunes en los adultos, se pre-
sentan en la tercera a quinta década de la vida,
el tratamiento es quirdrgico, son localmente
agresivos y casi no dan metastasis. Los origina-
dos de ganglios simpaticos son mas frecuentes
en nifios*.

Los Schwannomas y neurofibromas son los
tumores neurogénicos mas comunes, se caracte-
rizan por tener crecimiento lento, pueden pre-

sentarse como hallazgo durante un estudio ra-
diogréfico. Frecuentemente se originan en la raiz
de un nervio espinal y pueden involucrar el ner-
vio torécico.

Los Schwannomas estdn compuestos por pro-
liferacion de células de Schwann en una matriz
de colagena confinada al perineuro y con com-
presion extrinseca de las fibras nerviosas. Cuan-
do son grandes pueden exhibir degeneracion
quistica, baja celularidad, hemorragia, mielinay
pequefias calcificaciones. El diagnostico histopa-
tologico se basa en la inmunohistoquimica, ha-
llazgos histoldgicos de malignidad (atipia celular,
actividad mitotica) y caracteristicas celulares de
origen neuroectodérmico. Estos tumores pueden
ser positivos a proteina S-100, queratina, vimen-
tina, HMB-45; un solo caso de los nuestros fue
positivo a vimentina®!:,

A menudo son lobulados. Se ha reportado
gue el 10% tiene involucro a canal medular,
dando la imagen en reloj de arena. Se debe so-
licitar resonancia magnética nuclear a todos los
pacientes con sospecha de involucro del canal
medular. La reseccién completa es el tratamien-
to de eleccion?®. Se sugiere RT posoperatorio
para aquéllos con tumores grados | y Il, y aqué-
llos con tumores grado Ill se han manejado,
ademas, con QT?°,

El tumor maligno de vaina nerviosa periférica es
la contraparte maligna de los Schwannomas y neu-
rofibromas. Sus sinénimos son: neurofibroma ma-
ligno, Schwannoma maligno y fibrosarcoma
neurogénico. Usualmente se originan de un nervio
principal de mediastino posterior, ocasionalmente
del frénico o vago; nosotros solo encontramos un
caso que se origind del nervio vago. Son altamen-
te agresivos, de alto grado y peor prondstico en
aquéllos que tienen enfermedad de von Reckling-
hausen. El tratamiento de eleccion es la cirugia ra-
dical con méargenes amplios. Cuando esto no es
posible la alternativa es la escision subtotal con RT
a altas dosis. La QT y RT adyuvantes no han de-
mostrado mejorar la sobrevida cuando hay metas-
tasis. Los factores prondstico son la reseccion
incompleta, tamafio tumoral y neurofibromatosis
asociada®**.

Si no hay contraindicacion, la toracoscopia
puede ser una opcidn terapéutica en lesiones
benignas y pequefias (5cm)*2.
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El procedimiento radical de Mazel no sélo es
para aquellas lesiones que involucren vértebras
torécicas sino también cuando haya involucro de
estructuras vitales o hilio pulmonar; debido a la
combinacidén de los abordajes cervicotoracico y
toracotomia posterolateral se obtiene exposicién
suficiente de la columna vertebral asi como de
las estructuras del mediastino medio, logrando
control vascular excelente; puede ser utilizado
en tumor de Pancoast o en aquellos tumores
considerados como irresecables, como medida
paliativa®,

CONCLUSIONES

Nuestra serie de tumores neurogénicos del me-
diastino posterior es pequefia; pues estas neo-
plasias son raras en esta institucion. El tamafio de
las lesiones (20cm) es un factor importante en
nuestros resultados. La complicacion que se pre-
sentd fue la causa de una muerte. El tratamien-
to quirdrgico, reseccion amplia, es el tratamien-
to de eleccion. La adyuvancia con RT esté acep-
tada mundialmente.
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