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RESUMEN. Los tumores del mediastino en la edad pediatrica son poco frecuentes y corresponden al 3% del total de cirugias de térax realizadas
en este grupo de edad. Los tumores de origen neuroectodérmico son la principal causa de tumores de mediastino, siendo el ganglioneuroma
el mas benigno y menos frecuente con una incidencia de 1 en 100,000 nifios. La mayor parte de estos tumores cursan asintomaticos y son
diagnosticados de manera incidental; aunque, el 37% secretan acido mandélico (VMA) y/o acido homovanilico (HVA) ocasionando sintomas
como enrojecimiento, hipertension o diarrea secretora. La reseccidn quirdrgica por toracotomia o toracoscopia es el tratamiento de eleccion
y su diagndstico se realiza mediante el estudio histopatoldgico de la pieza quirdrgica. Por ser un tumor de escasa presencia, presentamos
un caso clinico asi como la revision de la literatura.
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ABSTRACT. Mediastinal tumors in children are rare and account for 3% of total chest surgeries performed in this age group. Neuroectodermal
tumors are the leading cause of mediastinal tumors, being the ganglioneuroma the most benign and less frequent with an incidence of 1 in
100,000 children. Most of these tumors are asymptomatic and are diagnosed incidentally although 37% secrete mandelic acid (VMA) and/
or homovanillic acid (HVA) causing symptoms such as redness, hypertension or secretory diarrhea. The surgical resection by thoracotomy
or thoracoscopy are the elective treatment and diagnosis is made by histopathology examination of the surgical specimen. As a rare tumor
presentation, a clinical case report and a literature review is presented.

Key words: Ganglioneuroma, neuroectodermal tumors, mediastinal neoplasms, surgery, thoracotomy.

PRESENTACION DEL CASO

Presentamos el caso de un paciente del género feme-
nino de dos afios nueve meses de edad sin antece-
dentes personales o familiares de importancia. Inicié
su padecimiento actual ocho meses previos al ingreso
presentando evacuaciones disminuidas de consistencia
de inicio subito y progresando hasta ser de caracteristi-
ca liquida, sin moco ni sangre, no fétidas, con un patrén
habitual de dos a tres evacuaciones por dia sin factores
exacerbantes ni atenuantes, valorada y manejada en
multiples ocasiones sin presentar mejoria de los sinto-
mas. Es referida a la consulta externa de pediatria por
diagndstico de diarrea cronica, donde a la exploracion
fisica no se encontraron datos patolégicos especificos
por lo que se le solicitan estudios paraclinicos y radio-

grafia de abdomen observando una imagen anormal
en torax (figura 1).

Se realiza radiografia de térax anteroposterior y
lateral apreciando imagen radiopaca, homogénea,
de bordes con apariencia bien limitados que no borra
silueta cardiaca que compromete hemitérax izquierdo
y mediastino. En proyeccion lateral se observa una
imagen de las mismas caracteristicas con bordes apa-
rentemente bien limitados retrocardiaca corroborando
el diagndstico de tumoracion en mediastino (figura 2).
Se solicita tomografia computada de alta resolucion de
térax simple y con contraste donde se observé en me-
diastino posterior y hasta region paravertebral izquierda
una imagen solida, ovoidea con bordes bien limitados
con escaso reforzamiento en el borde posterior a la
administracion de contraste con diametro mayor de
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61 mm. No se logro determinar si existia compromiso
vertebral o medular (figura 3); por tanto, a través de
una resonancia magnética de térax con contraste pudo
apreciarse una imagen hiperintensa homogénea con
bordes bien limitados que realza tras la administracién
de medio de contraste descartdndose compromiso en
canal medular (figura 4).

Se solicitaron marcadores tumorales y catecolaminas
en orina los cuales se reportaron negativos, el resto
de los resultados de laboratorio estaban dentro de los
percentiles para la edad. Con base en los resultados
previos se realizd reseccion tumoral por toracotomia
posterolateral izquierda, encontrando masa asinto-
matica grande que se diseco a través de su capsula
logrando la diseccion completa y reseccion (figura 5).
La paciente pasé a la Unidad de Cuidados Intensivos

Figura 1. Radiografia de abdomen en decubito.

donde curso6 con evolucion favorable permaneciendo
24 horas en esta unidad, después cambid a la sala ge-
neral observando mejoria en el patrén de evacuaciones
de caracteristica semisdlida en numero de uno a dos
evacuaciones por dia. Se retiré sello pleural 72 horas
después de la cirugia y, por su favorable evolucion,
se decide el egreso continuando el seguimiento por
consulta externa.

Se envia la pieza quirurgica al Servicio de Anatomia
Patoldgica quien reporta macroscopicamente un tumor
mediastinal de 9.5 x 7.5 x 6 cm de diametro, ovoideo
con superficie externa lisa, capsula integra café clara
y blanda al corte con una superficie interna sdlida,
amarilla y blanda, sin evidencia de necrosis ni hemo-
rragia. En la descripcion microscépica refieren neopla-
sia constituida por estroma tipo células de Schwann,
células fusiformes, sin datos de atipia ni pleomorfismo,
con multiples células ganglionares con nucleo grande,
nucléolo prominente y abundante citoplasma eosiné-
filo, estableciendo el diagnéstico histopatolégico de
ganglioneuroma maduro de la clasificacion patoldgica
internacional de neuroblastomas (INPC) (figura 6).

DISCUSION

Los tumores del mediastino en los niflos son poco fre-
cuentes, como grupo corresponden al 3% del total de
cirugias de torax realizadas en nifios. Un tercio ocurre
en menores de dos anos de edad, manifestandose con
mayor frecuencia en el mediastino posterior, como en el
caso que se presenta.' Del total de tumores del medias-
tino el 45-50% corresponden a neoplasias primarias, y
de éstos entre el 40-45% a tumores malignos pudiendo
fluctuar hasta un 72%.!

Se reportan como causa principal los tumores de
origen neurogeénico,? constituyendo el 40-50%, pueden
derivar de las células ganglionares, paraganglionares

Figura 2.

Radiografias de térax. Panel A)
Proyeccién posteroanterior, se
observa imagen radiopaca, ho-
mogénea de bordes bien limitados
que no borra silueta cardiaca que
compromete hemitdrax izquierdo y
mediastino. Panel B) Proyeccion
lateral, se observa imagen radio-
paca, homogénea con bordes bien
limitados retrocardiaca.
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Figura 3. Tomografia de térax de alta resolucion. Se observa imagen sdlida, ovoidea con bordes bien limitados en mediastino
posterior con escaso reforzamiento en el borde posterior a la administracion de contraste. Panel A) Tomografia simple, vista
en proyeccion axial. Panel B) Tomografia simple, vista en proyeccion coronal. Panel C) Tomografia simple, vista en proyeccién
sagital. Panel D) Tomografia en fase con contraste, vista en proyeccion axial. Panel E) Tomografia en fase con contraste, vista
en proyeccion coronal. Panel F) Tomografia en fase con contraste, vista en proyeccion sagital.

Figura 4.

Resonancia magnética de torax.
Se observa imagen hiperintensa
homogénea con bordes bien
limitados que realza tras la admi-
nistracion de medio de contraste
sin encontrarse en relacion con
canal medular. Panel A) Vista en
proyeccion axial. Panel B) Vista
en proyeccion coronal. Panel
C) Fase con contraste, vista en
proyeccion axial. Panel D) Fase
con contraste, vista en proyeccion
coronal.
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Figura 5. Toracotomia posterolateral izquierda. Panel A) Se observa masa mediastinal grande con capsula lisa. Panel B)
Diseccion y reseccion completa de masa mediastinal. Panel C) Pieza quirdrgica de masa tumoral de mediastino posterior.

Figura 6. Imagenes histopatoldgicas. Panel A) Vista macroscopica. Al corte se observa una superficie homogénea, amarilla
y blanda. Sin evidencia de necrosis, ni hemorragia. Panel B) Imagen en 10x. Se observa un fondo estromal constituido por
células de Schwann en orientacion longitudinal y transversal, con presencia de células ganglionares maduras dispersas entre
el estroma de células de Schwann. Panel C) Imagen en 40x. Acercamiento en el cual se observa el detalle de una célula gan-

glionar madura con nucleo grande con cromatina abierta y nucléolo prominente con abundante citoplasma eosindfilo.

o del sistema nervioso simpatico. El ganglioneuroma,
ganglioneuroblastoma y el neuroblastoma son tumores
que derivan de la cresta neural, difiriendo en su grado
de maduracion celular.*® El neuroblastoma es el mas
inmaduro, el mas frecuente y el mas agresivo; y el
ganglioneuroma el mas maduro, el mas infrecuente y
benigno.®

El ganglioneuroma, como el presentado en este
caso, es un tumor poco frecuente con una incidencia
reportada de 1 en 100,000 nifos;® ocurre predominan-
temente en la infancia’” con una media de presentacion
a los siete anos.® Se trata de un tumor benigno que se
origina a partir de células de la cresta neural que com-
ponen los ganglios simpaticos a lo largo de la columna
vertebral y glandulas suprarrenales. Comparten un

linaje comun histoldgico con el ganglioneuroblastomay
el neuroblastoma representando la forma diferenciada
de este grupo, siendo el representante de los tumores
periféricos neuroblasticos benignos.® Los criterios del
INPC (del inglés International Neuroblastoma Pathology
Committee), definen al ganglioneuroma como un tumor
de tejido dominante de estroma de Schwann, compues-
to predominantemente por estroma ganglioneuromato-
S0 con un menor componente de colecciones dispersas
de neuroblastos diferenciados y/o células ganglionares
maduras o en maduracion, asi como fue reportado en
el estudio histopatolégico del caso presentado.”

Puede surgir como un tumor primario 0 como una
diferenciacién espontanea inducida por el tratamiento
de neuroblastoma o ganglioneuroblastomas.®
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Con respecto al sitio de presentacion del tumor, el
caso clinico que se presenta corresponde con lo referido
en la literatura, pues un 43% de estos casos son de
manifestacion intratoracica y por lo comun localizados
en los ganglios simpaticos del mediastino posterior.®
Sin embargo, también puede surgir en el retroperitoneo
(87.5%), glandula suprarrenal (21%) y tejidos blandos
retrofaringeos (8%).5°

Clinicamente se manifiesta como una masa asinto-
matica, la cual se descubre en un estudio radiografico
de térax de rutina. A veces provoca un efecto de masa
local'® pudiendo presentarse con sintomas derivados
de la compresion del arbol traqueobronquial® o disnea
en casos raros.

Los ganglioneuromas secretan VMA y/o HVA en un
37% de los casos,'® pudiendo manifestar enrojecimiento
o hipertension. También se han asociado con un sindro-
me de diarrea cronica, esta asociacion se conoce como
sindrome de Verner-Morrison o sindrome de WDHA
(diarrea acuosa, hipokalemia y aclorhidria), el cual es
causado por elevacioén del péptido intestinal vasoactivo,
(VIP, vasoactive intestinal peptide, por sus siglas en in-
glés). Tomando en cuenta lo ya mencionado, la paciente
curso sin sintomas derivados del efecto de compresion
sobre la via respiratoria. Clinicamente cursé con diarrea
crénica misma que se resolvid posterior a la reseccion
quirargica del tumor que puede haber sido relacionado
por efecto de la produccién de catecolaminas; aunque
no se documento la elevacion de las mismas en orina
ni alteraciones electroliticas.

En cuanto a los estudios de imagen, nuestro caso
también corresponde radiolégicamente a lo reportado en
la literatura, la cual nos refiere que en la tomografia de
térax se comportan como masas solidas, bien definidas,
con comportamiento radioldgico dependiendo de su
componente de mayor proporcidn; y en resonancia mag-
nética se observan hipointensos en T1 e hiperintensos
en T2, realzando de forma variable tras la administracién
de gadolinio. Tanto la resonancia magnética como la
tomografia computarizada aportan ventajas para la lo-
calizacion, tamafo y extension del tumor, resultando ser
de gran beneficio para el manejo quirdrgico.>"

El diagnéstico depende del estudio patolégico del
tejido, los estudios bioldgicos preoperatorios y usando
como apoyo los estudios de imagen.® La reseccién
quirdrgica es el tratamiento de eleccion.?” Tanto la
toracoscopia como la toracotomia han sido utilizadas
para la reseccién de tumores del mediastino posterior.
Con base en lo previo se decidié en la paciente, la
reseccion quirurgica por toracotomia logrando resecar
la totalidad del tumor.®

Los ganglioneuromas son tumores de crecimiento
lento y evolucién benigna,® el prondstico es bueno y la

recurrencia posterior a la cirugia es excepcional.’* Se
reportan como factores de buen prondstico la aparicion
posterior a los cinco afos de edad y la localizacién en
el mediastino posterior.®
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