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Resumen

Los tumores de mediastino en nifios son
tumores poco frecuentes, como grupo dan
cuenta del 3% del total de cirugias de térax
en los ninos. Debido a las diferencias
existentes en incidencia del tipo tumoral y
forma de presentacién segun el rango de
edad, el indice de supervivencia posterior
al tratamiento varia de 88% en menores de
2 afios y 33% en los mayores. Cerca de la
cuarta parte de los tumores de mediastino
corresponde a tumores malignos, por lo
cual es de suma importancia conocer su
clasificacion topografica, sintomas, signos y
métodos de estudio que puedan ayudar a
su diagndstico, asi como las
consideraciones anestésicas y quirurgicas
que éstos presentan en la edad infantil.

Abstract

Mediastinal tumors in children are
uncommon tumors, as a group account for
3% of the total thoracic surgery in children.
Due to differences in tumor incidence and
form of presentation according to age
range, the survival rate after treatment
varies from 88% in children under 2 years
and 33% in the elderly. Nearly a quarter of
the tumors of the mediastinum are
malignant tumors, so it is very important to
know their topographic classification,
symptoms, signs and methods of study that
might help your diagnosis, and surgical and
anesthetic considerations they present in
childhood.
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Consideraciones Anatémicas

El mediastino corresponde al espacio que
esta situado entre la columna vertebral y el
plastron esternocostal y entre ambas
regiones pleuropulmonares. Esta dividido
en un mediastino superior, que se extiende
desde la abertura superior de térax hasta
un plano transversal que pasa por el angulo
del esternén, y un mediastino inferior que
se extiende desde este mismo nivel hasta
el diafragma. El mediastino inferior se
divide a su vez en mediastino anterior,
medio y posterior.1 El mediastino anterior
se situa entre el esterndn y la cara anterior
del pericardio y los grandes vasos. El
medio, entre el pericardio y los grandes
vasos por anterior y la traquea por
posterior. Posterior a éste y anterior a la
columna vertebral se encuentra el
mediastino posterior.?

Los espacios mediastinicos contienen
distintas estructuras que daran origen o
explicaran los diversos sintomas que
pueden presentar los tumores que se
localicen en este espacio.

En el mediastino anterosuperior destacan
el Timo, los nervios Vago y Laringeo
Recurrente, el Conducto Toracico, algunos
grupos de linfonodos y la Vena Cava
Superior.

En el mediastino medio encontramos el
corazon, la porcion inferior de la Cava
Superior, la bifurcacion traqueal, los
bronquios principales, y nédulos linfaticos
traqueobronquiales.

En el mediastino posterior destacan la
Aorta toracica, el conducto toracico, el
Esofago, los noédulos linfaticos
mediastinicos posteriores, los nervios
vagos y esplacnicos mayores y menores }/
la cara anterior de los cuerpos vertebrales.
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Epidemiologia

Los tumores del mediastino en los nifios
son tumores poco frecuentes. Como grupo
dan cuenta del 3% del total de las cirugias
de térax en los nifios. Del total de tumores
del mediastino el 45-50% corresponden a
neoplasias primarias ?, y de éstos, cerca
del 40-45% corresponden a tumores
malignos.4 En otras revisiones, la
incidencia de malignidad publicada fluctua
entre 40 y 72%.°

Estos tumores tienen diferentes incidencias
y localizaciones predominantes que la
poblacion adulta. (Ver Tabla 1)

Del total de tumores de mediastino,
alrededor de un tercio ocurre en menores

de 2 anos de edad. Debido a las
diferencias existentes en incidencia del tipo
tumoral y forma de presentacion segun el
rango de edad, el indice de supervivencia
posterior al tratamiento varia de 88% en
menores de 2 anos y 33% en los mayores.

En nifos menores los tumores de
mediastino se suelen manifestar mas
frecuentemente como insuficiencia
respiratoria, debido a |la mayor
compresibilidad de la via aérea, pudiendo
dar sintomas en forma precoz.6

La mayor frecuencia de localizacion de los
tumores mediastinicos en los niflos ocurre
en el mediastino posterior y la mayoria son
de origen neurogénico y de naturaleza
benigna.’

TABLA 1. TUMORES MEDIASTINICOS Y SU LOCALIZACION MAS FRECUENTE EN NINOS

Timoma.

Tumores de células germinales
(teratoma, teratocarcinoma,
seminoma, coriocarcinoma,
carcinoma embrionario).

Mas raros en ninos

Tumores de tiroides.

Tumores de paratiroides.

Quistes broncogénicos
Quistes pericardicos.
Quistes entéricos.

Malignos
Leucemia o Linfoma T
Linfoma Hodgkin

ANTEROSUPERIOR MEebio POSTERIOR
Malignos Benignos Benignos
Linfomas NH tipo T, Leucemia Adenopatias secundarias a Quistes neuroentéricos
T TBC, Neumonia. Duplicacion esofagica

Neurofibroma
Mielomeningocele ant.

Malignos
Neuroblastoma
Neurosarcoma
Ganglioneuroma, etc.

Formas de Presentacion

Los tumores del mediastino en gran parte
son asintomaticos, diagnosticados como un
hallazgo radiografico al consultar por otras
patologias.

Pueden presentarse como urgencias
respiratorias obstructivas, al comprimir las
estructuras de la via aérea, con disnea,
retraccion de partes blandas del térax,
hiperinsuflacion y atelectasias. Se pueden
generar sintomas derivados de la
compresiéon de otras estructuras del
mediastino, como el sindrome de la vena
cava superior, disfagia ocasionada por la
compresioén esofagica, o sintomas
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derivados de la compresién de estructuras
nerviosas como disfonia o espasmo glético
al comprimir el nervio laringeo recurrente,
omalgia o paralisis diafragmatica por
irritacion y paralisis frénica, o sindrome de
Claude Bernard-Horner cuando hay
compresion de ganglios y nervios
simpéticos.4 Se pueden presentar ademas
sintomas cardiovasculares como resultado
de la compresion de la via aérea y de
estructuras como el corazén o los grandes
vasos.’

Estos tumores pueden dar sintomas
generales inespecificos, como fiebre, baja
de peso, y compromiso del estado general.
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Finalmente, encontramos sintomas vy
signos especificos de cada tumor, que
seran analizados en cada caso particular.

El sindrome de la vena Cava Superior es
una urgencia oncoldgica.? Suele
presentarse como resultado de la
compresiéon de la cava superior, pudiendo
manifestarse como disnea, tos, disfonia,
ingurgitacién yugular, edema en esclavina,
cianosis periférica de cabeza, cuello y parte
alta del térax y circulacion colateral, visible
en la cara anterior del térax, que drena el
territorio comprometido hacia el sistema de
la vena cava inferior y/o la vena écigos.4

Estudio Diagnéstico

El estudio de estos tumores en la urgencia
puede iniciarse con una Radiografia de
Toérax en proyecciones Anteroposterior y
Lateral.

La Tomografia Computada con contraste
permite una mejor resoluciéon espacial y
puede detectar calcificaciones.

La Resonancia Magnética, una vez que el
paciente se ha estabilizado, es ideal para el
estudio del mediastino posterior, aunque
puede dejar pasa calcificaciones pequenas,
y grupos pequefios ganglionares pueden
interpretarse como una masa unica.

Otros estudios que ayudan a aclarar
algunos diagnésticos son el Esofagograma
con contraste y el Cintigrama con TEC99.°

En los casos en que sea necesario tomar
biopsias, es de eleccién el abordaje por
toracoscopia.

Tumores del mediastino posterior
Neuroblastoma

Masa tumoral derivada de los ganglios del
sistema simpatico, incluyendo la glandula
suprarrenal. Tiene mayor incidencia en los
ninos menores de dos anos de edad. En el
20% de los casos el tumor primario es
toracico.? Del total de las localizaciones de
neuroblastomas en el nifio, la segunda
localizacion mas frecuente suele ser
mediastinica.'® Este tumor suele dar
metastasis oseas. En total, el
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neuroblastoma representa el 4,2% de las
neoplasias en la infancia.?

El neuroblastoma puede dar sintomas
derivados de la hipersecrecion de
catecolaminas, como palidez, irritabilidad,
crisis de sudoracién o cefalea. Puede
presentarse con sintomas generales, como
anorexia y baja de peso, sintomas
compresivos, sindrome de la vena cava
superior, o asintomatico, como hallazgo en
una radiografia de térax. En la localizacién
mediastinica, el neuroblastoma suele
presentarse mas frecuentemente en sus
formas maduras. La frecuencia de
pacientes con formas maduras de
neuroblastoma en etapa | es mayor en su
localizacion mediastinica que en otras.

En estos tumores debe hacerse diagndstico
diferencial con patologia benigna, como la
duplicacion esofagica o el quiste entérico.

El tratamiento depende del riesgo tumoral,
dado por los estadios tumorales, de la edad
y del marcador tumoral C-myc."' Los de
bajo riesgo (30%) se suelen tratar con
cirugia, los de riesgo intermedio (10%) con
quimioterapia y cirugia, mientras que los
de alto riesgo (60%), de peor prondstico,
son candidatos a quimioterapia, cirugia y
eventualmente radioterapia.12

Meningocele toracico anterior

Son un tipo de disrafia espinal
extremadamente raros. Estos tumores
quisticos se asocian con anormalidades
vertebrales graves. El meningocele toracico
anterior se caracteriza por presentar
crecimiento y sintomatologia progresivos,
pudiendo llegar a causar paraplejia. La
resonancia magnética y la mielografia
permiten mejor la valoracién del tamafio y
extension de este tumor. El tratamiento
suele ser quirargico.®

Quistes Neuroentéricos

Son masas quisticas muy raras, derivadas
de la falta de separacion del notocordio y el
intestino anterior, que conectan el Sistema
Nervioso Central y el Tubo Digestivo. Los
quistes neuroentéricos se asocian a
anomalias raquideas.
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Se presentan como capas musculares
diferenciadas con crecimiento de mucosa
intestinal o gastrica. La produccion de
secrecion por esta mucosa lleva a generar
erosiones, infeccion y fistulas en el sistema
nervioso central. La mucosa gastrica
ectopica puede identificarse con una
cintigrafia con TC 99, sin embargo, la
Resonancia Magnética sin contraste es el
examen de eleccion.®

Tumores del mediastino medio

En los nifios mayores de 2 afios la mayoria
de los tumores del mediastino medio son
remanentes del intestino anterior
embrionario. Estos tumores tienen una
enorme variabilidad en cuanto a tamarno y
localizacion.

Quistes por duplicacion esofagica

Los quistes por duplicacién esofagica son
anomalias congénitas derivadas del
intestino  anterior  embrionario.  Son
comunes en los nifios, pudiendo ser
simples o multiples y dar sintomas tanto
respiratorios como digestivos.”®  Estos
tumores surgen dentro de la pared
esofagica cerca de la Carina, y comparten
la capa muscular con el es6fago. Pueden
desarrollar revestimiento epitelial
respiratorio, y rudimentos cartilaginosos.6

Los quistes por duplicacion esofagica
pueden manifestarse como obstruccién
esofagica o como hemorragia digestiva
alta. La disfagia es el sintoma mas comun.
Las complicaciones incluyen infeccion,
hemorragia, obstrucciéon y transformacién
neoplasica."

Quistes broncogénicos

Son quistes cubiertos de epitelio
respiratorio, que secreta material mucoide
viscoso. Estos quistes se encuentran en
contacto cercano con via respiratoria, y
rara vez se comunican con ésta. Los
quistes broncogénicos son los tumores
quisticos mas frecuentes en el mediastino

Pueden cursar con  sintomas
respiratorios obstructivos, presentandose
frecuentemente con alteraciones
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respiratorias, atelectasias e hiperinsuflacion
0 como desviaciones de la via aérea baja.G

Ambos, quiste broncogénico y por
duplicacion esofagica, se suelen
diagnosticar por hallazgo radiografico. Se
pueden estudiar con Tomografia
Computada y Resonancia Magnética. En
quistes pequenos, puede ser util la
Tomografia Computada con contraste o la
endoscopia. Actualmente también es
posible realizar diagndstico prenatal de
estos quistes mediante ecografia vy
Resonancia Magnética y adoptar una
conducta adecuada durante el parto.15

En ambos, tipos de quiste el tratamiento de
eleccién es la extirpacion completa. En los
casos de duplicacion esofagica se debe
extirpar el recubrimiento mucoso del quiste,
respetando la pared muscular comun con el
esofago. En caso de haber una pared
cartilaginosa, se recomienda realizar una
anastomosis esofagica.

En general, estos tumores tienen una
buena evolucién post reseccion,
presentando pocas complicaciones.6 La
deteccion y extirpacién temprana es
importante para realizar el diagndstico
histolégico definitivo, que sélo puede ser
establecido mediante la  reseccion
tumoral."®

Tumores del mediastino anterior
Timo normal

En muchas ocasiones puede confundirse el
timo normal con una masa mediastinica. En
lactantes el timo puede dar una imagen
radiografica prominente, muy parecida a un
tumor de mediastino.

A diferencia de los tumores mediastinicos,
el timo normal no da sintomas respiratorios.
Lo normal es que a medida que el nifo
crece, el timo vaya reduciendo su tamarno
en forma progresiva, hasta desaparecer
esta imagen. En casos en que esta masa
persista en edades mas avanzadas, es
recomendable descartar la patologia
tumoral mediante una: Tomografia
Computada de torax.®
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Linfoma no Hodgkin

Son los tumores del mediastino anterior
mas comunes en los nifos, y los de
crecimiento mas rapido. Estos tumores son
de presentacion mas frecuente en el
preescolar y el escolar, pero pueden
presentarse a cualquier edad. Corresponde
a una proliferacién clonal maligna de
linfocitos de la estirpe T, B o indeterminada.
El LNH presenta una incidencia mas alta en
caucasicos y en varones.'®

Suelen dar con frecuencia el sindrome de
la Cava Superior, o ser asintomaticos.
También pueden manifestarse como
sibilancias, disnea o disfonia, por la
comprension de la inervacion laringea.?

En imagenes, se puede detectar el tumor a
travées de wuna radiografia de torax,
pudiendo complementarse con una
Tomografia Computada de térax para
determinar su extension.

El diagnéstico histoldgico puede hacerse a
través de biopsia incisional, excisional, o
biopsia/ aspiracion de la médula ésea. En
casos pertinentes es posible el diagnéstico
a través de toracocentesis.

El prondstico y las opciones de tratamiento

dependen del estadio del cancer. (Tumor
en el torax parte en el estadio Ill), la
diseminacion de tumor, del tipo de linfoma
y del estado general de salud del paciente.

Para el tratamiento se utilizan la
quimioterapia, radioterapia, quimioterapia
mas transplante de células madre, y
recientemente se ha incursionado en el
tratamiento con anticuerpos
monoclonales."’

Linfoma de Hodgkin

El Linfoma de Hodgkin representa el 40%
de todos los linfomas en nifos y el 6% de
las neoplasias pediatricas.
Histolégicamente se caracteriza por un
numero variable de células gigantes
multinucleadas tipicas (células de Reed-
Sternberg [R-S]) o variantes de las células
mononucleares grandes (células de
Hodgkin). En el 20% de los pacientes se
presenta como una masa mediastinica,
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localizada en los compartimientos anterior
y/o medio. '

Este tumor se detecta generalmente
cuando el tiempo de crecimiento es menor
a un mes. Se puede manifestar con
sintomas generales, como baja de peso,
sudoraciéon nocturna, prurito o fiebre
prolongada. Al examen fisico suele haber
adenopatias cervicales, inguinales o
axilares, indoloras, en conglomerados vy
muy duras. El cuadro clinico puede
acompanfarse de hepato o esplenomegalia,
y del sindrome de la Cava Superior.8

Debe hacerse diagnéstico diferencial con
Adenitis infecciosas o inflamatorias, como
la enfermedad por arafiazo de gato.

El estudio diagnéstico se inicia con
Radiografias de Tdrax en proyecciones
anteroposterior y lateral. Posteriormente se
realizara la Tomografia Computada y la
Biopsia. En el estudio diagnostico también
puede ser de utilidad la Gammagrafia con
Galio.

En el tratamiento del Linfoma de Hodgkin
se utilizan la Radioterapia y la
Quimioteraé)ia, dependiendo de casa caso
par’[icular.1

Quiste timico

Los quistes timicos pueden ser congénitos,
por un defecto en el desarrollo del érgano,
0 adquiridos, producto de procesos
infecciosos e inflamatorios. *°

Este tumor suele ser un hallazgo en la
radiografia de Térax. Pueden estar llenos
de cristales de colesterol y presentar un
aspecto caracteristico en ultrasonido.

La reseccion de estos tumores suele
realizarse sin dificultad®, y a pesar que se
han descrito casos en que presentan
resolucion espontanea a través del
tiempo?®, la reseccion del quiste timico es
obligatoria, por existir la posibilidad de
malignizacion.

Teratomas

Constituyen alrededor del 20% de las
masas mediastinicas, ocupando el segundo
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lugar en frecuencia. El mediastino es el
segundo sitio de localizacion mas frecuente
de los teratomas. Casi todos los teratomas
mediastinicos se ubican en el mediastino
anterior, aunque pueden presentarse en
cualquiera de los hemitérax, pericardio,
corazon, parénquima pulmonar o linea
media.® Los teratomas en los nifios suelen
ser mas sintomaticos que en los adultos.?'

Existen marcadores séricos caracteristicos
segun el tipo de teratoma, tales como
alfafetoproteina, antigeno
carcinoembrionario, Gonadotrofina
coriénica. La presencia de calcificaciones
en el estudio de imagenes sugiere la
presencia de un teratoma. Se pueden
pesquisar a través de una radiografia de
térax, de una ecografia toracica, o bien de
la Tomografia Computada de Torax."®
Estos ultimos examenes permiten
diferenciar las lesiones solidas de las
quisticas. La mayoria de los tumores
quisticos presentan una capa celular
derivada del ectodermo. Se ha descrito que
las lesiones malignas ocurren casi
exclusivamente en varones.

Para el tratamiento de los teratomas
pueden utilizarse la reseccion quirdrgica y
la quimioterapia.

Higroma quistico

Corresponden a anormalidades comunes
en los nifios. Son efecto de una falta de
conexion de los conductos linfaticos
colectores dentro de su sistema de drenaje.

Estos quistes son mas comunes en el
cuello, pero se ha visto que hasta el 3% de
los higromas cervicales tienen extensién
mediastinica. Esta extensidn se puede
complicar pudiendo provocar quilotorax,
compresién, derrame  pericardico o
quilopericardio.

El diagnéstico se puede hacer con una
radiografia de térax sugerente de extensién
mediastinica. Este estudio se puede
complementar con una Tomografia
Computada de Torax.

El tratamiento de eleccién de los higromas
es la extirpacion. La observacién no tiene
utilidad, por presentar un crecimiento
progresivo.
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Consideraciones Especiales en
Anestesia en la cirugia de tumores
mediastinicos

Existe riesgo en la induccién anestésica por
la posibilidad de provocar una obstruccién
de la via aérea. La anestesia general es
muy nociva para estos pacientes por sus
efectos a nivel respiratorio, ya que
desestabiliza la via aérea, que funciona
igual que una resistencia y obedece las
leyes de Starling, manteniendo un calibre
indemne en relacion a fuerzas de presion
intraluminal y extraluminal. Con Ila
anestesia se pierde esta capacidad de
regulacion. También existe riesgo en la
intubacién, en el caso de un paciente
dormido, que ventila de manera
espontanea y se intuba a través de la
glotis, si tiene una estenosis mas alla del
tubo, el colapso de la via aérea es seguro.
La posiciéon supina también favoreceria el
colapso de la via aérea por un efecto
gravitacional.®

El uso de esteroides, radioterapia o
quimioterapia por un tiempo corto puede
ayudar a reducir esta obstruccion Con este
tratamiento también se pueden ver
facilitados las biopsias y los procedimientos
toracoscépicos.

Sospecha y derivacion del cancer
infantil en chile

Desde el periodo de Julio 2005-Julio2006,
las Garantias Explicitas en Salud en Chile
cubren el Cancer en menores de 15 afios.
Los canceres cubiertos incluyen Linfomas,
Leucemias y tumores soélidos en cualquier
sitio anatomico. Estas garantias cubren el
diagnéstico, tratamiento y seguimiento de
estas neoplasias.

De acuerdo a la guia de derivacién del
Ministerio de Salud del afo 2005, ante la
sospecha diagnéstica de Cancer Infantil en
atencion primaria o en el servicio de
urgencia, debe derivarse al nifio al nivel
secundario para ser atendido en un plazo
maximo de 72 horas por un médico
pediatra. Desde el nivel secundario,
manteniendo la sospecha diagndstica, se
debe derivar al nifio en forma expedita a un
centro PINDA, para ser atendido dentro de
un plazo maximo de 7 dias desde su
derivacion.?
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En el centro PINDA se realizara la
confirmacion diagndstica o descarte en
cada caso, y se iniciara el tratamiento de
ser necesario. El médico no debe demorar
realizando examenes diagndsticos antes de
derivar al nifio, porque puede retrasar el
inicio de su tratamiento.® Es tarea del
centro PINDA realizar el diagndstico
definitivo.
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