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l'iInfomas
Primarios Mediastinales

El Linfoma es uno de los tumores
mediastinales mas comunes y se puede
manifestar como una lesion primaria
mediastinal o mas frecuentemente como
una enfermedad diseminada.

La enfermedad de Hodgkin (HD) y los
linfomas no Hodgkin (NHL) son entidades
gue pueden tener rasgos superpuestos.
Ambos pueden afectar el mediastino
aungue es infrecuente para uno u otro
estar limitados solo a este, al tiempo del
diagnastico.




l'iInfomas
Primarios Mediastinales

La enfermedad de Hodgkin representa solo
25 a 30 % de todos los casos de linfoma,
sin embargo 50 a 70 % de los pacientes
con linfoma periferico y compromiso
mediastinal tienen enfermedad de

Hodgkin mientras que 15 al 25 % tienen
Linfoma no Hodgkin.

La enfermedad de Hodgkin es el linfoma
mediastinal mas comun

Y el subtipo mas comun es la esclerosis
nodular, que tiene predileccion por el
mediastino anterior, especialmente el timo




l'iInfomas
Primarios Mediastinales

Los otros tipos celulares de Hodgkin
usualmente afectan los ganglios linfaticos
mediastinales antes que el timo y
tipicamente no se manifiestan como una

masa primaria mediastinal

Dos importantes variantes de linfomas no
Hodgkin, el linfoma de grandes células B y
el linfoma linfoblastico también,
primariamente comprometen el mediastino

anterior




[Linfoma de Hodgkin

Clinicamente los pacientes con HD (Hodgkin's
Disease) exhiben una distribucion etarea
bimodal con un pico de incidencia en la

adolescencia y la temprana

adultez y un

segundo pico despues de los 50 afnos

Los pacientes con compromiso mediastinal son
mas jovenes que aquellos sin enfermedad

mediastinal

Mientras que Hodgkin afecta
y mujeres, la esclerosis nod
mas frecuente en mujeres,

por igual a hombres
ular es dos veces
nero el compromiso

timico es mas comun en el

nombre.




[Linfoma de Hodgkin

Los pacientes con Hodgkin (HD) tipicamente
se presentan con linfadenopatia cervical o
supraclavicular, 20 a 30 % presenta fiebre,
sudoracion nocturna y/o perdida de peso

La mayoria de los linfomas mediastinales no
causan sintomas y son descubiertos
iIncidentalmente en radiografias de torax,
pero algunos pacientes pueden
experimentar dolor toracico, tos o
respiracion ruidosa o cierto grado de disnea
o disfagia debido a invasion o masa.




[Linfoma de Hodgkin

El Sindrome de Vena Cava Superior (SVC) y
la Invasion de la pared toracica son poco
comunes.

La mayoria de los pacientes con HD
presentan enfermedad localizada por
encima del diafragma y 5 al 10 % tienen
enfermedad extraganglionar

Bragg DG, Colby TV, Ward JH. New concepts in the
non-Hodgkin lymphomas: radiologic implications. Radiology
1986; 159:289-330




[Linfoma de Hodgkin

Anatomia patologica (HD): Gran reaccion
iInflamatoria dentro de un estroma fibrotico y el
diagndstico se establece por el reconocimiento de
células de Reed-Sternberg.

Esclerosis Nodular (HD) exhibe bandas densas

fibrot

iIcas que subdividen el tejido linfoide anormal

en los ganglios.

La HD

gang
protu

puede manifestarse como un conglomerado
lI0S de tamano aumentado o una

perante masa de tejidos blandos y puede

exhibir necrosis y hemorragia.




Linfoma de Hodgkin

)

Rx torax a nivel del arco adrtico una masa asimetrica
lobulada paratraqueal, sefalado con flechas, existe
también un aumento de tamano del timo




[Linfoma de Hodgkin

67 al 76%de los pacientes con HD tienen una
Rx torax anormal y 90 % de ellos tienen
enfermedad nodal bilateral asimétrica.

HD en su forma de Esclerosis Nodular se
puede manifestar como una discreta masa
lobulada en mediastino anterior y superior.
La visualizacion de adenopatias
adyacentes es util para sugerir el
diagnastico.

La invasion del pulmon puede ocurrir y esta
siempre asocliada a adenopatia hiliar.




LLinfomas

La enfermedad de Hodgkin y los Linfomas No Hodgkin pueden causar
una bultuosa manifestacion ganglionar mediastinal que es asociada a
un edema homolateral intersticial por obstruccion linfatica o venosa.
Esto se puede objetivar en las TAC de térax ( Flecha: Ganglio, a:
aorta, T:timo




R.M.N

A La RMN, la enfermedad de Hodgkin es
relativamente homogénea, una masa o
masas con baja intensidad de senal en
iImagenes T1 potenciadas, similares al
musculo

Alta sefial en imagenes T2 potenciadas,

lguales o levemente mayores que la grasa.
Correlacionandose con edema tumoral,
iInflamacion, fibrosis o tejido de granulacion.
La fibrosis densa puede mostrar senal de
baja intensidad en T2 potenciada




| Clasmcacmn parestadios de la Enfermedad de Hodgk:  in segun el Consenso
de Ann Arbor -Modificado (Cotswold)

Una sola regiéon ganglionar o estructura linfoide, (ej, bazo , timo,
anillo de Waldeyer) o compromiso de un solo sitio extralinfatico

(IE)

Dos 0 mas regiones ganglionares en el mismo lado del
diafragma, compromiso de solo un érgano extranodal o sitio,
localizado contiguo y region nodal en el mismo lado del
diafragma (lIE); el nimero de sitios anatomicos esta indicado
por un subindice ej, (ll5)

Ganglios en regiones comprometidas en ambos lados del
diafragma (lI1), y/o compromiso del bazo (lll) o compromiso
localizado contigtio de un organo extranodal (IlIE) o ambos
(HHISE)

Con o sin compromiso de ganglios esplénicos, hiliares, celiacos
0 portales

Con compromiso de ganglios para-aorticos, iliacos y
mesentéricos

Compromiso difuso o diseminado de uno o0 mas organos o
tejidos, con o sin asociacion de ganglios involucrados




L.a estadificacion para la Enfermedad de Hodgkin, ac.  orde a la

e Madificacion (Gotswold) del Sistema de Estadificaci on de Ann Arbor

distingue pacientes que se beneficiaran con radiote rapia como unico
tratamiento, de aquellos que requieren tratamiento sistemico.

La clasificacion revisada Europea-Americana de neop  lasias
linfoides (REAL) clasifica HD en 2 grupos distinto  s:

(1) Esclerosis nodular (66%), Celularidad mixta (25% ), deplecion
linfocitaria (5%), y predominio linfocitario difuso ( 7))

y (2) Predominio linfocitario nodular (3%).

Pacientes con estadificacion quirdrgica HD o lln o voluminoso, sin
masa no manejable, pueden ser tratados con solo rad ioterapia.

Pacientes con enfermedad con importante masa o que  requiere
extensiva radiacion de tejidos normales son usualme  nte
tratados con quimioterapia seguida de radiacion.

Pacientes en estadio lll'y IV reciben quimioterapia , ocasionalmente
combinada con radiacion

Se recomienda quimioterapia, seguida de radiacion p  ara los
pacientes con gran masa mediastinal

Pacientes con estadios no voluminosos IAylIAHD  tienen tasas de
curacion de 90% con radioterapia




LLinfomas No Hodgkin

Mientras que los NHL son vistos en todas las
edades los pacientes afectados comunmente son
mayores de 55 anos y los hombres son poco
mas frecuentemente afectados que las mujeres

85 % de los pacientes con NHL se presentan con
enfermedad avanzada y tienen sintomas

generalizados, linfadenopatia generalizada y/o
enfermedad extranodal extendida al diagnaostico.

Linfomas de grandes celulas B primariamente
afectan el mediastino y ocurren en adultos
jovenes con edad media de 26 y ocasionalmente
en chicos de 13 con predominio ligero femenino
en ambos grupos




LLinfomas No Hodgkin

Ocasionalmente se presentan como
emergencias oncoldgicas con signos y
sintomas de de un rapido incremento de
una masa mediastinal que rapidamente

comprime la Vena Cava Superior, via
aerea, invade pared toracica o estructuras
adyacentes.




LLinfomas No -Hodgkin

Linfomas linfoblasticos

Son linfomas agresivos de alto grado que pueden
manifestarse como una masa mediastinal
primaria que se agranda rapidamente,
usualmente ocurre en pacientes en la primera o
segunda decada de vida mas frecuente en

adolescentes masculinos con signos de invasion
mediastinal que incluyen Sindrome de SVC

El linfoma linfoblatico comparte algunos rasgos
clinicos con la leucemia linfoblastica aguda con
masa mediastinal y las dos entidades pueden
representar las fases solida y circulatoria de la
misma neoplasia linfoide.




Linfomas:No Hodgkin

o Linfoma‘primario mediastinal de grandes celulas B y Linfomas
' linfoblasticos

Los linfomas No Hodgkin (NHLSs) se caracterizan
patologicamente por el predominio de linfocitos
malignos de una celularidad uniforme

Se manifiestan como masas bultuosas no

encapsuladas que comprometen al timo y
pueden invadir estructuras vecinas.

La mayoria de los pacientes tienen compromiso
ganglionar y extranodal.

La mitad tiene enfermedad ganglionar intratoracica
y comprometen ganglios paratragueales o
prevasculares.




LLinfomas No Hodgkin

NHL Tienen una gran predileccion por una
extension no contigua o hematogena a
ganglios toracicos y extratoracicos y a
sitios distantes extranodales, asi tambien al

mediastino medio y posterior, ganglios
paracardiacos y retrocrurales

Enfermedad aislada pulmonar, pleural, o
pericardica también ocurre.

Menos del 5 % desarrolla compromiso
pulmonar en la evolucion tardia de la
enfermedad




linfomas No HodgKin
TAC

La TAC de Torax puede ser muy util en
definir la extension de la enfermedad
en pacientes con estadio anatomico
temprano (Estadios | y 1), en definir

el acceso de |la radiacion en
pacientes con radiografias anémalas
pero sin enfermedad extratoracica y
en detectar recurrencia en pacientes
tratados




lfinfomas:-No Hodgkin™l/AC
- o

TAC con contraste. Mujer con sindrome SVC Gran masa  mediastinal
anterior en un linfoma de grandes células B, que co  mprime y casi
oblitera al tronco braquiocefalico derecho (flecha negra) y a la Vena
cava superior (SVC) flecha abierta con invasion de la pared costal y
vasos mediastinales colaterales (flechas blancas) La masa tambien se
extiende en mediastino medio. (E ) Efusion quilosa




[finfomas No Hodgkin

Debido a su diversidad los Linfomas No Hodgkin
son dificiles de clasificar. Mientras la Clasificac  ion
Modificada de Ann Arbor, puede ser aplicada.
Los NHL son probablemente sistéemicos al momento
de su presentacion y la clasificacion histopatologi ca
es un mas importante predictor de la conducta y
evolucion que la extension anatomica
de la enfermedad




LINFOMAS NO HODGKIN
Clasificacion REAL y tratamiento

La clasificacion REAL subdivide a los NHL
de células B en:

Indolentes que aun no tratados su historia

natural se mide en anos

Agresivos

Altamente agresivos con historia natural
medible en meses o0 semanas




= [INFOMAS NO HODGKIN
~ Clasificacion REAL y tratamiento
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LINFOMAS NO HODGKIN
TRATAMIENTO Y-PRONOSTICO

El tratamiento de las formas agresivas de NHL consiste en
combinacion de quimio y radioterapia

El transplante de médula 6sea puede mejorar la sobrevida
en los casos indicados

El linfoma NH a grandes células B es potencialmente
curable en un numero significativo de pacientes.

El linfoma linfoblastico, igual que la leucemia linfoblastica
aguda es tratada agresivamente con reportes de largas
sobrevidas, libres de enfermedad.

Factores pronosticos negativos incluyen: Tumor de gran
tamafno a la presentacion, extensa enfermedad
extranodal y lenta respuesta al tratamiento.

La recidiva ocurria en dos tercios de los casos a principio
de los anos 2000




QUISTES PRIMARIOS DEL MEDIASTINO

PUEDEN SER: broncogénicos,
pericardicos, entéricos, timicos, o de
naturaleza no especifica.

Los mas comunes, son broncogeénicos y
pericardicos 6% de las masas
mediastinales primarias.

Los quistes Broncogenicos replican la
estructura de la trdquea o el bronguio.

Lee, M Y; Jensen, E; Kwak, S; Larson, R A. American Journal of
linical Oncology Issue: Volume 21(1) 1998, 64-66. Metastatic
Adenocarcinoma Arising in a Congenital Foregut Cyst of the

Esophaqus.




QUISTES MEDIASTINALES

0s quistes del intestino anterior son los quistes
congénitos mediastinales mas comunes dando
cuenta aproximadamente del 20% de las masas
mediastinales

Los quistes Broncogénicos representan 50 a 60% de
todos los quistes del intestino anterior mientras g
los enterdgenos, que incluyen las duplicaciones
esofagicas y los quistes neurentericos, constituyen
5a10% vy 2 a 5%, respectivamente.

Mas del 20% de los quistes del intestino anterior,
pierden sus rasgos histoldgicos especificos gue
permitirian ulteriores clasificaciones posiblemente
debido a hemorragias e infecciones previas y son
denominados como indeterminados o inespecificos.




QUISTES PRIMARIOS DEL MEDIASTINO

QUISTES ENTERICOS

Los quistes entéricos (quistes por duplicacion) son la
tercera causa mas comun, comprendiendo el 3% de las

masas mediastinales
Los quistes entéricos estan mas frecuentemente ene |

mediastino posterior, usualmente adyacentes al esof  ago

En 1953, Gross establecio los 3 criterios para recon  ocer
los quistes del intestino anterior: : (a) Deben est  ar
adheridos al tracto alimentario. (b) Deben tener

membrana mucosa del tracto alimentario (c) Deben

poseer una capa de musculo liso.

Lee, M Y; Jensen, E; Kwak, S; Larson, R A. American Journal of Clinical Oncology Issue: Volume
21(1), 1998, 64-66. Metastatic Adenocarcinoma Arising in a Congenital Foregut Cyst of the
Esophagus.




QUISTES MEDIASTINALES

Los quistes del intestino anterior probablemente se
originen como resultado de un desarrollo aberrante del
primitivo intestino anterior.

Los quistes broncogénicos se originarian por brotes
anormales del intestino anterior primitivo, el cual forma
el arbol tragueobronquial y los quistes enterogenos se
originarian del intestino anterior dorsal destinado a
convertirse en el tracto alimentario, 85% de los quistes
broncogenicos se originan en mediastino en estrecha
relacion a traquea y grandes bronquios.

Pueden manifestarse en adultos jovenes (media 36) y
podrian dar sintomas de compresion del tracto
aerodigestivo.

En infantes y nifios dan signos de obstruccion severa del
tracto respiratorio, raramente se rompen a bronquio
pleura o pericardio




QUISTES MEDIASTINALES

Duplicaci on Esof'‘agica

Se piensa gue se desarrollan en la temprana
embriogenesis
Inicialmente en su desarrollo el intestino primitiv 0

anterior es solido, entre las semanas 5 y 8 comienza
a vacuolizarse y forman la luz.

Los quistes de duplicacion esofagica, se formarian
por vacuolas que no se fusionan para formar la luz
esofagica

Los quistes de duplicacion esofagica son casi
exclusivamente hallados dentro de la pared
esofagica o adherentes al esofago




QUISTES MEDIASTINALES

Los quistes neurent éricos se forman en la temprana
embriogénesis cuando el intestino anterior y la
notocorda estan en estrecha proximidad y una
probable adhesion entre ambos genera

Invaginacion o pellizcamiento

Los quistes neurentéricos se asocian a
malformaciones vertebrales y menos comunmente a
duplicaciones intestinales

Frecuentemente contiene tejido neural y entérico,
iIncluyendo mucosa gastrica.

Pueden tener o no conexion con la médula espinal




Quistes de duplicaci. ony
neuroent eéricos

La mayoria de los quistes por duplicacion se
manifiestan en la ninez

Casi todos los quistes neuroentéricos son
descubiertos a la edad de 1 afno por signos y
sintomas de de compresion esofagica o
tragueobronquial.

Cuando la pared del quiste tiene mucosa gastrica
O pancreatica, las secreciones digestivas
pueden precipitar hemorragia quistica o ruptura.

Pacientes con quistes neuroentéricos con
extension intraespinal pueden presentar
sintomas neurologicos.

La degeneracion maligna de los quistes del
Intestino anterior es rara




@uistes de duplicaci.. on

Radiologicamente los quistes del intestino anterior se
manifiestan como masas esféricas mediastinales
homogéneas variando en tamafo de 2 a 10 cm.




@uistes de duplicaci.. on

Quistes Broncog énicos tipicamente se
localizan en la region paratraqueal o
subcarinal pero pueden ser hallados en
cualquier lugar dentro del torax

A la CT los quistes son esféricos, que
pueden no realzar o tener atenuacion
variable, el realce y las cacificaciones
de la pared , pueden ocurrir

La comunicacion con el arbol bronquial
es rara y se manifestaria como un nivel
de liquido y gas, en niflos puede
aparecer dando una desviacion
traqueal, atelectasia 0 como una
consolidacion pulmonar




Quistes del intestineranterior
Tratamiento

Los quistes del intestino anterior frecuéntemente
son tratados por completa escision quirurgica,
aun cuando sean asintomaticos. Esta operacion
se puede realizar por via de toracoscopia o
toracotomia

La escision parcial con de-epitelizacion del
remanente, puede ser realizada, si por razones
técnicas la escision quirurgica completa no es
posible

Cuando el paciente no es un candidato a cirugia,
el drenaje broncoscopico o toracoscopico con
aguja, es una alternativa.




Quistes Pericardicos

Generalmente considerados anormalidades del desarrollo
aunque algunos pueden ser adquiridos.

Son lesiones poco comunes y ocurren en personas, en la
cuarta o quinta década de la vida, casi siempre
asintomaticos, adultos,

Las complicaciones raramente ocurren.

Los quistes pericardicos congeénitos, se piensa que se
originarian de la fusién aberrante del receso pericardico
anterior.

Los quistes pueden estar adosados al diafragma o al
pericardio anterior y raramente comunican con el saco
pericardico

Tienen un tejido conectivo delicado y contenido fluido
seroso claro




Quistes Pericardicos

Radiologicamente se ven como una esfera bien
delimitada o con forma de lagrima , proximo al
corazon, al diafragma o a la pared costal

Las calcificaciones son raras
A la TAC, los quistes son tipicamente masas sin

realce, uniloculares con contenido liquido y
pared generalmente imperceptible

En la RMN, tiene una baja senal en T1 y una senal
pbrillante en T2.

Los quistes pericardicos son seguidos
clinicamente y si se asocian a sintomas o
Imagenes atipicas, se realiza reseccion
quirurgica




TUMORES NEUROGENICOS

Representan aproximadamente 20% de las
masas mediastinales en el adulto y 35 %
en pacientes pediatricos

Azarow KS, Pearl RH, Zurcher R, et al. Primary mediast inal masses. J Thorac
Cardiovasc Surg 1993; 106:67-72

Los tumores neurogeénicos son la causa
mas comun de masa mediastinal posterior
y ocurren en el mediastino posterior, 70 a
80 % son benignos y la mitad de ellos
asintomaticos
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'Umores Nneurogenicos

Los Schwannomas, neurofibromas y los tumores
malignos de las vainas nerviosas, se originan
de los nervios periféricos

Mientras ganglioneuromas, ganglioneuro-
blastomas y neuroblastomas se originan de los
ganglios simpaticos.

Los tumores de las vainas nerviosas son mas
comunes en adultos, mientras que los tumores
de los ganglios simpaticos son mas comunes
en ninos.




==iumores de los Nervios perifericos

Schwannomas (o0 neurilemoma ) y neurofiboromas Son
los tumores mediastinales neurog enicos mas
comunes

Son benignos, neoplasias de crecimiento lento que
frecuentemente se originan de la  raiz de un nervio
espinal pero puede comprometer cualquier nervio
tor acico

Schwannomas se originan de las vainas nerviosas y
extrinsecamente comprimen las fibras nerviosas

Son neoplasias encapsuladas compuestas por celulas de
Schwann en una base de perdida de tejido reticular sin
fibrillas de colageno, son frecuéntemente heterogéneos
con areas de degeneracion quistica, baja celularidad,
hemorragia, mielina y pequenas calcificaciones




= lilumores de los Nervios perifericos

Neurofibromas son usualmente homogeneos, bien delimitados
pero no encapsulados, resultan de una desorganizada
proliferacion de todos los elementos de los nervios iIncluyendo
células de Schwann, fibras nerviosas con y sin miel nay
fibroblastos

A pesar de esas diferencias esos tumores se manifie ~ stan como
masas esféericas

Los neurofibromas plexiformes son bien definidas masa S,
tumores no encapsulados que habitualmente infiltran un tronco
0 plexo nervioso

El Schwannoma y el neurofibroma solitario comparten muchos
rasgos clinicos:

Hombres y mujeres en la tercera o cuarta decada de  lavida. La
mayoria de los pacientes son asintomaticos, cierto porcentaje
experimenta parestesias o dolor por compresion de e structuras
adyacentes 0 por extension intra-espinal.

La Recurrencia no es comun

Aproximadamente 30 a 45 % de los neurofibromas ocurr  en en
iIndividuos con neurofibromatosis.




Jumores de los Nervios perifericos
Scnwannomas, neurofioromas y neurofibromatosis

Schwannomas Mdltiples pueden también ocurrir

Los Pacientes con neurofibromatosis y tumores
mediastinales neurogénicos pueden presentarse en
gente joven e incrementan el riesgo de malignidad de
los neurofibromas

Sin embargo la transformacion de un schwannoma
peexistente es rara.

Radioldégicamente, schwannomas y neurofibromas son
bien delimitados, esféricos y lobulados, de ubicacion
para-espinal. Pueden alcanzar gran tamano.

Pueden producir erosion y/o deformidad de las costillas o
de los cuerpos vertebrales o de los foramenes

10 % de estos tumores se pueden extender hacia el
forAmen intervertebral adyacente, dentro del canal
espinal en forma de reloj de arena.




— Tumores de los Nervios perifericos
chwannomas, neurofiboromas y neurofibromatosis

Diagndstico por RMN y tratamiento

A la RMN los schwannomas y neurofibromas
pueden tener una alta senalen T2 y bajaen T1

La RMN deberia ser realizada preoperatoria en
todos los pacientes en guienes se sospeche

tumor neurogenico para excluir extension
Intraespinal

El tratamiento de eleccion es la reseccion
completa por via toracoscopica o por
toracotomia.

Los tumores con extension en reloj de arena
reciben un mejor tratamiento combinando
procedimientos toracicos y neuroquirtrgicos.




“Tumores:malignos de origen enlas
| vainas nerviosas

Malignant Tumors of Nerve Sheath Origin
(MTNSO) son raros

Sarcomas de celulas fusadas. Ellos
representan la contraparte maligna de

schwannomas y neurofibromas, tambiéen
han sido denominados:

neurofibromas malignos
schwannomas malignos
fibrosarcomas neurogénicos




= [lumores:malignos de origen en las
vainas nerviosas (MTNSO)

Se originan de neurofibromas plexiformes. Son
extremadamente pleomorficos.

Los pacientes con neurofibromatosis estan mas
propensos a tener sarcomas de alto grado.

Afectan a hombres y mujeres de la tercera a la
quinta decada.

La degeneracion en pacientes con
neurofioromatosis es aproximadamente 5 %

También pueden ocurrir en forma esporadica o
pueden ser inducidos por radiacion.

La mayoria de los pacientes con
neurofibromatosis y MTNSO son adolescentes
0 adultos jovenes




Tumores:malignos de origen enlas
= vainas nerviosas (MTNSO)
Sintomas y Signos

Dolor
Masa
Déficit nervioso Local

L a recurrencia es lo comun




“Tumores:malignos de origen enlas

vainas nerviosas (MTNSO)
Diagndstico radiologico convencional y TAC

Radiologicamente MTNSO se manifiesta como
una masa esferica mediastinal posterior, que
usualmente excede 5 cm de diametro.

En la TAC es redondeada y bien delimitada,
pero puede invadir estructuras mediastinales y

la pared toracica adyacente

Areas de baja atenuacion corresponden a
hemorragia y necrosis, puede haber
calcificacion.

Las Metastasis hematogenas, son mas
frecuentes en pulmones, las metastasis
ganglionares son raras.




“Tumores:malignos de origen enlas

vainas nerviosas (MTNSO)
TRATAMIENTO

1 La Escision por Cirugia Radical con amplios
margenes es el procedimiento de eleccion.

1 Cuando la completa reseccidon no es

1 posible, la simple escision sin amplios margenes

0 Incluso la escision subtotal seguida de
radiacion es una alternativa.

1 El tratamiento adyuvante no parece mejorar la
sobrevida pero podria tener utilidad en el
manejo de la enfermedad metastasica

1 La recurrencia local, siguiendo a las resecciones
Incompletas es frecuente




BIUVMORES DE LOS GANGLIOS SIMP ATICOS

Son neoplasias raras, representan la
continuidad biolégica de los
ganglioneuromas benignos a los malignos
ganglioneuroblastomas o a los altamente
malignos neuroblastomas.

Se originan de las células nerviosas

Pueden ocurrir en los ganglios simpaticos y
en las glandulas adrenales.




SIUVMORES DE LOS GANGLIOS SIMP ATICOS

Ganglioneuroma y ganglioneuroblastoma se
originan mas comunmente de los ganglios
simpaticos en el mediastino posterior

Cincuenta por ciento de los neuroblastomas se
originan en la glandula adrenal y mas del 30%
se originan en el mediastino, la mas comun
localizacion extra-abdominal

Los Ganglioneuromas estan compuestos por
células ganglionares maduras, simples o en
racimo en un estroma denso y se manifiestan
como tumores encapsulados, elongados y
homogeneos, ocasionalmente con forma de
reloj de arena con componente intraespinal.




= ilumores de los Ganglios Simp  aticos

GANGLIONEUROMAS. POBLACION AFECTADA Y SINTOMAS

Tipicamente afecta ninos y ninas mayores
de 3 anos de edad, adolescentes y
adultos jovenes los cuales pueden
permanecer asintomaticos a pesar de
tumores grandes.

Cuando hay sintomas, son referibles al
efecto de masa, o a tumor intraespinal




= iumores de los Ganglios Simp aticos
GANGLIONEUROMA. RADIOLOGIA CONVENCIONAL,

TACy RMN

Radiologicamente, los tumores de los ganglios simpa ticos se
manifiestan como masas oblongas bien delimitadas. C on una
ancha base en la cara anterolateral de la columna ab  arcando 3
a 5 vértebras y aun mas.

El Ganglioneuroma puede producir escoliosis, desplaz amiento y

erosion al esqueleto adyacente
Calcificaciones puntiformes pueden ser detectables e n las Rx

A la TAC, el ganglioneuroma puede ser una masa elong ada
homogénea o heterogénea

La RMN demuestra una imagen homogénea en todas las
secuencias, ocasionalmente circinada en T1 y heterog  énea en
T2

La RMN puede precisamente definir la presenciay ex tension de
un tumor intraespinal




GANGLIONEUROBLASTOMA

Puede estar parcialmente encapsulado,
bien delimitado y homogéneo, o exhibir

areas de nodularidad, hemorragia y
necrosis , similares al neuroblastomas

Ganglioneuroblastomas afectan al sexo
masculino y femenino por igual

Los pacientes son usualmente jovenes




TRATAMIENTO DEL GANGLIGNEUROMA Y
GANGLIONEUROBLASTOMA

El Ganglioneuroma es curado por la completa escision

Los tumores con extension intraespinal necesitan
tratamiento combinado neuro quirdrgico y de cirugia
toracica

El Ganglioneuroblastoma: Son tumores compuestos que
exhiben rasgos de ganglioneuroma y de neuroblastoma
variando los grados de malignidad, llendo de células de
los ganglios a neuroblastos inmaduros puede ser
parcialmente encapsulado, bien delimitado y
homogéneo o exhibir areas de nodularidad, hemorragia
y necrosis similares a neuroblastoma.

Afecta a ambos sexos por igual, usualmente sujetos
mas jovenes de 10 afios




Sintomas de Ganglioneuroblastoma

Cuando estan presentes estan relacionados
al tamano del tumor, al compromiso

iIntfraespinal, a la extension de la invasion
local y/o a la diseminacion a distancia




- Radiologia de Ganglioneuroblastoma

Ganglioneuroblastoma puede manifestarse
como masa oblonga paraespinal bien
delimitada, o puede ser irregular, invasor y

ampliamente metastasica




NEUROBLASTOMA

‘Anatomia patologica
Esta compuesto por pequenas celulas redondas,
frecuentemente ordenadas en laminas o seudocoronas

No es encapsulado, frecuentemente contiene areas de
hemorragia, necrosis y degeneracion quistica.

Puede ser localmente invasor y/o ampliamente metata  sico
Edad de presentacion y frecuencia por sexos

Neuroblastoma es una neoplasia de nifios jovenes (60 % de
casos en menores de 2 anos y 90% afectan ninos de
menos de 5 anos

Puede ser congénito y no es comun en adultos

En nifios menores de 5 afnos, es dos veces mas frecue  ntes
en el sexo masculino.

En mayores, los 2 sexos se afectan por igual
Clinica
Los pacientes pueden tener dolor, sintomas y défici ts

neurologicos, sindrome de  Horner, distress respiratorio
y ataxia




NEUROBLASTOMA

1 Neuroblastoma, y menos frecuentemente
ganglioneuroblastoma y ganglioneuroma
pueden ser metabolicamente activos, con
elevacion en plasma de catecolaminas y peptido
Intestinal vasoactivo que pueden causar

hipertension, enrojecimiento, tufaradas y
diarreas acuosas

1 Los pacientes a menudo excretan
catecolaminas urinarias y productos metabdlicos
de las mismas, como acido homovanillico y
vanilliimandélico que pueden ser muy utiles en
establecer un diagndstico preoperatorio y en
monitorear recurrencia del tumor




NEUROBLASTOMA

1 Constituye masas elongadas paraespinales, con
propension a desplazar e invadir estructuras
adyacentes, cruzando la linea media y
produciendo erosion esquelética

1 En 30 % de las Rx se ven calcificaciones

1 Los margenes en la TAC son difusos o
Irreqgulares y la heterogeneidad del tumor se
correlaciona a areas de necrosis y hemorragia

180 % de los neuroblastomas presentan varios
tipos de calcificaciones a la TAC, incluyen las
nubosas, las puntuales, en forma de anillos y las
solidas




NEUROBLASTOMA

1La RMN demuestra tumores homogeneos
0 heterogeneos y el realce con gadolinio,
puede demostrar extension intraespinal,
Invasion de estructuras y atrapamientos
vasculares

1La imagenes con el radionucléido 43|
MIBG (meta-iodobenzyl-guanidina), un
precursor de epinefrina, relativamente
especifico para neoplasias de origen
simpatico es usado en la deteccion de
neuroblastomas primarios y metastasicos
en ninos peguenos.




“Estadificacion de ' neuroblastomas
- Y danglioneuroblastomas

Esta basada en la extension local, ganglios linfaticos y la

presencia de metastasis

Estadio |: Tumor bien circunscripto, no invasivo e
Ipsilateral

Estadio Il Tumor con invasion local en tejidos blandos y
huesos o al canal medular, sin extension cruzando la
linea media, y con ganglios regionales ipsilaterales

Estadio lll Tumor que se extiende cruzando la linea
media y compromiso linfatico regional bilateral

Estadio IV Enfermedad metastasica diseminada.

Estadio IVS Incluye pacientes con estadio clinicol o ll y
enfermedad metastasica limitada al higado, piel y/o
medula osea.




~Tratamiento de neuroblastomas y
| ganglioneuroblastomas

El tratamiento de eleccion para los tumores de ganglios
simpaticos, es la completa escision quirurgica

La Completa reseccion en el estadio | es curativa en
todos los grupos etareos

Estadio Il 'y Il neuroblastoma y ganglioneuroblastoma
deben ser completamente resecados cuando es posible.

Siguiendo la cirugia para el tumor en estadio Il, algunos
oncologos recomiendan radioquimioterapia, para el
tumor residual

La quimioterapia produce remisiones parciales o
completas en pacientes en estadio Il

La reduccion inicial de lesiones inicialmente irresecables
puede seguirse de una completa escision del tumor
residual.

Quimio y radioterapia son importantes modalidades de
tratamiento en neuroblastoma avanzado, pero pueden
acarrear complicaciones tardias (escoliosis y paraplejia)




Vieningocele Tor acico'lLateral

1 Son raras lesiones mediastinales posteriores quisticas,
caracterizadas por meninges redundantes, duramadre y
aracnoides, con pequeias cantidades de tejido neural
dentro de la pared

1 El foramen espinal esta ocupado por fluido cerebroespinal

I Hombres y mujeres estan afectados por igual,
habitualmente son asintomaticos

1 Frecuéntemente en la cuarta o quinta década de la vida

1 /5 %de los afectados tienen neurofibromatosis y los
meningoceles laterales toracicos, representan la causa mas
comun de masa mediastinal posterior en esta poblacion.

Radiologicamente, es una masa bien delimitada asociada
con anormalidades 6seas tales como erosion de los cuepos
vertebrales, ensanchamiento del foramen neural y
xifoescoliosis, puede medir 2 0 3 cm o0 tamafnos mayores

1 TAC y RMN muestran liguido espinal
1 Si se desarrollan sintomas , la reseccion debe ser indicada




[iumores.delimediastino.medio y posterior

. Conclusiones
. Incluyen lesiones de variada etiologia.

. Los Linfomas son neoplasias que pueden afectar cual quier
compartimento mediastinal y clasicamente se manifiest an por
aumento del tamafno ganglionar

. El diagndstico puede ser hecho por biopsia de gangl| l0s periféricos
palpables

. El diagndstico de compromiso mediastinal se puede ha cer por TAC
o0 RMN

. Los quistes mediastinales generalmente de etiologia congenita,
clasicamente afectan al mediastino medio y llevana  sintomasy
complicaciones que determinan reseccion quirurgica

. Los tumores neurogénicos son masas mas comunes en
mediastino posterior

. Las lesiones de los nervios periféricos generalment e afectan a
adultos asintomaticos, tienen forma esférica y se curan por
escision

. Cuando las lesiones son multiples, sugieren el diag nostico de
neurofibromatosis.

10.Las neoplasias de origen en los ganglios simpaticos habitualmente
afectan a nifos y a adultos jovenes y tienen morfol  ogia elongada
con variable pronostico acorde a su tipo histoldgic 0.




EN-RESUMEN TUMORES DEL MEDIASTINO POSTERIOR Y MEDIO

Linfoma de : N :
. Ganglios mediastinales medios

Hodgkin

LNH Generalmente compromiso timico y tambien puede tener
compromiso del mediastino medio y posterior
Quistes Enterogenos, Broncogenicos, Neurentéricos y
mediastinales Pericardicos
Tumores : — :
T Incluyen Tumores de nervios perifericos y de gang| oS

neurogenicos

Neurofibromas, Neurilemomas o Schwannomas y los
malignos han sido denominados:

neurofibromas malignos

schwannomas malignos

fibrosarcomas neurogeénicos

Tumores de los Ganglioneuroma, Ganglioneuroblastoma,
ganglios Neuroblastoma

Meningocele

Tumores de los
nervios periféricos

Toracico Lateral
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