
Cómo citar el artículo

Número completo

Más información del artículo

Página de la revista en redalyc.org

Sistema de Información Científica Redalyc

Red de Revistas Científicas de América Latina y el Caribe, España y Portugal

Proyecto académico sin fines de lucro, desarrollado bajo la iniciativa de acceso
abierto

Acta Pediátrica de México
ISSN: 0186-2391
ISSN: 2395-8235
editor@actapediatrica.org.mx
Instituto Nacional de Pediatría
México

Gutiérrez-Hernández, Alfredo; Rojas-Maruri, Mauricio;
Beristain-Gallegos, Isabel; Aguilar-Ortiz, Marco Rodrigo

Tumor rabdoide extrarrenal de mediastino
Acta Pediátrica de México, vol. 40, núm. 5, 2019, pp. 282-289

Instituto Nacional de Pediatría
México

Disponible en: https://www.redalyc.org/articulo.oa?id=423665742005

https://www.redalyc.org/comocitar.oa?id=423665742005
https://www.redalyc.org/fasciculo.oa?id=4236&numero=65742
https://www.redalyc.org/articulo.oa?id=423665742005
https://www.redalyc.org/revista.oa?id=4236
https://www.redalyc.org
https://www.redalyc.org/revista.oa?id=4236
https://www.redalyc.org/articulo.oa?id=423665742005


282 www.actapediatrica.org.mx

Caso de sesión anatomoclínica
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Tumor rabdoide extrarrenal de mediastino
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RESUMEN CLÍNICO

Paciente pediátrica con infección en las vías respiratorias superiores, 
de tres meses de evolución; además, odinofagia y ronquido al dormir. 
Recibió tratamiento sintomático sin reacción favorable; posteriormente 
se agregó disnea de medianos esfuerzos. Una semana previa al ingre-
so al Instituto Nacional de Pediatría tuvo aumento de volumen en la 
región anterior del cuello. La ultrasonografía reportó una lesión com-
pleja infratiroidea, de 4.9 x 2.5 cm, sólida, hipoecogénica, por lo que 
se prescribió tratamiento con antibiótico. Un día antes de su ingreso 
aumentaron la frecuencia y dificultad respiratorias.

A su ingreso se observó a la paciente alerta, con escala de Glasgow de 
15, sin dificultad respiratoria, vía aérea permeable, 24 respiraciones 
por minuto, saturación de oxígeno de 94%, con estridor inspiratorio, 
murmullo vesicular bilateral, frecuencia cardiaca de 108 latidos por 
minuto, tensión arterial de 101-46 mmHg, temperatura 36.5 ºC y 
aumento de volumen en la región cervical anterior, indurada, fija en 
los planos profundos, no dolorosa a la palpación, sin cambios en la 
temperatura ni coloración de la piel.

Las radiografías postero-anterior y lateral de tórax evidenciaron en-
sanchamiento mediastinal, de predominio superior hacia la derecha y 
desplazamiento con compresión anterior de la luz de la tráquea, secun-
dario al ensanchamiento del espacio retro-traqueal, respectivamente. 
(Figura 1) La tomografía computada de cuello y mediastino simple, con 
contraste, reportó una lesión neoformativa del espacio prevertebral (me-
diastinal posterior y superior) que comprimía y desplazaba anteriormente 
la tráquea y el esófago, con calcificaciones lineales escasas y estructuras 
vasculares del cuello desplazadas lateralmente. Figuras 2 y 3
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Se estableció el diagnóstico de masa mediastinal 
posterior y superior, valorada por los cirujanos 
oncológicos, quienes decidieron obtener una 
biopsia guiada por estudio de imagen para su 
evaluación.

El procedimiento quirúrgico se inició con la 
administración de anestesia inhalada con se-
vofluranoe, lidocaína y fentanilo, observando 
respiración paradójica con disminución de la 
expansión torácica, sin lograr la ventilación 
adecuada, incluso con datos de presión posi-
tiva, presentó desaturación de oxígeno y paro 
cardiorrespiratorio. Se iniciaron maniobras de 
reanimación durante dos minutos. Se colocó una 
cánula armada del 5, fija en el 15, por lo que 
se decidió ingresarla al área de terapia intensi-
va (reporte de biopsia transquirúrgica: linfoma 
versus rabdomiosarcoma). 

El servicio de patología reportó que la muestra no 
fue concluyente, por lo que se obtuvo otra biopsia 
con aspirado de médula ósea, durante la primera 
semana de su ingreso al INP.

En la segunda semana de estancia hospitalaria, 
esta vez en el área de terapia intensiva, tuvo 
dificultad para la ventilación y datos clínico-
radiológicos de atrapamiento aéreo secundario, 
en el sitio en que la masa producía un efecto 
de válvula, sin evidencia de síndrome de vena 
cava superior, por lo que se inició quimioterapia 
citorreductora (dexametasona, ciclofosfamida 
y vincristina) para el tumor mediastínico, sin 
diagnóstico histopatológico (alfa-fetoproteína 
y fracción beta de GCH negativas, pruebas de 
función tiroidea normales). La paciente tuvo dis-
minución de la masa luego de 72 horas de haber 
iniciado la quimioterapia, con mejoría clínica. 

Figura 1. Radiografía posteroanterior de tórax, que evidencia el ensanchamiento mediastinal y lateral del cuello, 
con estrechamiento de la vía aérea.
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Por inestabilidad e incapacidad para colocar 
la sonda transpilórica se decidió no alimentar 
por el tubo digestivo y se inició el protocolo de 
nutrición parenteral total. 

Durante la tercera semana de estancia hospita-
laria continuó sin diagnóstico histopatológico y 
con los antecedentes epidemiológicos se sospe-
chó un tumor maligno de origen mesenquimal 
(probable tumor rabdoide extrarrenal).

Debido a los efectos secundarios de la quimiote-
rapia tuvo toxicidad hematológica, neutropenia 
y fiebre sin foco infeccioso evidente, por lo que 
recibió tratamiento empírico con antibióticos y 
factor estimulante de colonias de granulocitos.

En la cuarta semana de estancia hospitalaria se 
resecó la masa tumoral; se evidenciaron bordes 
irregulares, de consistencia sólida y apariencia 
violácea; la tráquea se encontraba completa-
mente colapsada, de la región posterior a la 
anterior, con la pared infiltrada por el tumor y 
al momento de la disección se produjo una per-
foración de 4 mm, que se reparó de inmediato, 
logrando la resección total del tumor, aunque 
con bordes quirúrgicos no valorables. Durante 
la resección sobrevino un nuevo episodio de 
hipoxia, secundario a broncoespasmo y paro 
cardiorrespiratorio de dos minutos.

A los 30 días de hospitalización y 5 días poste-
riores a la resección de la masa mediastinal se 

Figura 2. Tomografía computada de tórax que muestra 
una masa en la parte superior del mediastino.

Figura 3. Tomografía de tórax, vista lateral, con una 
masa en la parte superior del mediastino.
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extubó de forma programada sin complicacio-
nes. Salió de terapia intensiva aún sin reporte 
histopatológico de la lesión tumoral.

COMENTARIO CLÍNICO

De acuerdo con los datos del INEGI, los tumores 
sólidos representan la segunda causa de muerte 
en pacientes menores de 15 años en México 
(sólo por debajo de la tasa de mortalidad causada 
por accidentes).1

Los tumores de mediastino pueden ser primarios 
o secundarios, la mayor parte son malignos, sus 
complicaciones ponen en riesgo la vida de los 
pacientes y el diagnóstico y tratamiento definiti-
vo se establecen mediante resección quirúrgica.

La paciente de este estudio tuvo afección res-
piratoria de 3 meses de evolución, manifestada 
por tos, odinofagia, estridor y disnea.

Los pacientes con algún cuadro de vías respira-
torias sin reacción favorable al tratamiento deben 
evaluarse con protocolos complementarios, en 

búsqueda de opciones diagnósticas adicionales. 
Es probable que en una radiografía de tórax pre-
via se hubiera podido identificar tempranamente 
la masa mediastinal de nuestra paciente. 

Los tumores mediastinales, de acuerdo con el 
tamaño y localización en los compartimentos 
del mediastino, se asocian con diversas mani-
festaciones. Algunos autores reportan pacientes 
asintomáticos; sin embargo, otros expresan 
signos y síntomas evidentes, con franca dificul-
tad respiratoria y datos de afección vascular.2 
Cuadro 1

En el caso que nos ocupa, después de dos 
meses de iniciar con los síntomas se efectuó el 
primer ultrasonido, que evidenció una masa en 
el cuello y, a pesar de ello, se prescribió, nue-
vamente, tratamiento con antibiótico durante 
una semana. Con las manifestaciones clínicas 
y evidencia del tumor, el médico de primer 
contacto tenía los elementos suficientes para 
enviar a la paciente a un centro de tercer nivel, 
con la finalidad de descartar algún proceso 
maligno y no retrasar el diagnóstico. El 90% de 

Cuadro 1. Manifestaciones clínicas de pacientes con tumores de mediastino

Manifestaciones Tumores mediastinales benignos n = 82 Tumores mediastinales malignos n = 48

Asintomáticos 56 13

Sintomáticos 26 35

Dolor torácico 9 2

Disnea 7 13

Tos 6 9

Síndrome de vena cava superior 0 3

Opresión torácica 0 3

Fiebre 2 5

Ronquera 0 0

Horner 1 2

Otro 3 15

Tomado de la referencia de Takeda S, y col.2
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las masas mediastinales pueden identificarse en 
la radiografía simple de tórax.

Después de ingresar al INP, la radiografía de tórax 
y la tomografía lograron delimitar la ubicación 
de la neoplasia en el segmento posterior del 
mediastino, de acuerdo con la taxonomía de 
Carter y sus colaboradores.3 Figura 4

Por orden de frecuencia, los tumores de medias-
tino suelen aparecer en el segmento posterior en 
pacientes pediátricos y son los tumores neuro-
génicos más comunes.2,4

Gun y su grupo4 realizaron un estudio en niños de 
6 a 10 años y observaron que los tumores más fre-
cuentes fueron: linfomas, tumores neurogénicos y 
sarcomas indiferenciados. En ese mismo estudio 
obtuvieron biopsias con la finalidad de decidir el 
tratamiento y establecer el pronóstico. Durante el 
procedimiento y posterior a la administración de 
anestesia inhalada ocurrieron complicaciones 
que pusieron en peligro la vida de los pacientes, 
impidiendo la ventilación, con hipoxia, y paro 

cardiorrespiratorio, que se revirtió con manio-
bras de reanimación durante dos minutos. 

Diversos estudios han tratado de identificar los 
factores de riesgo en niños con tumores medias-
tinales.5,6 Incluso, algunos autores señalan que 
los pacientes con tres o más signos respiratorios 
de obstrucción de la vía aérea no deben recibir 
anestesia general.5

Aunque muchos estudios reportan una tasa 
de complicaciones por compresión de la vía 
aérea de 5-18%, se ha estimado un escaso 
índice de mortalidad en pacientes pediátricos 
por imposibilidad para ventilar o mantener el 
gasto cardiaco por compresión de las estructuras 
vasculares tras recibir anestesia general, incluso 
por la administración de relajantes musculares 
durante los procedimientos quirúrgicos; estas 
complicaciones se describen, principalmente, 
en pacientes con masas ubicadas en el compar-
timento anterior; por tanto, la primera opción 
supone administrar sedación con dosis bajas y 
anestesia local.5-7 Sin embargo, en el caso aquí 
expuesto, la masa se localizaba en el comparti-
mento posterior. Luego de los dos eventos de paro 

Figura 4. Regiones del mediastino (tomado y modificado de Carter y colaboradores).
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cardiorrespiratorio reaccionó favorablemente a 
las maniobras de reanimación. Ciertos algoritmos 
asociados con tumores mediastinales proponen 
la toracotomía urgente y la resección de la masa 
cuando haya imposibilidad de ventilación.7

En este caso, la posición del paciente y el asegu-
ramiento de la vía aérea con la colocación de una 
cánula traqueal permitió la ventilación en el qui-
rófano y durante su estancia en terapia intensiva.

La valoración previa al procedimiento anes-
tésico permite identificar a los pacientes con 
riesgo elevado de complicaciones ventilatorias 
y hemodinámicas. Es importante practicar pro-
cedimientos menos invasivos; sin embargo, la 

anestesia general planificada parece ser segura, 
como se demostró en el paciente de este estudio.

COMENTARIO ANATOMOPATOLÓGICO

El Departamento de Anatomía patológica llevó 
a cabo cuatro estudios de tejido recibidos en 
tiempos diferentes.

En el primero se recibió la biopsia del tumor, 
referido como cérvico-torácico, donde se ob-
servó una neoplasia de aspecto fusocelular, 
compuesta por células con atipia moderada y 
citoplasma amplio (Figura 5); sin embargo, el 
tejido fue insuficiente para inmuno-marcaje y 
determinación de la estirpe histológica, por lo 

Figura 5. Impronta de la biopsia inicial, que muestra la neoplasia compuesta por células ovoides-fusiformes 
(4x y 40x).
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que se estableció el diagnóstico de neoplasia 
maligna de origen a determinar.

En el segundo estudio se recibió mayor cantidad 
de tejido; esta vez se estableció el diagnóstico 
de “compatible con tumor rabdoide extrarrenal”, 
añadiendo el comentario que el tejido era muy 
pequeño y podía corresponder a una neoplasia 
heterogénea, por lo que se sugirió la correlación 
con los hallazgos clínicos, estudios de imagen y, 
de ser posible, obtener una nueva biopsia.

Además, se obtuvo una biopsia de médula ósea 
(que también fue insuficiente para establecer el 
diagnóstico) y resección del tumor torácico, que 
coincidió con una neoplasia con áreas extensas 
de necrosis, con células semejantes a las ante-
riormente descritas. Figura 6

El estudio de inmunohistoquímica reportó positi-
vidad para vimentina, CK-7, focalmente positivas 
para miogenina y negativas para INI-1. Figura 7

El tumor rabdoide extrarrenal contiene células 
de aspecto rabdoide, que pueden aparecer en 
otro tipo de neoplasias como: sarcoma sino-

vial, condrosarcoma mixoide extraesquelético, 
leiomiosarcoma, sarcoma epitelioide y en el 
componente mesenquimatoso de los teratomas.

El diagnóstico de tumor rabdoide extrarrenal 
representa un reto clínico y anatomopatológico; 
sin embargo, este último es de exclusión, debido 
a su baja frecuencia.8

En la actualidad, la paciente ha finalizado la 
radioterapia y continúa con quimioterapia a base 

Figura 6. Neoplasia compuesta por células de ci-
toplasma amplio eosinófilo, con atipia moderada, 
algunas con  aspecto rabdoide (puntas de flecha).

Figura 7- Inmunohistoquímica positiva para vimentina 
(A) y CK-7 (B).
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de ciclofosfamida, carboplatino y etopósido; 
no obstante, ha reportado complicaciones 
menores (procesos infecciosos), sin requeri-
miento de hospitalización en terapia intensiva. 
Se planea realizar estudios de imagen, con 
la finalidad de determinar la extensión de la 
enfermedad.
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