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Un raro caso de masa mediastinica
posterior: el sarcoma de Ewing
extradseo

Sr. Director: Presentamos el caso de un
paciente con una enorme masa de mediastino
posterior diagnosticada como sarcoma de
Ewing extradseo (SEE). El interés del caso
radica en la escasa frecuencia de este tumor
fuera del tejido 6seo y en su dificil diagndsti-
co diferencial, incluso tras el estudio histol-
gico, con los tumores de estirpe neurogénica
tan frecuentes en esta localizacion.

Var6n de 16 afios que consulté por dolor
en hemitdrax derecho de 2 meses de evolu-
cion, junto a febricula en los ultimos dias que
no cedfa con los antipiréticos habituales. En
la exploracién fisica llamaba la atencién una
masa escapular derecha de 3 X 2 cm de tama-
fio, no dolorosa, movible, eldstica, sin signos
de inflamaci6n local ni adenopatias a ningdn
nivel. En la auscultacién pulmonar se apre-
ciaba una abolicién del murmullo vesicular
en la mitad inferior del hemitérax derecho.
En las pruebas de laboratorio destacaban una
anemia normocitica y normocrémica progre-
siva y una velocidad de sedimentacién globu-
lar (VSG) elevada (94 mm en la primera
hora). Los niveles de catecolaminas en sangre
y orina estuvieron dentro de los valores nor-
males. Todos los marcadores tumorales anali-
zados fueron negativos. La prueba de Man-
toux fue negativa. En la radiografia de térax
se apreciaba un aumento homogéneo de den-
sidad en campo inferior derecho junto a de-
rrame pleural. En la tomografia axial compu-
tarizada (TAC) se observé que se trataba de
una enorme masa de contenido heterogéneo
en el mediastino posterior que invadia la
musculatura paravertebral y empujaba hacia
abajo al diafragma junto a un pequefio derra-
me pleural en posicién anterior con respecto
a la masa. No se apreciaban adenopatias a
ningun nivel ni afectacién ésea. La puncién
aspirativa con aguja fina (PAAF) realizada
fue informada de carcinoma muy indiferen-
ciado de células pequeiias redondas. Fue in-
tervenido por toracolumbotomia derecha ob-
servandose una gran masa sangrante con
origen aparente en el quinto espacio intercos-
tal derecho en situacién paravertebral sin in-
filtracién macroscépica de las estructuras
6seas adyacentes. El tumor se introducia por
los agujeros de conjuncidn de las tltimas vér-
tebras dorsales por lo que no pudo ser extir-
pado en su totalidad. Posteriormente, y aun-
que se realizaron varias laminectomias, el
paciente quedé parapléjico por la invasion
medular de la neoplasia. El informe anatomo-
patolégico definitivo de la muestra obtenida
durante la intervencién quirdrgica informé de
sarcoma de Ewing extradseo tras el estudio
inmunohistoquimico: antigeno HBA-71: fuer-
temente positivo; PAS (4cido periédico de
Schiff): positivo siendo sensible a la diastasa;
NSE (neuron specific enolase): positivo; pro-
tefna S-100: negativo; ausencia de neurofila-
mentos, LCA (leukocyte common antigen):
negativo; desmina: negativo, y citoqueratina:
negativo.

Dentro de las neoplasias con asentamiento
en el mediastino posterior, el primer diagnés-
tico a tener en cuenta son las de origen neu-
ral. Sin embargo, en ocasiones nos podemos
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encontrar con linfomas o tumores de origen
mesenquimatoso. Dentro de estos tltimos, el
sarcoma de Ewing (SE) es un raro caso de
masa mediastinica posterior, fundamental-
mente cuando se origina en las partes blandas
del mismo (tan s6lo el 15% de estos tumores
es de localizaci6n paravertebral, y el 14% son
toracicos)'. La localizacién mas frecuente son
las extremidades®. Fue descrito por primera
vez por Angervall y Enzinger en 1975 como
histologicamente indistinguible del SE pero
sin participacién 6sea primaria’. Se incluye
dentro de los tumores de células pequefias
monomorfas y redondas, por lo que se con-
funde facilmente con los tumores de estirpe
neural (neuroblastoma y tumores periféricos
neuroectodérmicos) y con los linfomas* por
lo que resulta imprescindible en ocasiones el
riguroso estudio inmunohistoquimico (algu-
nos autores proclaman el posible origen neu-
ral del SE®). La positividad del antigeno
HBA-71 indica el origen sarcomatoso del tu-
mor, siendo negativo en el neuroblastoma y
casi siempre en los tumores periféricos neu-
roectodérmicos y linfomas. La negatividad de
la NSE, de la proteina S-100 y la ausencia de
neurofilamentos hacen poco probable el ori-
gen neural del tumor, siendo infrecuente,
aunque posible, su positividad en el SE. La
negatividad del LCA indica la ausencia de
células de origen linfomatoso. La ausencia de
desmina y citoqueratina descarta el origen
muscular y epitelial, respectivamente’. Con
todo ello se llegé al diagndstico de SEE, dado
que no se aprecié afectacion 6sea en los estu-
dios por imagen ni perioperatorios. Existen
multiples modalidades terapéuticas, siendo
las terapias combinadas (reseccidn, radiotera-
pia local y poliquimioterapia) las mds utiliza-
das en la actualidad. El pronéstico es bueno
salvo en los casos con metdstasis a distancia
y recidivas del tumor.
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Doble tumor pulmonar primario,
bilateral y sincrénico. A propdsito
de un caso

Sr. Director: Desde que en 1924 Beyreut-
her publicé el primer caso de céncer pulmo-
nar miltiple y primario' (CPMP) han sido
poco frecuentes las publicaciones aparecidas
sobre este aspecto de la patologia pulmonar.
Los criterios diagndsticos de Wu? son los

Fig. 1. TAC toracica. Presencia de masa hetero-
génea de contornos espiculados en el I6bulo infe-
rior izquierdo. Atelectasia del segmento poste-
rorradial de I6bulo inferior derecho.

aceptados en las distintas series que se reco-
gen en la bibliografia. Presentamos un caso
de doble tumor pulmonar primario, bilateral y
sincrénico en un paciente que sufrié un cua-
dro sincopal.

Var6n de 67 afios, fumador de 20 cigarri-
llos/dia sin antecedentes de interés que ingre-
s6 para estudio por pérdida de conciencia con
recuperacion posterior sin ningin déficit. En
la anamnesis destacaba dolor tordcico en cos-
tado izquierdo de caracteristicas pleuriticas
as{ como sindrome constitucional de 2 meses
de evolucién. Su estado caquéctico y la dis-
minucién de los ruidos respiratorios en cam-
pos medio e inferior izquierdo a la ausculta-
cién fueron los unicos hallazgos en la
exploracidn fisica. En la analitica se objetivo
anemia normocitica y normocrémica, hipoal-
buminemia, hiperfibrinogenemia y VSG de
115. Intradermorreaccién con PPD: 0 mm. La
gasometria arterial fue normal. En la radio-
grafia de térax se apreciaba imagen de masa
en lébulo inferior izquierdo, segmento 6, con
conexién pleural asf como un granuloma cal-
cificado en Iébulo superior izquierdo. La fi-
brobroncoscopia (FB) mostré masa que ocu-
paba la entrada del segmento 6 del &rbol
bronquial izquierdo y a nivel del drbol bron-
quial derecho masa de aspecto carnoso en la
entrada de I6bulo inferior derecho y que ocu-
paba el orificio de entrada del segmento 6. En
la TAC toracoabdominal (fig. 1) se apreciaba
una masa de 5 X 4 x 3 cm en 16bulo inferior
izquierdo en surco pleuroacigoesofgico con
infiltracién de bronquio principal izquierdo y
esofago e imagen de atelectasia en segmento
posterior de 16bulo inferior derecho. Asi mis-
mo, se apreciaba masa de 2 ¢cm de didmetro
en la glandula suprarrenal izquierda. La TAC
cerebral, ecografia abdominal y gammagrafia
6sea no detectaron ninguna alteracion. Las
biopsias tomadas en la FB mostraron un car-
cinoma indiferenciado de célula grande y un
carcinoma escamoso correspondientes a las
muestras obtenidas de los segmentos 6 iz-
quierdo y derecho, respectivamente. La pun-
cién-aspiracién percutdnea de la masa supra-
renal izquierda revel6 la existencia de una
metéstasis de carcinoma escamoso. El pa-
ciente, que recibié tratamiento sintomatico,
fallecié a los 5 meses tras el diagnéstico.

El diagnéstico de CPMP es un hecho poco
frecuente tanto en su presentacién metacréni-
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ca como sincronica, representando el 10 y el
1-2% del total de los tumores pulmonares,
respectivamente®. En cuanto a su deteccion,
sigue siendo la radiografia de térax la explo-
racién que pone inicialmente de manifiesto la
presencia de 1, 2 o mds tumores pulmonares
aunque, en la actualidad, son la FB y la TAC
las pruebas que han adquirido el protagonis-
mo en el diagndstico del CPMP a diferencia
de lo que ocurria en los primeros casos reco-
gidos en la bibliografia, en los que el estudio
de las piezas de reseccién quirtrgica o las ne-
cropsias permitian llegar a ese diagnéstico.
La asociacién de dos carcinomas escamosos
es lo mas habitual y su combinacién con otro
tipo histolégico, como el caso que nos ocupa,
le sigue en frecuencia®. No es frecuente en-
contrar estadios tan avanzados en el momen-
to del diagnéstico, siendo los estadios 1y II
los mas frecuentes y por tanto los de mejor
pronéstico puesto que son los casos seleccio-
nados para la cirugfa’. La presentacién bilate-
ral es poco habitual siendo llamativa la afec-
tacion del mismo segmento (6) de ambos
pulmones en nuestro caso. La cirugia me-
diante resecciones completas econdmicas de
los tumores para preservar la capacidad fun-
cional del individuo es, no en nuestro caso, el
mejor tratamiento para estos pacientes® al
igual que para el resto de los tumores pulmo-
nares de presentacion unica.
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Hemoptisis recurrente como forma
de presentacién de un aneurisma
sacular de la aorta toracica.
Presentacién de un caso

Sr. Director: La hemoptisis es un sintoma
comtn en la prictica habitual de especialistas
en neumologia. Aunque es un hecho muy in-
frecuente, la diseccién de un aneurisma de la
aorta toracica es una de las causas bien des-
critas de hemoptisis'>. Sin embargo, y debido
a que la rotura de la aorta tordcica es una
complicacién habitualmente fatal en un corto
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Fig. 1. TAC tordcica con
contraste que demuestra
la existencia de un gran
aneurisma sacular (8,5
em), parcialmente trom-
bosado y dependiente de
la pared derecha de la
aorta toracica descen-
dente. En el Iébulo infe-
rior derecho se iobserva
un gran hematoma ad-
yacente al aneurisma.

periodo de tiempo, son excepcionales las pu-
blicaciones que hacen referencia a su presen-
tacién clinica como hemoptisis recurrente*.

Un varén de 74 afios fue ingresado en
nuestro hospital por un cuadro de 20 dfas de
evolucién consistente en episodios repetidos
de hemoptisis de cuantia inferior a 50 ml. El
paciente estaba diagnosticado de insuficien-
cia renal crénica secundaria a tuberculosis,
mal de Pott y HTA. Habia sido intervenido
quirirgicamente 3 afios antes de un aneuris-
ma aortoabdominal infrarrenal con reseccién
del aneurisma e interposicién de un injerto
aortoadrtico. La exploracion fisica a su ingre-
S0 mostré una tension arterial de 95/75, una
temperatura de 37,9 °C y palidez mucocuti-
nea. En la auscultacién pulmonar se detectd
hipoventilacion en la base derecha. En la pal-
pacion abdominal se aprecié una masa pulsa-
til en la fosa ilfaca izquierda. El hemograma
sanguineo contenia 13.000 leucocitos/mm?; la
concentraciéon de Hb era 8,6 g/dl y el VCM
72 fl. La VSG fue de 70 mm en la primera
hora. Entre los pardmetros bioquimicos des-
tacaron una urea de 127 mg/dl; creatinina:
3.2 mg/dl; FAL: 124 U/L. El estudio de coa-
gulacion fue normal. Se realizaron bacilosco-
pias y cultivos de esputo y sangre que resul-
taron negativos para micobacterias y otros
patégenos habituales. En una radiografia de
torax se demostrd la existencia de cardiome-
galia, una elongacién adrtica, calcificaciones
en ambos lébulos superiores y una oblitera-
cién del seno cardiofrénico derecho. Se prac-
ticé una broncoscopia en la que no se obser-
varon puntos de sangrado activo y si una gran
distorsién bronquial de la pirdmide basal
derecha con engrosamiento e inflamacién
inespecifica de la mucosa. La citologia fue
negativa para células malignas. Se solicité en-
tonces una TAC torécica con contraste (fig. 1)
que demostré la presencia de un gran aneuris-
ma sacular (8,5 cm) de la aorta toracica des-
cendente que contactaba con el Iébulo infe-
rior derecho que, a su vez, estaba ocupado
por un hematoma parenquimatoso. Una vez
diagnosticada la fistula aortobronquial, el pa-
ciente fue enviado a un servicio de cirugia
cardiovascular donde se rechazé la posibili-
dad de una intervencién quirdrgica al tener en
cuenta las dificultades técnicas que conlleva-
ba y la mala situacién clinica basal del pa-
ciente. Dada la ausencia de perspectivas tera-

péuticas, se pauté tratamiento sintomatico. El
paciente fallecié 17 dfas después del ingreso
por un episodio de hemoptisis masiva.

El dolor toricico es la manifestacion clini-
ca principal de la diseccién adrtica. Sin em-
bargo, pueden ocurrir disecciones sin dolor®
y, en estos casos, el diagnéstico pasa facil-
mente desapercibido. Debido a que la rotura
de la aorta tordcica suele dar lugar a un cua-
dro agudo y fatal en un corto periodo de
tiempo, su presentacion clinica como hemop-
tisis recurrente ha sido sélo excepcionalmen-
te descrita. Con el objeto de explicar cémo un
aneurisma tordcico puede provocar episodios
repetidos de hemoptisis no masiva, se han ar-
gumentado dos posibles mecanismos. El pri-
mero® se basa en la compresion del pulmén
por el propio aneurisma, que da lugar a un
colapso e infeccion subsiguiente del parén-
quima, o bien a la erosién de un pequefio
vaso sin que exista una comunicacion directa
entre la aorta y el pulmén. El segundo se de-
fine por la formacion de una fistula entre el
aneurisma adrtico tordcico y el propio parén-
quima pulmonar.

En el caso aqui expuesto, no se pudo de-
mostrar por necropsia la existencia de una
fistula aortobronquial, aunque los hallazgos
de la TAC fueron compatibles con esta posi-
bilidad. El valor diagnéstico de la TAC con
contraste ya aparece remarcado en otros ca-
sos publicados*® y su realizacién debe ser
considerada en la investigacion etioldgica de
una hemoptisis recurrente, particularmente en
pacientes ancianos o inestables en los que
una arteriografia pueda ser una prueba dema-
siado agresiva.
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