NOTAS CLINICAS

Sindrome de cava superior secundario a mesotelioma

fibroso pleural

R. Gémez Huelgas, J.J. Martin Villasclaras, M.J.?2 Ruiz Morales, R. Guijarro Merino,

A. Benitez Doménech* y J. Campos**

Servicio de Medicina Interna. Hospital General Basico de la Axarquia. Vélez. Mdlaga.
*Servicio de Cirugia Tordcica. **Servicio de Anatomia Patoldgica. Hospital Regional Carlos Haya. Malaga.

Los mesoteliomas fibrosos o mesoteliomas pleurales benignos
son tumores poco frecuentes que en realidad parecen ser de
estirpe mesenquimal (fibromas subpleurales). Por lo general,
suelen descubrirse de manera casual y su pronéstico es favora-
ble tras la cirugia. Si son de gran tamajfio pueden originar
manifestaciones extrapulmonares (osteoartropatia hipertréfi-
ca, hipoglucemia, etc.).

Se presenta un caso de mesotelioma fibroso pleural de
excepcional tamaiio que se inicié clinicamente como un sin-
drome de cava superior, complicacién que no ha sido descrita
en la literatura.
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Superior vena cava syndrome secondary to
fibrous mesothelioma of the pleura

Benign fibrous or pleural mesothelioma are rare tumors that
seem to originate in the mesenchyma (subpleural fibromas).
They are usually discovered by chance and the prognosis for
the patient is favorable after surgery. If the tumors are large,
extrapulmonary signs may be present (hypertrophic osteoart-
hropathy, hypoglycemia).

We describe a case of unusually large fibrous mesothelioma
of the pleura that presented as superior vena cava syndrome, a
complication not described in the literature.

Introduccion

Se presenta un caso de mesotelioma fibroso (MF)
de la pleura cuyas excepcionales caracteristicas clini-
cas y radiologicas creemos hacen interesante su comu-
nicacion.

Caso clinico

Varén de 37 afios, no fumador ni con antecedentes de
exposicion al asbesto, que en su adolescencia habia sido
diagnosticado de sindrome de Prader-Willi en funcion de la
existencia de obesidad, hipotonia, diabetes mellitus no de-
pendiente de insulina y retraso mental. Sus familiares refie-
ren que en las dos ultimas semanas presentaba accesos de tos
sofocante con marcada dificultad respiratoria. No habia te-
nido fiebre ni expectoracién. En la ultima semana parecia
quejarse de dolor costal izquierdo.

En la exploracién fisica, ademads de los datos ya referidos
(obesidad difusa, marcado retraso mental ¢ hipotonia mus-
cular con hiperlaxitud ligamentosa) destacaba la existencia
de plétora facial, ingurgitacion yugular, taquipnea y la aboli-
cion del murmullo vesicular en todo el hemitdrax izquierdo.
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Datos complementarios: glucemia, 397 mg%; creatinina,
acido urico, sodio, potasio, colesterol, triglicéridos, COT,
GPT, LDH, fosfatasa alcalina y GGTP, normales. No exis-
tian alteraciones en el proteinograma. Hematimetria: re-
cuento celular normal de las 3 series. VSG 72 mm/primera
hora. El estudio de coagulacién fue normal. Gasometria
arterial basal: pH, 7,45; pO,, 83 mmHg; pCO,, 24 mmHg. -
La radiografia de tdrax mostré una gran masa de densidad
homogénea que ocupaba todo el hemitérax izquierdo a ex-
cepcién de la base pulmonar, desplazando traquea y medias-
tino a la derecha. La ecografia tordcica sugirio la existencia
de una masa de contenido sélido con escasa cantidad de
liquido pleural libre. Se realizé una puncion pleural obser-
vandose un marcado engrosamiento pleural y se extrajo un
liquido serohemdtico que presentaba los siguientes pardme-
tros: hematies, 150.000/mm3; leucocitos, 3.600/mm? (93%,
linfocitos; 7%, polimorfonucleares); glucosa, 11 mg%; protei-
nas, 4,69 g%; LDH, 272 U/l (valores plasmaticos simulta-
neos: glucemia, 142 mg%; proteinas, 7,21 g%; LDH, 362
U/1); amilasa, 52 U/l; pH, 7,34; ADA, 12 U/L. El cultivoy la
baciloscopia del liquido pleural fueron negativos. El estudio
citopatoldgico mostré abundante descamacién mesotelial
sin signos de malignidad. La TAC toracica (fig. 1) mostré la
ocupacion casi completa del hemitérax izquierdo por una
gran masa solida de unos 35 cm que colapsaba el pulmén y
desplazaba las estructuras mediastinicas a la derecha; tam-
bién se objetivo escaso derrame pleural izquierdo.

Dadas las caracteristicas del paciente optamos por obviar
la biopsia pleural y proceder directamente bajo anestesia
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Fig. 1. TAC toricica. Se observa gran masa sélida que colapsa el pulmén
izquierdo y ocasiona marcado desplazamiento mediastinico.

general a la toracotomia mediante abordaje anterolateral
izquierdo. Se encontr6 una gran masa mamelonada en pleu-
ra parietal, efectudndose una biopsia pleural en cufla. El
estudio histolégico mostré una marcada proliferacion fibro-
celular sin atipias citologicas (fig. 2) y se establecié el diag-
ndstico anatomopatoldgico de mesotelioma fibroso benigno.

Dado el gran tamaiio de la masa y su adherencia a planos
profundos se desestimo su exéresis quirirgica. La radiotera-
pia no fue posible por la nula colaboracion del paciente.
Tras ser dado de alta, fallecié subitamente en su domicilio a
los 2 meses de la operacion. No se autorizd el estudio ne-
cropsico.

Discusion

Los MF localizados (mesoteliomas pleurales benig-
nos) son tumores raros. En los ultimos 16 afios sélo
hemos encontrado en la literatura espaiiola un total de
18 casos repartidos en 9 publicaciones'?.

A lo largo de los anos ha existido gran confusion
respecto a su denominacion debido a las distintas
interpretaciones histogénicas que han recibido. Asi, se
les ha denominado mesotelioma benigno, fibroso o
localizado; fibroma subpleural, subepitelial o subme-
sotelial; o tumor fibroso solitario o localizado de la
pleura. Actualmente se acepta que su origen reside en
las células mesenquimales indiferenciadas del tejido
perivascular submesotelial®'®!!, por lo que para algu-
nos autores el término fibroma subpleural'? o tumor
fibroso localizado® o solitario!? de la pleura seria pre-
ferible al de mesotelioma.

En definitiva, estos tumores parecen ser de origen
fibroblastico puesto que la mayoria de autores®!'%11-14
no encuentran evidencia ultraestructural ni inmuno-
histoquimica de diferenciacién mesotelial. El patron
bifdsico que ocasionalmente presentan se deberia al
atrapamiento de células epiteliales no neopldsicas al-
veolares y bronquiolares. Sin embargo, otros autores'’
postulan que la pluripotencialidad de las células me-
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Fig. 2. Izquierda: tejido tumoral escasamente celular constituido por células
fusiformes en haces paralelos, sin atipias ni mitosis. (HE, x40.) Derecha:
con el tricrémico de Masson se observa la gran cantidad de coligeno
presente en el tumor (HE x25).

senquimales originaria en ocasiones una verdadera
diferenciacion mesotelial, lo que explicaria las fre-
cuentes variaciones presentes en el patron histologico
de estos tumores (fibroso, epitelial o mixto).

A diferencia de los mesoteliomas difusos malignos,
los MF no se relacionan con la exposicion al asbesto.
Son mads frecuentes entre los 40 y 70 afios de edad'3-'®.

Pueden descubrirse de manera casual en un control
radiografico, iniciarse con sintomas respiratorios (do-
lor tordcico o neumonia) o producir manifestaciones
extrapulmonares como osteoartropatia hipertréfica®’
o hipoglucemia’®.

La presencia de derrame pleural hemorrdgico exis-
tente en nuestro caso, aunque ha sido descrita®, no es
frecuente en los mesoteliomas localizados (a diferen-
cia de los mesoteliomas difusos), y ha sido atribuida
por algunos autores a la torsién del pediculo con que
suelen anclarse estos tumores a la superficie pleural
(generalmente visceral)>*. De hecho, la presencia de
derrame pleural debe hacer sospechar la existencia
de un mesotelioma maligno’.

Aunque se han descrito tumores de gran tamario, de
hasta 4,5 kg'’, es excepcional que los MF alcancen un
tamano tan considerable como el de nuestro paciente.
Probablemente, las caracteristicas psiquicas del enfer-
mo permitieron el crecimiento paucisintomadtico del
tumor. Es de destacar la ausencia de manifestaciones
extrapulmonares antes comentadas que son precisa-
mente més frecuentes en los tumores de mayor tama-
fio's. Nuestro caso presentaba un sindrome de cava
superior, complicacion excepcional que estd descrita
tan sélo en la rara variedad mediastinica del mesote-
lioma fibroso!s.

Aunque la mayoria de los MF son benignos y rese-
cables quirtirgicamente, en ocasiones recidivan tras la
cirugia e incluso pueden producir metdstasis a distan-
cia>!, sobre todo los tumores de gran tamafto o muy
hipercelulares®. Es recomendable un seguimiento post-
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