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Reporte de Caso

Estenosis pulmonar supravalvular como manifestación de un tumor 
mediastinal de células germinales: reporte de caso
Mario B. García-Saavedra 1,a,c, Hilton D’janggo-Cruz 1,a, Jianmartín A. Galecio 2,b,d, Cristian A. Chava-Ponte 1,a,e, 
Brigitte Illary Pizarro-Alvarado 1,a,c, Guillermo Valencia 3,b,f, Patricia Rioja-Viera 3,b,f, Ángel Zamora-Chuquisengo 1,a,g

La compresión extrínseca de la arteria pulmonar por una masa mediastinal es una causa extremadamente 
rara de estenosis pulmonar. Presentamos el caso de un varón de 22 años, sin antecedentes médicos 
relevantes, que durante una evaluación prequirúrgica refirió disnea de esfuerzo de tres meses de 
evolución. El ecocardiograma mostró estenosis pulmonar supravalvular y la tomografía de tórax reveló 
una masa mediastinal gigante que encasillaba grandes vasos y colapsaba la rama pulmonar izquierda. 
La biopsia mediastinal y el estudio inmunohistoquímico fueron compatibles con un tumor de células 
germinales primario mediastinal con morfología de seminoma y la elevación sérica de alfafetoproteína, 
por lo que se le catalogó como un tumor de células germinales extragonadales de alto riesgo. Este caso 
resalta la importancia de la imagen multimodal en el diagnóstico diferencial de masas mediastinales 
con compromiso cardíaco compresivo, así como la correlación histopatológica y de marcadores 
tumorales para orientar el pronóstico y el manejo multidisciplinario.

Palabras clave: Estenosis de Arteria Pulmonar; Neoplasias de Células Germinales y Embrionarias; 
Seminoma; Imagen Multimodal (Fuente: DeCS-BIREME).

Supravalvular pulmonary stenosis as a manifestation of a 
mediastinal germ cell tumor: a case report

Extrinsic compression of the pulmonary artery by a mediastinal mass is an exceedingly rare cause of pulmonary 
stenosis. We report the case of a 22-year-old man with no relevant medical history who, during a pre-surgical 
evaluation, presented with a three-month history of exertional dyspnoea. Echocardiography demonstrated 
supravalvular pulmonary stenosis, and chest computed tomography revealed a giant mediastinal mass 
encasing the great vessels and causing collapse of the left pulmonary artery branch. Mediastinal biopsy and 
immunohistochemical analysis were consistent with a primary mediastinal germ cell tumour of seminomatous 
morphology, accompanied by serum alpha-fetoprotein elevation, leading to its classification as a high-risk 
extragonadal germ cell tumour. This case highlights the importance of multimodal imaging in the differential 
diagnosis of mediastinal masses with compressive cardiac involvement, as well as the value of histopathological 
correlation and tumour marker assessment in guiding prognosis and multidisciplinary management.

Keywords: Stenosis Pulmonary Artery; Neoplasms, Germ Cell and Embryonal; Seminoma;; Multimodal 
Imaging (Source: MeSH-NLM).
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Introducción

Las masas mediastinales son infrecuentes y, por lo general, en 
etapas iniciales, no producen síntomas. Sin embargo, cuando 
son de gran tamaño, pueden ocasionar compresión cardíaca y 
de grandes vasos, manifestándose con disnea, dolor torácico 
e incluso síndrome de vena cava superior. La estenosis 
pulmonar supravalvular secundaria a un tumor mediastinal 
es una manifestación aun más rara, siendo pocos los casos 
reportados en la literatura (1-3).

Las masas que con mayor frecuencia pueden ocupar el 
mediastino anterior son los timomas malignos, linfomas y 
tumores tiroideos; menos frecuentes son los tumores malignos 
de células germinales, que constituyen solo el 10% de los casos 
(4). De estos últimos, los seminomas mediastinales son raros y 
de buen pronóstico; sin embargo, la elevación concomitante 
de algún marcador tumoral sugiere un comportamiento 
biológico no seminomatoso y puede ensombrecer el 
pronóstico (5).

Reporte de caso

Presentamos el caso de un paciente de sexo masculino de 
22 años, sin antecedentes de importancia, a quien, durante 
una evaluación prequirúrgica por apendicitis aguda, se le 
auscultó un soplo sistólico III/VI multifocal. El paciente refirió 
disnea de esfuerzo de tres meses de evolución, asociada a 
tos seca y pérdida de peso no cuantificada. Los hallazgos del 
electrocardiograma basal se muestran en la Figura 1.

La presencia de un soplo multifocal de intensidad 
considerable III/VI en un paciente joven planteó la posibilidad 
de una cardiopatía congénita acianótica, como un defecto 
septal interventricular o persistencia del conducto arterioso. 
Sin embargo, el hallazgo de onda P de amplitud incrementada 
en el electrocardiograma amplió el diagnóstico diferencial a 
estenosis pulmonar congénita.

El ecocardiograma transtorácico (ETT) mostró 
incidentalmente una gran masa de contornos irregulares 

y contenido heterogéneo lateral al ventrículo izquierdo, 
generando su compresión y desplazamiento hacia el 
hemitórax contralateral (Vídeo 1). Destacó un estrechamiento 
de la arteria pulmonar a nivel supravalvular con gradiente 
obstructivo (velocidad máxima 3,2 m/s, gradiente máximo 
40,9 mmHg) (Figura 2); no obstante, las dimensiones de 
las cavidades derechas eran normales, así como la función 
sistólica del ventrículo derecho (TAPSE 2 cm, onda s´ 13 cm/s, 
cambio de área fraccional 49%) y el acoplamiento ventrículo 
derecho-arteria pulmonar (TAPSE/PSAP 0,64) (Vídeo 2). La 
función sistólica del ventrículo izquierdo fue normal (fracción 
de eyección biplanar 55%), aunque con un gasto cardíaco 
reducido de 3,6 litros/minuto. Además, se encontró efusión 
pericárdica leve con un pozo mayor de 6 mm.

La tomografía computarizada (TC) de tórax, abdomen y 
pelvis con contraste evidenció una masa mediastinal anterior 
gigante (144 × 181 × 160 mm), de bordes lobulados y densidad 
heterogénea, con áreas de necrosis central y calcificaciones 
puntiformes, con extensión hacia el hemitórax izquierdo y 
desplazamiento del corazón hacia la derecha. Además, la 
masa encasillaba la aorta ascendente, el arco aórtico, parte 
de la aorta torácica, las carótidas, y comprimía el tronco 
pulmonar con un área transversal de 1,49 cm2 en el punto 
de máximo estrechamiento, colapsando la rama pulmonar 
izquierda, sin evidencia de infiltración directa (Figura 3). 
No se observaron lesiones metastásicas ni adenopatías 
regionales o extrarregionales. En la resonancia magnética (RM) 
cardíaca, la masa mostró señal heterogénea isointensa en T1 e 
hiperintensa en T2, restricción a la difusión y áreas necróticas 
centrales, con realce progresivo tras la administración de 
contraste y, además, colapso de la rama pulmonar izquierda 
sin invasión miocárdica (Figura 3).

Se realizaron dos biopsias percutáneas guiadas por TC. La 
primera mostró proliferación de células redondas con atipia 
y tabiques fibrosos, inmunohistoquímica negativa para CD3, 
CD20, panqueratina y BCL-2, pero un Ki-67 del 70%, indicando 
una proliferación celular muy alta. La segunda biopsia, 
indicada debido a que la primera no permitió establecer un 
diagnóstico definitivo, confirmó neoplasia de células redondas 
y descartó linfoma; además, fue negativa para sinaptofisina y 
CD30. Finalmente, la biopsia de la pieza quirúrgica mediastinal 

Figura 1.  Electrocardiograma de doce derivaciones. Destacan taquicardia sinusal 112 lpm y onda P pulmonar en DII con amplitud de 0,3 
mV y 0,04 milisegundos de duración. Además, trastorno inespecífico de repolarización en precordiales y cara lateral.
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Figura 2.  Estenosis pulmonar supravalvular por ETT. El Doppler continuo mostró incremento de velocidad y 
gradiente máximos compatibles con estenosis pulmonar.

Figura 3.  (A) Tomografía de tórax con contraste, en la imagen superior la flecha señala el efecto compresivo sobre 
las cavidades izquierdas y su desplazamiento contralateral; abajo, la flecha señala el estrechamiento de la arteria 
pulmonar principal que genera un efecto obstructivo con elevación de velocidades y gradientes en el ultrasonido. 
(B) Resonancia magnética de tórax que muestra el colapso de la rama pulmonar izquierda.
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evidenció neoplasia maligna de células redondas, con necrosis 
extensa, aumento de mitosis y positividad para SALL4 y CD117, 
compatible con seminoma mediastinal (Figuras 4 y 5).

Los exámenes de laboratorio mostraron anemia 
microcítica e hipocrómica, con hemoglobina de 10,2 g/dL 
(VN 14–17), VCM de 73,9 fL (VN 80–96) y HCM de 23,9 pg (VN 
28–33), así como linfopenia con linfocitos al 7,1% (VN 25–40). 
El NT-proBNP fue de 398 pg/mL (VN <100). Otros hallazgos 
bioquímicos incluyeron fosfatasa alcalina 480 U/L (VN 40–
129). Los marcadores tumorales estuvieron elevados, con LDH 
2599 U/L (VN 135–225), alfafetoproteína (AFP) 169 ng/mL (VN 
0–7) y β-HCG 71 mUI/mL (VN <2).

Durante la evolución, el paciente desarrolló síndrome de 
vena cava superior y fue sometido a cirugía de exéresis del 
tumor mediastinal de emergencia. Durante el procedimiento 
presentó paro cardiorrespiratorio que no respondió a las 
maniobras de reanimación cardiopulmonar avanzadas, con 
muerte intraoperatoria.

Discusión

La estenosis pulmonar supravalvular es una rara forma de 
estenosis pulmonar y constituye un reto diagnóstico. La 
causa congénita es la más frecuente; sin embargo, puede 
desarrollarse después de una intervención quirúrgica en la 
arteria pulmonar, la infección por rubéola y, mucho más rara 

aun, por tumores mediastinales que generen compresión 
del tronco pulmonar o de sus ramas (6). En este caso, la disnea 
progresiva, el soplo sistólico multifocal y la onda P pulmonar 
inclinaron el diagnóstico inicial hacia una cardiopatía 
congénita acianótica. Sin embargo, el hallazgo incidental de 
una masa de grandes dimensiones replanteó el diagnóstico 
hacia una causa extrínseca con repercusión hemodinámica y 
sistémica.

El ETT permitió evaluar el efecto hemodinámico 
obstructivo de la masa mediastinal sobre la arteria pulmonar; 
la TC y la RM determinaron con precisión el punto de 
estrechamiento del tronco pulmonar por encima del plano 
valvular y el colapso de su rama izquierda, y el estudio 
histopatológico confirmó la causa neoplásica obstructiva. 
Además, se observó una extensión local significativa, pero 
sin invasión miocárdica, aspecto clave ya que la infiltración 
cardíaca confiere un peor pronóstico y condiciona el abordaje 
terapéutico. Esto resalta la utilidad de la imagen multimodal 
para guiar el proceso de diagnóstico y tratamiento e incluso 
establecer el pronóstico de un tumor mediastinal (4,7).

Los tumores del mediastino anterior en pacientes jóvenes 
se resumen clásicamente como «los cuatro T»: timoma, 
teratoma (y otros tumores germinales), tiroides (bocio 
ectópico o carcinoma) y «terrible linfoma» (4). Los seminomas 
mediastinales primarios son tumores de células germinales 
poco frecuentes, localizados típicamente en el mediastino y, 
con menos frecuencia, en el retroperitoneo. A diferencia de los 
tumores germinales no seminomatosos, los seminomas suelen 
tener un crecimiento expansivo, pero menos agresivo, con 
menor propensión inicial a metastatizar y una presentación 
clínica frecuentemente inespecífica, lo que puede retrasar su 
diagnóstico (8,9). En un estudio en 120 pacientes con diagnóstico 
de seminoma mediastinal, los síntomas más frecuentes fueron 
dolor torácico (32,4%), disnea (12,9%) y síndrome de vena cava 
superior (9%); sin embargo, se ha descrito que hasta un tercio 
de los pacientes permanece asintomático al momento del 
diagnóstico (32,4%) (10).

La verdadera incidencia de masas mediastinales es difícil 
de establecer debido a la heterogeneidad de los reportes, 
clasificaciones y la inclusión de patologías benignas o malignas 
con pronósticos diversos (4). Esto subraya la importancia de 
considerar estas neoplasias en el diagnóstico diferencial, 
incluso cuando se trata de una presentación inicial infrecuente 
con síntomas cardiovasculares.

El enfoque diagnóstico requiere la combinación de 
técnicas de imagen avanzadas (TC, RM) para definir la 
extensión y compresión vascular, y la biopsia con estudio 
inmunohistoquímico para caracterizar la histología y 
el componente tumoral (11). En nuestro caso, la biopsia 
reveló neoplasia de células redondas con Ki-67 elevado, 
necrosis extensa y positividad para SALL4 y CD117, junto 
con negatividad para marcadores linfoides (CD3, CD20) 
y neuroendocrinos (sinaptofisina, CD30). Esto confirmó 
la morfología de seminoma mediastinal; sin embargo, la 
elevación de AFP, infrecuente en seminomas puros, sugirió la 
presencia de un componente no seminomatoso (saco vitelino/
embrionario) y un comportamiento biológico más agresivo (8).

Figura 4.  Hallazgo intraoperatorio de la masa mediastinal. Se 
aprecia un tejido blanquecino de aspecto heterogéneo con 
áreas nodulares de color amarillento.
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Figura 5.  (A) Células con núcleos hipercromáticos atípicos y nucléolos prominentes ( 4X). (B) Vista de muestra de tejido: neoplasia maligna de 
células redondas con extensa necrosis y aumento de mitosis ( 40X). Tinción en ambas Hematoxilina-Eosina.
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