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RESUMEN

Lacompresion extrinseca de laarteria pulmonar por unamasa mediastinal es una causa extremadamente
rara de estenosis pulmonar. Presentamos el caso de un varén de 22 afos, sin antecedentes médicos
relevantes, que durante una evaluacién prequirtrgica refirid disnea de esfuerzo de tres meses de
evolucién. El ecocardiograma mostré estenosis pulmonar supravalvular y la tomografia de térax reveld
una masa mediastinal gigante que encasillaba grandes vasos y colapsaba la rama pulmonar izquierda.
La biopsia mediastinal y el estudio inmunohistoquimico fueron compatibles con un tumor de células
germinales primario mediastinal con morfologia de seminomay la elevacién sérica de alfafetoproteina,
por lo que se le catalogé como un tumor de células germinales extragonadales de alto riesgo. Este caso
resalta la importancia de la imagen multimodal en el diagnéstico diferencial de masas mediastinales
con compromiso cardiaco compresivo, asi como la correlacién histopatolégica y de marcadores
tumorales para orientar el prondstico y el manejo multidisciplinario.

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

ABSTRA

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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Introduccion

Las masas mediastinales son infrecuentes y, por lo general, en
etapas iniciales, no producen sintomas. Sin embargo, cuando
son de gran tamano, pueden ocasionar compresion cardiaca y
de grandes vasos, manifestdndose con disnea, dolor toracico
e incluso sindrome de vena cava superior. La estenosis
pulmonar supravalvular secundaria a un tumor mediastinal
es una manifestacion aun mas rara, siendo pocos los casos
reportados en la literatura -,

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
“. De estos ultimos, los seminomas mediastinales son raros y
de buen pronéstico; sin embargo, la elevacién concomitante
de algun marcador tumoral sugiere un comportamiento
biolégico no seminomatoso y puede ensombrecer el
prondstico ©.

Reporte de caso

Presentamos el caso de un paciente de sexo masculino de
22 afos, sin antecedentes de importancia, a quien, durante
una evaluacién prequirdrgica por apendicitis aguda, se le
ausculté un soplo sistolico 1lI/VI multifocal. El paciente refirid
disnea de esfuerzo de tres meses de evolucion, 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 lll/VI en un paciente joven planteé la posibilidad
de una cardiopatia congénita acianética, como un defecto
septal interventricular o persistencia del conducto arterioso.
Sin embargo, el hallazgo de onda P de amplitud incrementada
en el electrocardiograma amplié el diagnéstico diferencial a
estenosis pulmonar congénita.

El  ecocardiograma transtoracico (ETT) mostrd
incidentalmente una gran masa de contornos irregulares

y contenido heterogéneo lateral al ventriculo izquierdo,
generando su compresion y desplazamiento hacia el
hemitérax contralateral (Video 1). Destaco un estrechamiento
de la arteria pulmonar a nivel supravalvular con gradiente
obstructivo (velocidad maxima 3,2 m/s, gradiente maximo
40,9 mmHg) (Figura 2); no obstante, las dimensiones de
las cavidades derechas eran normales, asi como la funcion
sistélica del ventriculo derecho (TAPSE 2 cm, onda s” 13 cm/s,
cambio de &rea fraccional 49%) y el acoplamiento ventriculo
derecho-arteria pulmonar (TAPSE/PSAP 0,64) (Video 2). La
funcion sistolica del ventriculo izquierdo fue normal (fraccion
de eyeccion biplanar 55%), aunque con un gasto cardiaco
reducido de 3,6 litros/minuto. Ademas, se encontré efusiéon
pericérdica leve con un pozo mayor de 6 mm.

La tomografia computarizada (TC) de tdérax, abdomen y
pelvis con contraste evidencié una masa mediastinal anterior
gigante (144 x 181 x 160 mm), de bordes lobulados y densidad
heterogénea, con areas de necrosis central y calcificaciones
puntiformes, con extension hacia el hemitérax izquierdo y
desplazamiento del corazén hacia la derecha. Ademas, la
masa encasillaba la aorta ascendente, el arco adrtico, parte
de la aorta tordcica, las carétidas, y comprimia el tronco
pulmonar con un area transversal de 1,49 cm2 en el punto
de maximo estrechamiento, colapsando la rama pulmonar
izquierda, sin evidencia de infiltracion directa (Figura 3).
No se observaron lesiones metastasicas ni adenopatias
regionales o extrarregionales. En la resonancia magnética (RM)
cardiaca, la masa mostré sefial heterogénea isointensaenT1 e
hiperintensa en T2, restriccion a la difusion y areas necréticas
centrales, con realce progresivo tras la administracién de
contraste y, ademds, colapso de la rama pulmonar izquierda
sin invasién miocardica (Figura 3).

Se realizaron dos biopsias percutdneas guiadas por TC. La
primera mostré proliferacion de células redondas con atipia
y tabiques fibrosos, inmunohistoquimica negativa para CD3,
CD20, panqueratina y BCL-2, pero un Ki-67 del 70%, indicando
una proliferacién celular muy alta. La segunda biopsia,
indicada debido a que la primera no permitié establecer un
diagnéstico definitivo, confirmé neoplasia de células redondas
y descarté linfoma; ademads, fue negativa para sinaptofisina y
CD30. Finalmente, la biopsia de la pieza quirdrgica mediastinal

Figura 1. Electrocardiograma de doce derivaciones. Destacan taquicardia sinusal 112 Ipm y onda P pulmonar en DIl con amplitud de 0,3
mV'y 0,04 milisegundos de duracién. Ademas, trastorno inespecifico de repolarizacién en precordiales y cara lateral.
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Figura 2. Estenosis pulmonar supravalvular por ETT. El Doppler continuo mostré incremento de velocidad y
gradiente maximos compatibles con estenosis pulmonar.

Figura 3. (A) Tomografia de térax con contraste, en la imagen superior la flecha sefala el efecto compresivo sobre
las cavidades izquierdas y su desplazamiento contralateral; abajo, la flecha sefala el estrechamiento de la arteria
pulmonar principal que genera un efecto obstructivo con elevacién de velocidades y gradientes en el ultrasonido.
(B) Resonancia magnética de térax que muestra el colapso de la rama pulmonar izquierda.
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evidencié neoplasia maligna de células redondas, con necrosis
extensa, aumento de mitosis y positividad para SALL4y CD117,
compatible con seminoma mediastinal (Figuras 4y 5).

Los exdmenes de laboratorio mostraron anemia
microcitica e hipocrémica, 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), asi como linfopenia con linfocitos al 7,1% (VN 25-40).
El NT-proBNP fue de 398 pg/mL (VN <100). Otros hallazgos
bioquimicos incluyeron fosfatasa alcalina 480 U/L (VN 40-
129). Los marcadores tumorales estuvieron elevados, con LDH
2599 U/L (VN 135-225), alfafetoproteina (AFP) 169 ng/mL (VN
0-7)y B-HCG 71 mUI/mL (VN <2).

Durante la evolucion, el paciente desarrollé sindrome de
vena cava superior y fue sometido a cirugia de exéresis del
tumor mediastinal de emergencia. Durante el procedimiento
presenté paro cardiorrespiratorio que no respondié a las
maniobras de reanimacion cardiopulmonar avanzadas, con
muerte intraoperatoria.

Discusion

La estenosis pulmonar supravalvular es una rara forma de
estenosis pulmonar y constituye un reto diagndstico. La
causa congénita es la mas frecuente; sin embargo, puede
desarrollarse después de una intervencién quirdrgica en la
arteria pulmonar, la infeccién por rubéola y, mucho mas rara

Figura 4. Hallazgo intraoperatorio de la masa mediastinal. Se
aprecia un tejido blanquecino de aspecto heterogéneo con
areas nodulares de color amarillento.

aun, por tumores mediastinales que generen compresién
del tronco pulmonar o de sus ramas ©. En este caso, la disnea
progresiva, el soplo sistélico multifocal y la onda P pulmonar
inclinaron el diagndstico inicial hacia una cardiopatia
congénita acianética. Sin embargo, el hallazgo incidental de
una masa de grandes dimensiones replanteé el diagndstico
hacia una causa extrinseca con repercusién hemodindmica y
sistémica.

El ETT permitié evaluar el efecto hemodinamico
obstructivo de la masa mediastinal sobre la arteria pulmonar;
la TC y la RM determinaron con precision el punto de
estrechamiento del tronco pulmonar por encima del plano
valvular y el colapso de su rama izquierda, y el estudio
histopatolégico confirmé la causa neoplasica obstructiva.
Ademads, se observd una extension local significativa, pero
sin invasién miocardica, aspecto clave ya que la infiltracién
cardiaca confiere un peor pronéstico y condiciona el abordaje
terapéutico. Esto resalta la utilidad de la imagen multimodal
para guiar el proceso de diagnéstico y tratamiento e incluso
establecer el prondstico de un tumor mediastinal “7,

Los tumores del mediastino anterior en pacientes jovenes
se resumen cldsicamente como «los cuatro T»: timoma,
teratoma (y otros tumores germinales), tiroides (bocio
ectdpico o carcinoma) y «terrible linfoma» “. Los seminomas
mediastinales primarios son tumores de células germinales
poco frecuentes, localizados tipicamente 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 propensién inicial a metastatizar y una presentacion
clinica frecuentemente inespecifica, lo que puede retrasar su
diagnostico ), En un estudio en 120 pacientes con diagnédstico
de seminoma mediastinal, los sintomas mas frecuentes fueron
dolor toracico (32,4%), disnea (12,9%) y sindrome de vena cava
superior (9%); sin embargo, se ha descrito que hasta un tercio
de los pacientes permanece asintomatico al momento del
diagnéstico (32,4%) 1),

La verdadera incidencia de masas mediastinales es dificil
de establecer debido a la heterogeneidad de los reportes,
clasificacionesy lainclusion de patologias benignas o malignas
con prondsticos diversos “. Esto subraya la importancia de
considerar estas neoplasias en el diagnéstico diferencial,
incluso cuando se trata de una presentacion inicial infrecuente
con sintomas cardiovasculares.

El enfoque diagnostico requiere la combinacion de
técnicas de imagen avanzadas (TC, RM) para definir la
extensién y compresion vascular, y la biopsia con estudio
inmunohistoquimico para caracterizar la histologia y
el componente tumoral “". En nuestro caso, la biopsia
revelé 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 confirmd
la morfologia de seminoma mediastinal; sin embargo, la
elevaciéon de AFP, infrecuente en seminomas puros, sugirio la
presencia de un componente no seminomatoso (saco vitelino/
embrionario) y un comportamiento bioldgico mas agresivo ©.
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Figura 5. (A) Células con nucleos hipercromaticos atipicos y nucléolos prominentes ( 4X). (B) Vista de muestra de tejido: neoplasia maligna de
células redondas con extensa necrosis y aumento de mitosis (40X). Tincién en ambas Hematoxilina-Eosina.

Segun la clasificacion del International Germ Cell Cancer
Collaborative Group (GCCCG, por sus siglas en inglés),
independientemente del nivel de marcadores tumorales o
de metdéstasis a distancia, este caso se sitla en la categoria
de riesgo pobre. Aunque histolégicamente la neoplasia
presentdé morfologia de seminoma, la elevacion de AFP
determina que, para fines terapéuticos, este tumor se
considere no seminomatoso de alto riesgo y con indicacién
de quimioterapia combinada segun guias de practica clinica
internacionales como NCCN, ESMO y EAU Guidelines ©12,

Desde el punto de vista fisiopatolégico, la masa
gener6 un sindrome de compresion mediastinal,
complicacion potencialmente mortal que requiere manejo
urgente. La compresién critica sobre grandes vasos y la
dificultad respiratoria progresiva ilustran como las masas
mediastinales grandes pueden simular o exacerbar
patologias cardiovasculares, afectando la hemodinamica e
incrementando el riesgo perioperatorio.

En conclusién, las masas mediastinales, aunque
infrecuentes, deben considerarse en el diagnéstico diferencial
de soplos cardiacos nuevos y disnea progresiva en pacientes
jovenes, especialmente cuando se acompafan de sintomas
sistémicos o signos de compresion mediastinal. En este
caso, la masa correspondid a un tumor de células germinales
mediastinales con morfologia de seminomay elevacion de AFP,

lo que determiné un manejo como tumor no seminomatoso
(quimioterapia). El uso de la imagen multimodal permitié
definir el estadiaje de la masa, asi como el compromiso de
grandes vasos y vias respiratorias, anticipando complicaciones
potencialmente graves como el sindrome de vena cava
superior o colapso hemodindmico. Esto subraya laimportancia
de un enfoque diagndstico integral que incluya la clinica, la
imagen multimodal y biomarcadores para un diagndstico y
tratamiento oportunos.

Consideraciones éticas
Se obtuvo en consentimiento informado de un familiar directo
del paciente para la recopilacién de datos y publicaciéon de
este caso. Se garantiz6 en todo momento la confidencialidad
de los datos del paciente.
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