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Tumorile neurogene ale mediastinului posterior
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Rezumat

Mediastinul posterior constituie spatiul potential situat de
fiecare parte a coloanei vertebrale, intre aceasta si portiunile
adiacente ale coastelor - santurile paravertebrale. Dintre tumo-
rile mediastinului posterior, cel mai frecvent intilnite sunt
tumorile neurogene (75%), restul de 25% sunt reprezentate de
un grup heterogen de tumori rare incluzind teratoame, lim-
foame, sarcoame si alte leziuni din afara granitelor mediastinale
proiectate la acest nivel. Excizia chirurgicald, prin toracotomie
sau miniinvaziv, este prima linie de tratament in tumorile de
mediastin posterior. Tumorile cu extensie in canalul medular
(tumorile in clepsidra) ce constituie aproximativ 10% din
tumorile mediastinului posterior, necesitd un abord multidisci-
plinar: chirurg toracic si neurochirurg. Prezentdm experienta
Clinicii de Chirurgie Toracicd in chirurgia tumorilor neuro-
gene a santurilor paravertebrale pe o perioada de 9 ani (2001 -
2010). Sunt analizate 42 de cazuri internate si operate in
aceasta perioada.

Cuvinte cheie: tumori neurogene, mediastin posterior, tumori
in clepsidra

Abstract
Neurogenic tumors of the posterior mediastinum

The posterior mediastinum is the potential space along each
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side of the vertebral column and adjacent proximal portions of
the ribs - the paravertebral sulci. From the posterior mediastinal
tumors, the most commonly encountered are the neurogenic
tumors (75%), the remaining 25% are represented by a hetero-
genous group of rare tumors including teratoma, lymphoma,
sarcoma and other lesions arising outside the mediastinum and
projecting into the posterior compartment. Surgical excision,
by thoracotomy or miniinvasive techniques, is the first line of
treatment in the posterior mediastinal tumors. Tumors with
extension into the spinal canal (dumbbell tumors), accounting
for nearly 10% of the posterior mediastinal tumors, require a
multidisciplinary approach: thoracic surgeon and neurosurgeon.
We present the experience of the “Carol Davila” University of
Medicine and Pharmacy Thoracic Surgery Clinic in the surgery
of neurogenic posterior mediastinal tumors throughout a 9 year
period (2001 - 2010). 42 cases admitted and operated in this

period are being analysed.

Key words: neurogenic tumors, posterior mediastinum, dumb-
bell tumors

Introducere

Mediastinul este regiunea anatomici localizatd in centrul
toracelui si delimitatd de pleurele mediastinale, fata posterioara
a sternului, coloana vertebrald cu portiunea de inceput a
coastelor, apertura toracici superioari si diafragm; contine toate
organele toracice cu exceptia pliamanilor. Existi mai multe
impértiri topografice ale mediastinului, cea mai folositd fiind
cea in trei compartimente a lui T. Shields: compartiment
anterior, visceral si santurile paravertebrale (1). Acestea din
urmi constituie compartimentul posterior al mediastinului
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reprezentand spatiul potential situat de fiecare parte a coloanei
vertebrale, intre ea si portiunile adiacente ale coastelor.

Tumorile care apar cel mai frecvent in mediastinul
posterior sunt tumorile neurogene. Ele constituie aproximativ
20-30% dintre tumorile mediastinale si 75% dintre cele ale
mediastinului posterior. Restul de 25% sunt reprezentate de un
grup heterogen de tumori rare incluzand teratoame, limfoame,
sarcoame si alte leziuni din afara granitelor mediastinale proiec-
tate la acest nivel (2).

Material

in Clinica de Chirurgie Toracica pe o perioada de 9 ani (2001
- 2010) au fost internati si operati 51 de pacienti cu tumori de
mediastin posterior dintre care 42 au prezentat tumori neuro-
gene. Lotul este astfel constituit din 22 babati (52,38%) si 20
femei (47,62%) cu varste cuprise intre 12 si 71 de ani. Dintre
acestia 3 pacienti au avut sub 16 de ani si 39 peste 16 de ani
(Fig. 1).

Rezultate

Din punct de vedere histopatologic au fost diagnosticate 37 de
tumori neurogene benigne — 18 neurilemoame (schwanoame),
12 neurofibroame, 6 ganglioneuroame, 1 paragangliom si 5
tumori neurogene maligne - 3 ganglioneurobalstoame si 2
sarcoame neurogene (MPNST - malignant peripheral nerve
sheath tumor) (Fig. 2). In functie de varsts, la cei 3 copii (sub
16 de ani) s-au intalnit doar tumori maligne.

Din punct de vedere al simptomatologiei 26 dintre pacientii
cu tumori benigne au fost asimptomatici, iar 11 simptomatici.
Dintre simptome s-au inregistrat: dureri la nivelul hemitoracelui
afectat, in unele cazuri cu iradiere la nivelul membrelor supe-
rioare in 7 cazuri, semne neurologice (parestezii, deficit motor,
sindrom Claude Bernard Horner) la 3 pacienti, tuse, dispnee la
efort si greturi, varsituri, dureri abdominale la cate un pacient.
Dintre cei cu tumori maligne 3 au fost simptomatici: cu dureri
(3), tuse (3), dispnee de efort (2), astenie fizica (1), iar doi au fost
asimptomatici (Fig. 3).

La pacientii cu tumori benigne s-au practicat 35 de tumorec-
tomii ideale, iar la 2 pacienti au fost necesare, pe langd tumorec-
tomie, si alte interventii - rezectia coastei | intr-un caz; diver-
ticulectomie esofagiand impreuni cu cura chirurgical a herniei
gastrice transhiatale la un alt caz cu aceastd asociere lezionala.
Cele 5 interventii chirurgicale la pacientii cu tumori maligne au
constat in: pneumonectomie cu rezectie de diafragm si pericard
si reconstructie cu plasd; tumorectomie reductionald; tumorec-
tomie ideald; tumorectomie reductionald si pneumo-nectomie
dreaptd cu pleurectomie parietald si rezectie de nerv frenic,
tumorectomie cu rezectie parietald arcuri posterioare C6 — C7 si
parietoplastie procedeu spider web si plasi mersilene (Tabelul 1).

In 7 cazuri a fost necesar abordul multidisciplinar chirurg
toracic — neurochirurg pentru excizia tumorilor cu extensie in
canalul medular (4 tumori benigne si doua maligne). In trei
cazuri, cu tumori benigne, s-au practicat rezectii miniminvazive,
una prin toracoscopie si doud prin CTVA (Fig. 4).

Mortalitatea a fost zero si morbiditatea minimd: un
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Tabelul 1. Tipuri de operatii
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Tumori Benigne

Tumori maligne

Tumorectomie ideald 35 Tumorectomie ideala 1
Tumorectomie ideald cu rezectia coastei | 1 Tumorectomie reductionala 1
Tumorectomie ideals, diverticulectomie esofagiani Pneumonectomie cu rezectie de diafragm si pericard si
si cu cura chirurgicald a herniei gastrice transhiatale 1 reconstructie cu plasd 1
Tumorectomie reductionala si pneumonectomie dreapta
cu pleurectomie parietald si rezectie de nerv frenic 1
Tumorectomie cu rezectie parietald arcuri posterioare C6-C7
si parietoplastie procedeu spider web si plasi mersilene 1

sindrom Claude Beranrd Horner, o dermiti alergica de contact,
o faringiti acuti si un glob vezical.

Discutii

Tumorile neurogene provin din celule ce deriva din creasta
neurald. Sunt clasificate in benigne si maligne, iar in functie
de tesuturile de origine: in tumori cu origine in nerv (neurile-
mom, neurofibrom, sarcom neurogenic), tumori ale sistemului
nervos autonom (ganglioneurom, ganglioneuroblastom, neuro-
blastom)
citom, paragangliom). La adulti peste 90% dintre ele sunt
benigne (3), pe cand la copii majoritatea sunt maligne (60%)
@. In studiul nostru la aduti am intalnit 94,87% tumori
benigne (39 de cazuri) si 5,12% maligne (2 cazuri), iar la copii
am intalnit numai tumori maligne (100%).

Numarul de copii inclusi in studiu este totusi mic datorita
profilului spitalului orientat in principal spre populatia adulta.

Tumorile benigne cu origine in nerv sunt neurilemomul,
neurofibromul si tumora cu celule granulare (4). Neurilemomul
(schwanomul) are origine in celulele Schwann, macroscopic este
o tumord incapsulatd, fermd, dar care poate prezenta zone
chistice sau calcificari. I se descriu trei subtipuri: schwanomul
plexiform constituit din multipli noduli tumorali ce apare la
pacientii cu neurofibromatozi (maladie Recklinghausen),

si tumori ale sistemului paraganglionar (feocromo-

schwanomul celular ce microscopic prezinti un aspect asemana-
tor cu fibrosarcomul si schwanomul melanotic ce are culoare
negru-albdstruie prin prezenta unei cantititi crescute de
melaninid (4). Neurofibromul este constituit din celule
Schwann, celule perineurale si fibre nervoase cu aspect dezorga-
nizat, iar macroscopic apare ca o tumori boselata, pseudo-incap-
sulatd. Un subtip este neurofibromul plexiform constituit din
multiple tumori de-a lungul unui nerv periferic. Se intalneste
frecvent in cadrul neurofibromatozei (5). Degenerarea maligna,
intalnitd mai ales la pacientii cu boald Recklinghausen, este
destul de rara (4-5%) (4). Tumorile cu celule granulare sunt rare,
au origine in celulele Schwann, se intalnesc mai frecvent la
nivelul tegumetelor sau a tesutului celular subcutanat si foarte
rar la nivelul mediastinului posterior (4). In studiul nostru
tumorile cu origine in nerv au fost cel mai frecvent intalnite
71,42% (30 de cazuri din 42 tumori de mediastin posterior),
neurilemoamele constituind 42,85% (18) iar neurofibroamele,
pe locul 2 ca frecvents, cu 28,57%.

Tumorile maligne cu origine in nerv sunt reprezentate

de tumora malignd de teaci de nerv periferic (malignant
peripheral nerve sheath tumor - MPNST), denumirea preferati
actual fatd de sinonimele mai vechi: sarcom neurogenic,
schwanom malign sau neurofibrosarcom (6). Este o tumori rari
constituind 3% - 10% din sarcoamele tesuturilor moi (7);
dintre tumorile neurogene ale mediastinului reprezintd mai
putin de 1% - 2% (4). Apare mai frecvent la pacientii cu
maladie Recklinghausen, dupi o perioada de latenta de 10 - 20
de ani (4). In studiul nostru, am intalnit 2 cazuri de MPNST:
unul la adult si unul la copil.

Dintre tumorile sistemului nervos autonom cele benigne
sunt reprezentate de ganglioneuroame. Sunt cele mai frecvente
tumori neurogene benigne la copii, dar pot fi intalnite si la
adulti. Apar ca tumori incapsulate paravertebrale, extensia in
canalul medular fiind rara (8). In studiul nostru am intalnit 6
cazuri (14,28% din tumorile neurogene), toate la adulti.

Tumorile maligne ale sistemului nervos autonom sunt
reprezentate de ganglioneuroblastom si neuroblastom (6). Apar
frecvent la copii si rar la adulti. Neuroblastomul este o tumora
maligna de agresivitate extremd alcituitd in mai mult de 50%
din neuroblasti, ganglioneuroblastomul fiind o forma mai
diferentiatd constituitd in mai mult de 50% din celule
ganglionare mature (9). Pot prezenta calcificiri. In studiul
nostru am intalnit 3 cazuri de ganglioneuroblastom: doud la
copii si unul la adult.

Tumorile sistemului paraganglionar sunt reprezentate de
feocromocitom - tumoré biologic activd, secretantd de cate-
colamine si paragangliom - nesecretant. Pot fi benigne si
maligne. In mediastin se intalnesc mai putin de 2% din
totalul feocromocitoamelor. Pot fi simptomatice prin secretia
de catecolamnie cu hipertensiune arteriala persistenta si/sau
paroxisticd sau prin efectul local de masa; paraganglioamele
se prezintd doar prin efectul local (10). Sunt foarte rare in
studiul nostru am intalnit un singur caz de paragangliom.

Tumorile mediastinului posterior sunt frecvent asimpto-
matice, fiind descoperite la examene radiografice de control.
Simptomele, cand apar, se datoreazi compresiei structurilor
adiacente: nervoase (dureri toracice, sindrom Claude Bernard
Horner, deficit motor la nivelul membrului superior), aeriene
(tuse, dispnee), vasculare (sindromul de veni cavi superioars)
(2) (4). Tumorile cu extensie in canalul medular pot determina
sindroame de compresie spinald. Tumorile benigne sunt
frecvent asimptomatice, pe cind cele maligne sunt mai
frecvent simptomatice producand compresii sau obstructii prin
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invazia structurilor adiacente. Invazia peretelui toracic sau a
pleurei poate duce la aparitia pleureziei. In tumorile maligne
pot apérea si semne generale: scidere ponderals, febra, astenie.
Feocromocitoamele prin secretia de catecolamine duc la
aparitia hipertensiunii arteriale (10). Tumorile cu origine in
sistemul nervos autonom pot secreta catecolamine sau VIP
generand eritem, diaree, distensie abdominala (11). In studiul
nostru 70,27% (26) din pacientii cu tumori benigne au fost
asimptomatici iar 29.73% au fost simptomatici, cel mai intal-
nit simptom fiind durerea - la 7 pacienti (18,91%). Dintre cei
cu tumori maligne 3 au fost simtomatici si doi asimptomatici.

Dintre examenele de laborator sunt de notat determinarea
nivelelor serice a catecolaminelor si urinare a acidului
vanilmandelic si homovanilic mai ales la copii cu tumori de
mediastin posterior (neuroblastom, ganglioneuroblastom) (12)
si la pacientii cu suspiciune de feocromocitom (10).

Dintre examenele imagistice radiografia toracica de fata,
de control sau efectuata pentru alt patologie, poate duce la
evidentierea tumorilor neurogene asimptomatice care pe
radiografia de profil se proiecteazd posterior, la nivelul
santurilor paravertebrale. Poate evidentia modificari osoase
locale - eroziuni in special in cazul tumorilor maligne,
largirea spatiului intercostal sau a giurii de conjugare (4,5).

Examenul CT este cel mai des folosit in diagnosticul
tumorilor mediastinului posterior permitdnd determinarea
localizirii acestora, a relatiilor cu structurile inconjuritoare
si eventual prezenta metastazelor (4).

RM-ul este examenul de electie in investigarea extensiei
intraspinale sau a invaziei vasculare (5) (13).

Examenele scintigrafice cu MIBG (1131 metaiodobenzil
guanidind) se folosesc in identificarea feocromocitoamelor
sau neuroblastoamelor (5) (10).

Tomografia cu emisie de pozitroni (PET) este utild in
identificarea feocromocitoamelor folosind ca agenti 11C-hidro-
xiefedrina, 11C-epinefrina si/sau 18F-fluorodeoxiglucoza (10).

Excizia chirurgicald, prin toracotomie sau miniinvaziv, este
prima linie de tratament in tumorile de mediastin posterior
(11). In cazul tumorilor benigne excizia completd este de
reguld curativd. Tratamentul neurofibroamelor poate necesita
si rezectia nervului de origine (4). Tumorile neurogene benigne
ale santurilor paravetebrale sunt candidate ideale pentru
tehnici chirurgicale miniminvazive (14). Contraindicatiile
acestui abord constau in dimensiunea tumorii peste 6 cm,
extensia intraspinald si/sau pozitia tumorii (apex, unghiul
costodiafragmatic) (14).

Tumorile cu extensie in canalul medular (tumorile in
clepsidrid) ce constituie aproximativ 10% din tumorile
mediastinului posterior, necesitd un abord multidisciplinar:
chirurg toracic si neurochirurg (12) (15). Excizia se poate face
in sedinte operatorii diferite fiind rezolvatd dupd caz intai
portiunea intracanalard a tumorii si apoi cea mediastinald sau
vice-versa, procedeu mai rar folosit in prezent (16). Pentru
rezolvarea in aceeasi sedintd operatorie sunt descrise metoda
Akwari - doud incizii separate, paravertebrald cu laminectomie
si excizia portiunii intracanalare si toracotomie cu excizia
poartiunii intratoracice; metoda Grillo cu incizie unicé para-
leld cu arcul costalsi apoi incurbatd superior paravertebral;

metoda Higashyiama cu incizie paravertebrald, laminectoine,
rezolvarea portiunii intracanalare si ulterior excizia tumorii
prin toracoscopie (5). In seria noastra 7 pacienti (16,66%) au
necesitat abord multidisciplinar din care la 6 s-a practicat
exciza formatiunii tumorale in aceeasi sedintd operatorie, doar
intr-un caz practicand-se interventii succesive.

Tumorile maligne necesitd rezectie in bloc, atunci cand
este posibild si limfadenectomie regionala. Cand rezectia in
totalitate nu este posibild, se pot practica interventii pentru
prevenirea sau inliturarea compresiei spinale. Radioterapia
postoperatorie se foloseste pentru prevenirea recidivelor mai
ales in cazurile cu rezectii incomplete. Tratamentul chimio-
terapic are indicatie in tumorile diseminate sau in combinatie
cu radioterapia pentru tumorile inoperabile (4,5,6).

Prognosticul tumorilor neurogene benigne ale santurilor
paravertebrale este in general excelent, recidivele sunt foarte
rare, apar in special la pacientii cu maladie Recklinghausen
la care exista si un risc crescut de malignizare (4).

Prognosticul tumorilor neurogene maligne este rezervat (6).
In neurosacoame rata de supravietuire este de aproximativ
50%, un prognostic mai prost avind pacientii cu maladie
Recklinghausen (4). Neuroblastoamele intratoracice au un
prognostic mai bun ca cele extratoracice, rata de supravietuire
fiind de 70% 1la 5 ani la copii, sunt insi mult mai agesive la
adulti. Ganglioneuroblastoamele sunt in general mai putin
agresive ca neuroblastoamele si au un prognostic mai bun (4).
Feocromocitoamele si paraganglioamele maligne sunt agresive
local si pot da metastaze chiar si la mult timp post rezectie, rata
de supravietuire la 5 ani fiind de 50% (10).

Concluzii

Majoritatea tumorilor de mediastin posterior sunt benigne (in
studiul nostru 88,09%), fiind astfel candidate ideale pentru
procedee miniinvazive.

Procentul mai mare de pacienti simptomatici intalnit in
studiul nostru fata de cele citate in literatura de specialitate se
datoreaza probabil tendintei nationale a populatiei de a nu se
prezenta la medic si la examene de control decat dupa aparitia
simptomelor. Aceasta subliniaza inci o datd necesitatea unei
mai bune educatii sanitare generale.

Colaborarea interdisciplinara, chirurg toracic - neuro-
chirurg, este esentiald in rezolvarea cazurilor complexe cu
extensie tumorala la nivelul canalului medular. Recomandam
rezolvarea cazurilor in aceeasi sedinté operatorie.

Cura chirurgicald a tumorilor maligne a santurilor paraver-
tebrale constd, de reguld, in interventii laborioase, necesitand
rezectii largi, necesitdnd echipe cu experientd si\sau dupa caz,
multidisciplinare (chirurg toracic, neurochirurg, ortoped,
plastician).
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