Revista de Pediatria “‘
OFCL:

Submetido: 19/12/2024
Aprovado: 12/02/2025
DOI: http://dx.doi.org/10.31365/issn.2595-1769.2025.0360

Tumor congénito de mediastino: um relato de caso
Congenital mediastinal tumor: a case report
Tumor mediastinico congénito: informe de un caso

Julia Venturi de Souza'?

Simone Cristina Padilha Stadinick®?
Luis Claudio Hobus*

Samantha Cristine Lopes®®
Eduardo Garcia Carvalho®®

Maria Eduarda Shorz*’

Yasmin Minatti'?

Danton Capistrano Ferreira®®

Ana Luiza Nardelli-Kiih1%°

L Universidade para o desenvolvimento do Alto Vale do Itajai, Medicina - Rio do Sul-SC, Brasil.
20RCID: https://orcid.org/0009-0007-8384-9315
3 ORCID: https://orcid.org/0000-0001-5966-6526
4 ORCID: https://orcid.org/0009-0006-6180-5445
5 ORCID: https://orcid.org/0000-0002-9998-6492
5 ORCID: https://orcid.org/0009-0009-1599-7505
7 ORCID: https://orcid.org/0009-0006-3111-3835
8 ORCID: https://orcid.org/0009-0002-6605-5162
S ORCID: https://orcid.org/0009-0004-4810-1879
10ORCID: https://orcid.org/0009-0007-9840-7413

Autor correspondente:
Julia Venturi de Souza
E-mail: juliaventuri.souza@unidavi.edu.br

RESUMO

Introdugdo: Os tumores mediastinais sdo massas neoplasicas que se alojam na cavidade mediastinal. Nesta cavidade, alojam-se estruturas como o coragdo,
timo, traqueia, esdfago, artéria aorta, linfonodos, glandula tireoide e paratireoide. Apesar de raros, os tumores de mediastino na faixa etdria pediatrica
possuem grande morbimortalidade, sendo em mais do que 60% dos casos assintomaticos. Objetivo: O objetivo geral é relatar um caso de tumor de
mediastino com compressdo pulmonar em recém-nascido. Este é um estudo observacional e descritivo do tipo relato de caso, realizado a partir de dados de
prontudrio de um hospital tercidrio. Descri¢do do caso: Paciente recém-nascido apresentou desconforto respiratério ao nascimento e foi diagnosticado
através de exames de imagem com tumor de mediastino, localizado em hemitdrax esquerdo. O paciente foi submetido a remogdo do tumor no primeiro dia
de internagdo, permanecendo em suporte hemodinamico, evoluindo a ébito no 62 dia de internagdo. Discussdo: O relato de um caso de tumor mediastinal
raro no periodo neonatal nos alerta sobre a importancia de um pré-natal bem-feito. O seguimento com estudo por métodos de imagem realizado por
profissionais aptos, a fim de diagnosticar precocemente malformagdes fetais potencialmente graves e o nascimento ocorrer em local adequado para o
acompanhamento necessario, pode reduzir a morbidade e mortalidade neonatal. O presente trabalho foi aprovado eticamente sobre o nimero de registro

6.146.068 e seguiu os preceitos do CARE Guideline.
Palavras-chave: Pediatria; Neoplasias do Mediastino; Hemangioma.

ABSTRACT

Introduction: Mediastinal tumors are neoplastic masses that lodge in the
mediastinal cavity. This cavity contains structures such as the heart,
thymus, trachea, esophagus, aorta, lymph nodes, thyroid and
parathyroid glands. In more than 60% of cases, mediastinal tumors are
asymptomatic. In the pediatric age group, they present high morbidity
and mortality, despite their rarity. Objective: The main objective of this
study is to describe a congenital mediastinal tumor. This observational
and descriptive case report study was carried out through medical record
data from a tertiary hospital. Case description: Newborn patient
presented discomfort at birth. Imaging exams performed subsequently
demonstrated a mediastinal tumor, located in the left hemithorax. The
patient underwent tumor removal surgery on the first day of
hospitalization, remaining on hemodynamic support, progressing to
death on the 6th day of hospitalization. Discussion: Describing a case of
a rare mediastinal tumor in the neonatal period alerts us to the
seriousness of well-done prenatal care. Follow-up of the study using
imaging methods carried out by qualified professionals, to diagnose
potentially important fetal malformations early and to have the birth in
a suitable location for the necessary monitoring, can reduce neonatal
morbidity and mortality. This study was ethically approved under
registration number 6,146,068 and the precepts of the CARE Guideline.
Keywords: Pediatrics; Mediastinal Neoplasms; Hemangioma.
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RESUMEN

Introduccion: Los tumores mediastinicos son masas neoplasicas
ubicadas en la cavidad mediastinica. Esta cavidad contiene estructuras
como el corazdn, el timo, la trdquea, el eséfago, la aorta, los ganglios
linfaticos, la glandula tiroides y las glandulas paratiroides. Aunque raros,
los tumores mediastinicos en la edad pediatrica presentan una alta
morbilidad y mortalidad, siendo asintomaticos en mas del 60% de los
casos. Objetivo: El objetivo general es reportar un caso de tumor
mediastinico con compresidon pulmonar en un recién nacido. Este es un
estudio de caso observacional y descriptivo, basado en datos de historias
clinicas de un hospital de tercer nivel. Descripcién del caso: Un recién
nacido presentd dificultad respiratoria al nacer y fue diagnosticado
mediante exdmenes de imagen con un tumor mediastinico ubicado en el
hemitérax izquierdo. El paciente fue sometido a la extirpacion del tumor
el primer dia de hospitalizacién, permanecié con soporte hemodinamico
y fallecié el sexto dia de hospitalizacion. Discusién: El reporte de un caso
raro de tumor mediastinico en el periodo neonatal nos alerta sobre la
importancia de una atencidn prenatal bien realizada. El seguimiento
mediante estudios de imagen realizados por profesionales cualificados,
para diagnosticar precozmente malformaciones fetales potencialmente
graves, y el parto en un lugar adecuado para el seguimiento necesario,
pueden reducir la morbilidad y la mortalidad neonatal. Este trabajo fue
aprobado éticamente con el nimero de registro 6.146.068 y sigui6 los
preceptos de la Guia CARE.

Palabras clave: Pediatria; Neoplasias mediastinicas; Hemangioma.
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INTRODUCAO

Tumores, de forma geral, advém de
mutagdes, em oncogenes, genes de microRNA
e genes supressores de tumores. Alteragdes
genéticas levam as células cancerigenas a
proliferacdao exacerbada, atingindo os tecidos
subjacentes e prejudicando sua
funcionalidade.? Tumores congénitos
representam apenas 1,5-2% de todos os
tumores pedidtricos.> Fatores de risco
relacionados ao estilo de vida ndo possuem
influéncia documentada no desenvolvimento
de neoplasias na infancia.® Todavia,
neoplasias na infancia comumente tém
natureza embriondria.3

Os tipos predominantes de canceres
pediatricos (0-19 anos) sdo leucemia (28%), do
sistema nervoso central (26%) e linfomas
(8%).%°

O mediastino é uma cavidade que aloja
diversos 6rgdos, sendo dividido em
compartimentos: anterior, médio e
posterior.* Os sintomas associados aos
tumores mediastinais envolvem dispneia,
tosse e disfagia, com apresentacdes
diferentes a depender do compartimento
cavitario atingido.”

As lesdes mais frequentemente
encontradas no mediastino sdo timomas,
tumores neurogénicos e cistos benignos.® No
mediastino anterior, a tipificagdo maligna
mais comum ¢é relacionada a linfomas,
leucemias, timomas e tumores de células
germinativas. No  mediastino  médio,
encontram-se linfadenopatias relacionadas a
leucemias ou linfomas, geralmente associados
a tumores de mediastino anterior. No
compartimento posterior, ha a
predomindncia de neuroblastoma.® Os
sintomas associados aos tumores
mediastinais envolvem dispneia, tosse e
disfagia, com apresentacbes diferentes a
depender do compartimento cavitdrio
atingido.>

0 prognostico de tumores
mediastinais depende de varios fatores. Além
da remocdo e/ou tratamentos adjuvantes
como quimioterapia e radioterapia, o
paciente é submetido a anestesia e internacao
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prolongada, estando sujeito a outras
condicdes, sendo, por exemplo, a morte por
sepse uma das razbes para desfecho
negativo.” Percebe-se que o0 manejo
adequado para os tumores de mediastino na
infancia tem devida importancia na
morbimortalidade infantil .

DESCRIGCAO DO CASO

Paciente masculino, nascido em
hospital de pequeno porte. Pré-natal com oito
consultas realizadas sem intercorréncias.
Foram realizadas trés ultrassonografias
obstétricas com doppler, sendo duas
morfoldgicas, no primeiro e segundo
trimestres de gestacdo. Nenhum dos exames
de imagem detectou alteragdes no feto. As
sorologias maternas para sifilis, HIV, hepatite
B e hepatite C foram ndo reagentes;
toxoplasmose suscetivel, rubéola imune e
cultura de agar sangue para Streptococcus do
grupo B positiva. A made teve Covid-19 no
segundo trimestre da gestacdo, sem sinais de
gravidade. Fez tratamento para infeccdo do
trato urindrio no terceiro trimestre, sem
intercorréncias. Fazia uso de Sertralina®.

A idade gestacional estimada no
momento do parto via ecocardiograma fetal
era de 37 semanas e 5 dias. Foi realizada
cesarea eletiva, apds bolsa rota cinco horas
antes do parto. Ao nascimento, o paciente
apresentou desconforto respiratério, com
piora em decubito dorsal, escala de APGAR 6
e 6. Foi realizada radiografia de tdrax
mostrando  consolidacdo  extensa em
hemitdrax esquerdo, necessitou de intubacao
orotraqueal e ventilaggo mecanica. O
paciente foi encaminhado ao hospital
terciario de referéncia.

Na admissdo em Unidade de Terapia
Intensiva (UTI), o neonato apresentava
ausculta pulmonar com murmdurio vesicular
diminuido em hemitérax esquerdo, quedas de
saturacdo atingindo 92% e bradicardia. Foram
ajustados os parametros de ventilacdo
mecanica, com melhora do padrdo
respiratorio. A radiografia de tdrax evidenciou
a presenca de massa de grande volume em
hemitorax esquerdo (Figura 1).
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Figura 1 - Radiografia de térax realizada em incidéncia antero-posterior evidenciando massa de
grande monta em hemitdrax esquerdo

Foram aventadas hipdteses de
pneumonia extensa ou massa mediastinal.
Iniciado tratamento via endovenosa com
Ampicilina e Gentamicina frente a suspeita de
pneumonia. Para complementacdo do estudo,
foi realizada uma tomografia de térax, que

mostrou uma massa em hemitérax esquerdo,
direcionada para mediastino anterior,
medindo cerca de 6,0 x 4,2 cm (Figura 2). Em
seguida, foi realizada avaliacdo da equipe de
cirurgia tordcica, constatando necessidade de
cirurgia de urgéncia.
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Figura 2 - Tomografia computadorizada de térax em corte axial em janela mediastinal (A) e janela
pulmonar (B) demonstrando volumosa massa heterogénea insinuando-se ao hemitérax esquerdo,
obliterando lobo superior, medindo cerca de 6,0 x 4,2 cm. Sinais de atelectasia em lobo inferior
esquerdo e espessamento septal interlobular em lobo inferior direito.

A cirurgia foi realizada ainda no em seu interior. Houve resseccao completa do

primeiro dia de internacdo do neonato. No
inventario da cavidade, foi evidenciada uma
massa com origem no mediastino anterior
gue causava atelectasia de todo o pulmao
esquerdo, assim como hipoplasia do lobo
superior. A massa apresentava-se com partes
solidas e cisticas, com conteudo escurecido

tumor. Houve expansdo completa do pulmao
esquerdo, permanecendo o lobo superior
menor que o tamanho usual. Foi posicionando
um dreno de térax a esquerda. O resultado da
bidpsia anatomopatolégica foi hemangioma
celular (Figura 3).

Figura 3 - Exame anatomopatolégico em diferentes aumentos de massa mediastinal. Nota-se a
presenca de inumeras estruturas vasculares, apresentando tamanhos variados, revestidas por
camada Unica de células endoteliais, na auséncia de atipias celulares. Em A (aumento 4x) é vista
area de hemorragia no canto esquerdo, em A e B (aumento de 10x), sdo observados vasos bem
dilatados, o maior contendo material hemorragico em sua luz. Na imagem C (aumento de 40x) é

digno de nota que ndo ha atipias nucleares
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Ao ser readmitido em UTI neonatal, o
paciente apresentava-se em regular estado
geral, hipocorado  (+/4+), hidratado,
aciandtico, anictérico, edemaciado (+/4+),
eutérmico, eupneico, eucardico, diurese em
4,5 mil/kg/h, em dieta zero, mantido em
sedacdo e saturando 100% em ventilacao

Figura 4 - Radiografia de térax realizada emi

mecanica com FiO2 60%, ajustada na ocasido.
Em sedacdo com Midazolam e Fentanil em
infusdo continua e Dobutamina 10
mcg/kg/min. O segundo dia do paciente ndo
apresentou alteracGes dignas de nota. Foi
realizada nova radiografia de tdérax para
controle pds-cirurgico (Figura 4).

ncidéncia antero-posterior apds retirada do tumor

Ao terceiro dia de
paciente apresentou-se

internacao, o
taquicardico,
atingindo frequéncia cardiaca de 178 bpm, e

houve diminuicdo da dobutamina para
5mg/kg/min. No quarto dia de internagdo
manteve-se sem intercorréncias.

No quinto dia de internagao,
apresentou queda de saturacdao documentada
abaixo de 88% de 02, sem expansibilidade do
térax. Foi realizada aspiracdo de vias aéreas
superiores sem resolucdo e radiografia de
térax de urgéncia para avaliacdo, que ndo
constatou nenhuma nova alteracdo, sendo
conduzido aumento dos parametros
ventilatérios. Uma gasometria realizada neste
dia mostrou acidose respiratéria: pH: 6,68;
pCO2: 170 mmHg; p02: 62,7 mmHg; HCO3-:
20,1 mmol/l; mediante hipercapnia
importante. Foi iniciado éxido nitrico 30 ppm
e Sildenafil 1 mg/kg/dose de 6/6h, na
possibilidade de uma hipertensao pulmonar.
Ao final do dia, os exames demonstraram
manutencdo da acidose respiratéria e
hipercapnia severa. A radiografia de tdrax
evidenciou dareas de consolidacdo no
parénquima e atelectasia pulmonar a direita.

(SMOM

No sexto dia, o paciente apresentou
gueda da saturacdo até 83% de 02, arreativo,
a ausculta pulmonar apresentava murmurios
vesiculares  diminuidos em  hemitérax
esquerdo e direito. O paciente entrou em
parada cardiorrespiratéria, sendo realizadas
as manobras de reanimag¢ao cardiopulmonar
durante 30 minutos, com infusdo de
adrenalina em bolus endovenoso a cada 3-5
minutos. N3o houve recuperacdo da
frequéncia cardiaca. Foi constatado o6bito.

DISCUSSAO

As massas mediastinais abrangem um
grupo de massas vascularizadas ou nao;
dentre neoplasias, anomalias congénitas,
infeccdes e pseudomassas.’ Os tumores
congénitos mais frequentes sao
neuroblastomas e teratomas extracranianos.
Tumores de partes moles representam até
cerca de 12% dos tumores congénitos.?

Os pacientes portadores de tumores

mediastinais sao assintomaticos em
aproximadamente 60% dos casos.” Os
sintomas cursam frequentemente com
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disfagia, disfonia, dor toracica, dispneia, tosse
e hemoptise. Devido a compressao na
tragueia pode haver problemas respiratérios
graves. A disfagia ocorre através do
estreitamento do eséfago, pela compress3o.*°
A compressdao do nervo laringeo recorrente
relaciona-se a rouquid3o.!! Neste estudo, o
guadro clinico de desconforto respiratério foi
identificado logo ao nascimento do paciente,
com piora da saturacdo de oxigénio em
decubito dorsal.

Ainda, a sindrome da veia cava
superior, causada pelo retorno venoso
obstruido, pode levar ao edema de membros
superiores e face.”> Hipotens3o, presente em
alguns casos, pode ser causada pelo

tamponamento cardiaco.b Sintomas
neurolégicos, como sindrome de Claude-
Bernard-Horner, apresentando miose

ipsilateral, ptose e anidrose por
acometimento do ganglio estrelado do feixe
simpdtico, podem estar relacionados ao
quadro clinico sustentado.'? Devido a idade
do paciente estudado e a doenga ter se
manifestado clinicamente logo ao nascer,
muitos dos achados comuns de tumores
mediastinais ndo foram evidenciados.

Ainda na gestacdo, a ultrassonografia
obstétrica é geralmente o primeiro método de
imagem utilizado, sendo, portanto, o estudo
pré-natal de referéncia para diagndstico de
malformagbes  fetais. A  ressonancia
magnética pode ser utilizada como exame de
imagem complementar para avaliagdo do
feto, se necessario.? A ultrassonografia é um
método examinador dependente e neste
estudo ndo foram descritas alteracGes nos
trés exames de ultrassonografia realizados
durante a gestacdo.

Em casos de suspeita de tumores de
mediastino, exames de imagem sdo
imprescindiveis para localizacdo da massa
tumoral, envolvimento de estruturas
adjacentes e detalhamento de caracteristicas
do tumor. Nestes casos, o primeiro exame a
ser solicitado é a radiografia de térax.'* Nem
sempre a radiografia pode situar o local exato
da lesdo, mas evidencia o compartimento do
tumor (anterior, médio ou posterior) e pode
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mostrar homogeneidade ou heterogeneidade
da massa.! O diagndstico definitivo exige um
estudo de imagem mais detalhado. No caso, a
radiografia realizada no primeiro dia de
evolugdo do recém-nascido evidenciou
opacidade no terco superior do hemitdrax
esquerdo.

A tomografia pode demonstrar
localizagdo precisa, tamanho, envolvimento
de estruturas contiguas e natureza do tumor
mediastinal com alta precisdo. Aponta-se
como desvantagem a alta emissdo de
radiacdo, principalmente para a populacdo
pediatrica, pode ser util na decisdo da
conduta  terapéutica® A  tomografia
computadorizada  solicitada no  caso
evidenciou massa heterogénea volumosa,
aparentemente com origem no mediastino,
insinuando-se ao hemitérax esquerdo,
obliterando o lobo superior esquerdo,
medindo cerca de 6,0 x 4,2 cm, de natureza
indeterminada. O exame apresentava outras
alteragdes, como atelectasia no lobo
pulmonar inferior esquerdo e espessamento
septal interlobular e focos em vidro fosco no
lobo inferior direito. Estes achados se
relacionam ao estado de congestao pulmonar
do paciente estudado. Diante do contato
intimo com as estruturas broncovasculares e
com o provavel tecido timico, ha também o
provavel desvio das estruturas mediastinais a
direita, porém com avaliacdo prejudicada na
auséncia de contraste neste caso.

O uso de outros exames, como a
ressonancia magnética de térax tem crescido,
visto a auséncia de radiacdo ionizante e
superioridade na resolucdo. E indicada em
€asos nos quais a tomografia
computadorizada de tdrax ndo é suficiente
para definir a infiltracdo de estruturas
adjacentes no mediastino. A tomografia por
emissdo de pésitrons é utilizada nos casos de
linfoma, para estadiamento do tumor e
acompanhamento do tratamento.!! A
ultrassonografia de térax tem papel limitado
em adultos. Nos pacientes pediatricos com
idade inferior a cinco anos, a ultrassonografia
pode ser util para diagndstico diferencial de
tumores mediastinais e estruturas nao
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patoldgicas. As janelas pesquisadas devem ser
supraesternal, paraesternal, esternal,
subxiféide e intercostal com o paciente
deitado em decubito dorsal e, se necessario,
em posicdo prolongada. Nenhum estudo de
imagem é capaz de diagnosticar com precisao
se a lesdo é benigna ou maligna.*

Marcadores tumorais como alfa-
fetoproteina e beta-HCG sdo uteis para o
diagnéstico de tumores germinativos. A
presenca de niveis aumentados de lactato
desidrogenase e dcido vanilmandélico na
urina pode sugerir tumores enddcrinos.
Tumores neurogénicos podem aumentar os
niveis de adrenalina e noradrenalina na urina.
Entretanto, o diagndstico definitivo para
tumores mediastinais deve ser determinado
por estudo anatomopatolégico. O estudo
anatomopatoldgico pode ser feito através de
um fragmento tumoral ou apds sua excisao
completa.> As técnicas disponiveis para
biépsia sdo: bidpsia por imagem guiada,
mediastinotomia, cirurgia  toracoscdpica
videoassistida e bidpsia por cirurgia aberta.b A
escolha é pautada nos exames de imagem,
visando ao tamanho do tumor, localizagao,
idade e status de desempenho do paciente .

No caso estudado, apds discussao
entre a médica pediatra e o cirurgido toracico,
o paciente foi submetido a toracotomia de
urgéncia. De modo geral, a resseccdo de
tumores mediastinais pode ser realizada sem
bidpsia prévia para pacientes com lesdes
menores do que 7 cm, bem encapsuladas, sem
sinais de invasdo de orgdos adjacentes que
tornem a técnica complexa.’®> A logistica
utilizada é que a ressec¢do deve ser a conduta
preconizada para estas lesGes, evitando-se a
realizacdo de bidpsia — que ndo modificaria a
conduta — e diminuindo o tempo de
tratamento.!!

A associacdo dos exames de imagem e
caracteristicas clinicas de cada paciente
podem fornecer precisdo no diagndstico e
assertividade nesta decisdo.? Com sucesso, a
cirurgia foi realizada retirando toda a massa
tumoral, a qual estava aderida ao timo e
comprimindo o pulmao esquerdo, seguida da
colocagdo de dreno de térax a esquerda. O
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fragmento retirado foi encaminhado para
analise anatomopatoldgica, que evidenciou
hemangioma celular.

Os hemangiomas celulares sao
considerados tumores de tecidos moles de
origem vascular. Tém sua génese a partir da
proliferagao de células endoteliais
vasculares.? O desfecho deste processo
depende de vdrios fatores. Ndo obstante,
além da remocdo e/ou tratamentos
adjuvantes como quimioterapia e
radioterapia, o paciente é submetido a
anestesia e internacdo prolongada, estando
sujeito a outras condic¢des, sendo a morte por
sepse uma das razbes para desfecho
negativo.* O conhecimento alusivo aos
tumores congénitos mediastinais proporciona
melhor preparo para a abordagem destes logo
apés o nascimento. Ainda, o diagndstico
precoce desta patologia é um fator decisivo
para o desfecho positivo. No presente caso, o
neonato veio a Obito com sofrimento
respiratério apds quase uma semana do seu
nascimento.
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