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Figura 2 - Corte sagital de RM pelviana.

los sintomas aparecen en un plazo relativamente corto trasla
implantacién, pero se han descrito latencias de hasta 14
afios’. La localizacién de los implantes determina los
sintomas, de manera que las manifestaciones mas frecuentes
son dolor pelviano en los dias previos a la menstruacidn,
dispareunia, infertilidad, dolor abdominal y proctalgia con
tenesmo®®. El diagnéstico es complejo y en multiples
ocasiones se confunde con infecciones y abscesos®. Un
diagnostico precoz y adecuado tratamiento pueden prevenir
la alteracién de la continencia®®. La clave es una historia
clinica exhaustiva que permita relacionar los sintomas con la
historia menstrual®. En cuanto a la exploracién, no siempre
encontraremos una tumoracién dolorosa y palpable junto ala
cicatriz de una episiotomia. La aspiracién con aguja para
estudio microbiolédgico y citolégico puede ser de utilidad en
algunos casos®, pero no cambiard la actitud quirtrgica®. La
ecografia endoanal permite establecer si estd afectado el
plano esfinteriano y ayuda a planificar la intervencién
quirtrgica®®. La supresién hormonal es el tratamiento de
eleccién para la endometriosis extrapelviana®, pero cuando
hay afeccién perineal, debe asociarse a cirugia®. Esta indicado
realizar una exéresis de la lesién intentando respetar la
arquitectura esfinteriana®. La extirpacién debe ser completa,
pues se han descrito casos de endometriosis extrapelvian con
degeneracién maligna®® y recurrencias®.
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Manejo quirurgico del cancer colorrectal familiar tipo X

Surgical management of familial colorectal cancer type X

Dentro del cancer colorrectal (CCR) existe un porcentaje de
casos hereditarios (5-10%). El sindrome de Lynch (SL) es el més

frecuente, y su base genética es la presencia de mutaciones en
los genes de reparacién del ADN, mientras que su expresion
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molecular puede ser la inestabilidad de microsatélites (IMS),
asi como la ausencia de expresién de las proteinas del sistema
de reparacién del ADN?. El sindrome de CCR familiar tipo X es
un grupo de reciente definicién dentro del CCR, y que engloba
aquellos casos que, cumpliendo los criterios clinicos de
Amsterdam para el SL, sin embargo no presentan IMS?™*.
Por el momento, ni el screening, ni el manejo quirdrgico, ni el
seguimiento de este sindrome se han precisado, por lo que
presentamos un caso que ilustra la dificultad en su manejo.

Paciente de 56 afios, cuyos antecedentes personales son
hipertensién arterial, fibrilacién auricular crénica, diabetes
mellitus tipo 2 y cardiopatia isquémica. Sus antecedentes
familiares cumplen los criterios clinicos de Amsterdam tipo II.
Es diagnosticado de una neoplasia de colon sigmoide
mediante colonoscopia; se realiza el andlisis de la IMS, que
resulta negativo. Por este motivo se realiza Unicamente una
sigmoidectomia oncoldgica, siendo el informe patolédgico de
adenocarcinoma de mediano grado de diferenciacién, estadio
C2. Posteriormente, a los tres afios del seguimiento, se realiza
colonoscopia de control, y se evidencia tumoracién de aspecto
maligno en ciego y dos pélipos en el resto del colon. Se realizan
biopsias, que confirman el diagnéstico de adenocarcinoma
colorrectal y adenomas tubulovellosos sin evidencia de
displasia, respectivamente. El estudio de microsatélites
muestra de nuevo estabilidad. El paciente es intervenido,
realizdndose colectomia total, y anastomosis ileorrectal. El
estudio histopatolégico muestra tres adenocarcinomas sin-
crénicos bien diferenciados, siendo el de mayor estadio C3 y
con metdstasis en tres ganglios de 25 aislados. El estudio
inmunohistoquimico de los tumores, tanto en la primera
como en la segunda intervencién, en la que se incluyeron las
tres neoplasias, tampoco mostr6 alteraciones en la expresion
de las proteinas Mlh1, Msh2, Msh6 y Pms2.

Dentro del CCR, una pequena proporcién de casos resultan
hereditarios, siendo el mas frecuente el SL. Sin embargo, hasta
un 20% de los CCR presentan caracteristicas familiares, cuyo
componente hereditario atin se desconoce. Este es el caso del
denominado sindrome de CCR familiar tipo X. Es importante
conocer cada una de las entidades de CCR con componente
hereditario, ya que presentan ciertas caracteristicas propias y
un riesgo concreto de desarrollar diversos tipos de cancer, con
lo que ello conlleva un especial manejo diagndstico y
terapéutico.

E1 SL presenta mayor riesgo de desarrollar CCR (acumulado
del 80%), y a una edad mas temprana que la poblacién general,
ademas de asociar otros canceres, siendo el mas frecuente el
cancer de endometrio™**. Se definié inicialmente a través de
los criterios de Amsterdam?, aunque actualmente es necesaria
la identificacién de mutaciones a nivel germinal en alguno de
los genes relacionados con el sistema de reparacién del ADN
para confirmarlo. Su expresién molecular la representa, entre
otras, la IMS. Este conocimiento hace que el seguimiento de los
pacientes esté bien definido, asi como el tratamiento quirtr-
gico, que no es otro que la colectomia subtotal en los casos con
diagnéstico de CCR y mutacién identificada, especialmente en
aquellos con edades jévenes, no existiendo un papel para la
cirugia profilactica, al contrario que sucede en la poliposis
adenomatosa familiar®®

Como ya se ha sefialado, el sindrome de CCR familiar tipo X
es un término reciente, que engloba aquellos casos que

cumplen los criterios clinicos de Amsterdam, pero a diferencia
del SL, presentan estabilidad de microsatélites, como ocurre
en el caso que presentamos.

Poco se conoce de €], y menos aun de sus bases genéticas.
Parece que el riesgo de CCR es menor que en el SL, la edad de
aparicién es mas tardia y no se ha evidenciado mayor
incidencia de otros tumores?. Por tanto, las estrategias para
realizar un diagndstico precoz, tratamiento quirtrgico y
seguimiento han de establecerse a partir de series prospec-
tivas con un mayor numero de casos. En el caso concreto de la
indicacién de cirugia, como cualquiera relacionado con los
sindromes de cancer hereditario, se debe ofrecer aquel que
combine la maxima expectativa de vida con la preservacién de
la mayor calidad de vida®.

En nuestro caso, en el primer CCR, y al ser descartado el SL,
se llevd a cabo el tratamiento como si de un caso esporadico se
tratara. Sin embargo, el desarrollo de otro CCR metacrénico,
asicomo de dos pélipos sincrénicos determiné la necesidad de
una cirugia mas extensa. De igual forma, el seguimiento,
mientras no se demuestre lo contrario, debera realizarse de
por vida.

En los casos con multiples pélipos en la evolucién (mas de
diez), seria necesario también descartar la posibilidad de una
PAF atenuada, mediante el andlisis del gen APC, y menos
frecuentemente, debido a su herencia autonémica recesiva,
del gen MYH.

Hoy en dia es necesario no sélo el conocimiento de los
sindromes de CCR hereditario ya identificados, sino saber de la
existencia de otros posibles, atin por definir en cuanto a su
expresion fenotipica y conocimiento genotipico. Como ya se
ha dicho, se hace necesaria la realizacién de nuevos estudios
prospectivos que permitan conocer el comportamiento del
CCR familiar tipo X, y asi concretar el seguimiento de los
pacientes y establecer el manejo quirtrgico éptimo. Mientras
tanto, la estrategia quirdrgica preferente ha de establecerse de
manera individualizada para cada caso, segin factores
propios del paciente asi como de la evolucién y seguimiento
del CCR®
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Aneurisma sacular de la vena cava superior

Saccular aneurysm of the superior vena cava

La mayoria de las lesiones mediastinales son neoplasias o
quistes, pero las lesiones vasculares aneurismaticas juegan un
rol importante en el diagnéstico diferencial. Representan el
10% del total de lesiones del mediastino y predominan los
aneurismas arteriales, los cuales se desarrollan a partir de la
aortay sus ramas. Los aneurismas de la vena cava superior son
extremadamente raros, habiéndose publicado solo 27 casos,
siendo los fusiformes mas frecuentes que los saculares de los
cuales existen en la literatura solamente 10 casos reportados.
El objetivo de esta presentacion es reportar lo que pensamos es
el decimoprimer caso de un aneurisma sacular de vena cava
superior, haciendo especial referencia al diagnéstico diferen-
cial y al rol de la cirugia en el tratamiento de esta rarisima
afeccion.

Presentamos el caso de un paciente de 48 afios de edad de
sexo femenino sin antecedentes de importancia, asintoma-
tica, que consulta al servicio de Clinica Médica donde se le
solicita Rx de térax frente para chequeo médico. En ella se
evidencia una imagen radioopaca, oval, bien definida para-
mediastinal derecha (fig. 1a).

Es derivada al servicio de Neumologia donde se solicita TC
de térax sin contraste que informa traquea, carina, bronquios
fuentes permeables, lesién macronodular con densidad de

partes blandas en regién paramediastinal superior derecha
retroesternal. No se observan nédulos pulmonares ni lesién
ocupante del espacio aéreo (fig. 1b). Se realiza fibrobroncos-
copia no evidenciando lesién intraluminal ni compresién
extrinseca.

Examen funcional respiratorio dentro de valores normales.

Es derivada al servicio de Cirugia Toracica. Se solicita
subunidad beta de gonadotrofina coriénica humana, antigeno
carcinoembrionario y alfa feto proteina sin valores patologi-
cos.

Con diagnéstico presuntivo de tumor sélido de mediastino
se decide conducta quirtrgica. Se realiz toracotomia lateral
derecha evidencidndose una masa redondeada de aproxima-
damente 10 x 7 x 5 cm, violacea, que cambiaba de tamafio con
los movimientos ventilatorios, blanda al tacto, que se vaciaba
al presionarla y rellendndose luego al soltarla, en intimo
contacto con la cara lateral de la vena cava superior (fig. 2). Se
realizé la diseccién de la masa comenzando por la apertura de
la pleura mediastinal alcanzéndose el cuello de la misma a
nivel de la vena cava superior. Se realizd pinzamiento lateral
con pinza vascular y reseccién del saco aneurismatico. El
cierre se realiz6 con doble surget de prolene 3-0. La apertura
del saco aneurismatico no mostré trombos ni coagulos en su

Figura 1 - a. Rx de térax postero-anterior: evidencia de masa paramediastinica derecha b. TAC de térax.
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