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Mesotelioma multiquistico benigno
de localizacion pericardica
en una nina de 4 anos
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SUMMARY .

Introduction: We report a case of benign multicystic mesothelioma situated in the pericardium. This is the first reported case appearing
in the pericardium. It was an incidental finding in a 4 year-old girl who underwent surgical repair of a congenital heart malformation.
Materials and methods: While performing surgical repair, a lesion consisting of transiucent membranes adhering to the posterior atrio-
ventricular sulcus was found and remitted for anatomicopathological study. Resuits: Histologically, the lesion consisted of multiple
membranous cysts lined with a single layer of flat to cuboidal cells. Immunohistochemical techniques proved positive for the epithelial

marker CAM 5.2, the tumoral cells did not express endothelial markers such as factor Vili or CD34, nor did they express epithelial - .

membrane antigen (EMA). Electron microscopy showed the presence of long, thin microvilli, a well-developed basal membrane, des-
mosomes and many intermediate tonofilaments in a perinuclear distribution. Conclusions: Multicystic mesothelioma is a rare lesion that
mainly occurs in the pelvic peritoneum (1-3), although a few cases have been described in the pleural cavity (4). Typically, the lesion
consists of multiple, transiucent, membranous cysts lined with mesothelial cells. The cysts are separated by fibrous septa which may
contain areas of inflammation. Whether the origin is reactive or neoplastic is still under discussion. Rev Esp Patol 2001; 34(2): 147-151.
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RESUMEN

Introduccidn: Presentamos un caso de mesotelioma multiquistico benigno de localizacidn pericérdica. No existe, hasta la fecha, ningtn
otro caso comunicado en dicha localizacion. Se tratd de un hallazgo incidental en una nifia de 4 afios de edad sometida a una cirugia
cardiaca reparadora por malformacion cardiaca congénita. Material y métodos: La paciente fue intervenida quirdrgicamente de su mal-
formacion cardiaca. Durante el acto quirdrgico se encuentran de forma incidental a la abertura del pericardio unas membranas adhe-
ridas al surco auriculoventricular posterior que se remitieron para su estudio anatomopatoldgico. Resultados: Histolégicamente la
lesion estaba constituida por espacios quisticos, de pocos milimetros de didmetro, revestidos por una hilera de células cuboidales o
aplanadas. Con técnicas inmunohistoquimicas resultaron positivas para el marcador epitelial CAM 5.2, y no expresaron los marcado-
res endoteliales factor VIl y CD34, asi como tampoco el antigeno epitelial de membrana (EMA). Con el microscopio de barrido se vie-
ron largas proyecciones microvellositarias del borde libre de las células, y con el microscaopio electrénico se identificaron ademas una
membrana basal bien desarrollada, desmosomas y abundantes filamentos intermedios de distribucion circunferencial perinuclear.
Conclusiones: El mesotelioma multiquistico es una lesién poco frecuente que afecta principalmente a la superficie peritoneal (1-3) aun-
que también se han comunicado casos de localizacion pleural (4). La proliferacion estd constituida por cavidades quisticas revestidas
por células mesoteliales, que se hallan inmersas en un estroma fibrovascular que puede presentar fenémenos inflamatorios. Es dis-
cutida la naturaleza reactiva o neopldsica de la lesién. Rev Esp Patol 2001; 34(2): 147-151,
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MATERIAL Y METODOS

El término mesotelioma multiquistico fue introducido
en 1979 (5) para describir una lesion peritoneal quistica
referida en la literatura con diferentes sindnimos, tales
como “quistes de inclusién peritoneales multiloculares™,
“quistes inflamatorios del peritoneo”, “quistes peri-
toneales posquirdrgicos”, etc. Se trata de una lesion rara,
descrita con mayor frecuencia en mujeres jévenes o de
mediana edad, que afecta principalmente al peritoneo
pélvico y puede envolver la superficie del Gtero, ovario,
vejiga, recto y fondo de saco de Douglas. Son lesiones
que crecen a lo largo de la serosa en forma de muiltiples
quistes que pueden formar grandes masas llenas de li-
quido claro y, ocasionalmente, de liquido mucinoso o
gelatinoso. Los quistes estdn delimitados por una o va-
rias capas de células aplanadas o cuboideas, que poseen
signos ultraestructurales de células mesoteliales. Los
quistes estdn separados por septos fibrosos que pueden
contener dreas de inflamacién aguda y crénica, a veces
en asociacién con necrosis, depdsitos de fibrina y tejido
de granulacion. Son frecuentes los focos de prolifera-
ci6n mural mesotelial, donde las células forman tibulos,
nidos o cordones. En algunos casos se ha observado ati-
pia citologica. ‘

Lesiones de estas caracteristicas no han sido referi-
das hasta el momento en el pericardio. El caso que aqui
describimos presenta las mismas caracteristicas anato-
mopatoldgicas, inmunohistoquimicas y ultraestructura-
les que los mesoteliomas multiquisticos descrito$ en el
peritoheo y la pleura.

HISTORIA CLINICA

Paciente de sexo femenino de cuatro afios de edad, por-
tadora de una trisomia 21, que presentaba una malfor-
macion cardiaca congénita consistente en una comuni-
cacién interauricular (CIA) tipo ostium primum més una
CIA tipo ostium secundum, y el desarrollo de una insu-
ficiencia grave de la valvula mitral.

La paciente fue intervenida, realizdndose cierre de la
CIA y sutura de cleft anterior de la vdlvala mitral. Du-
rante el acto quirdrgico se encuentran de forma inciden-
tal a la abertura del pericardio unas membranas adheri-
das al surco auriculoventricular posterior, que se remi-
tieron para su estudio anatomopatologico.

Se recibe un fragmento irregular de 4x3,5x0,6 cm,:de
ejes mayvores, con la superficie de coloracién amarillo-
grisicea y aspecto deslustrado, que al corte muestra un
aspecto multiquistico por la presencia de multiples cavi-
dades de didmetro oscilante entre 3 mm y el limite de la
visibilidad déptica, que mostraban un contenido seroso.
No se observaban dreas solidas. La muestra fue fijada en
formalina neutra tamponada al 10%, embebida en para-
fina, procesada rutinariamente y teflida con hematoxili-
na-eosina. Se realizaron tinciones de inmunohistoquimi-
ca mediante la técnica de la peroxidasa-antiperoxidasa,
utilizando los antisueros CAM 5.2, antigeno epitelial de
membrana (EMA), factor VIII y CD34. Muestras fijadas
en formol fueron refijadas en glutaraldehido al 2% y
procesadas de forma rutinaria para estudio de microsco-
pio de barrido y microscopio electrénico.

RESULTADOS

Histolégicamente la lesién estaba constituida por espa-
cios quisticos, de pocos milimetros de didmetro, revesti-
dos pbr una hilera de células cuboidales o aplanadas
(Fig. 1). Estos quistes se encontraban inmersos en un es-
troma fibrovascular laxo, donde se encontraban dispersos
linfocitos y células plasmiticas, asi como agrupaciones de
linfocitos que en ocasiones daban lugar a la formacién de
centros germinales. Estas cé€lulas inflamatorias se locali-
zaban en las cercanias de los espacios quisticos haciendo.
protrusion en su luz, e incluso como actimulos libres en su
interior segun la incidencia de los cortes. Se observo la
presencia de un granuloma epitelioide con necrosis cen-
tral también localizado al margen de la luz quistica. Un
4rea estaba constituida por tejido de granulacién.

Inmunohistoquimicamente las células cuboideas fue-
ron positivas para el marcador epitelial CAM 5.2 (Fig. 2)
y no eﬁ(presaron los marcadores endoteliales factor VIII
y CD34, asi como tampoco EMA.

Con el microscopio de barrido se pusieron de mani-
fiesto las largas proyecciones microvellositarias del bor-
de Iibré de las c€lulas mesoteliales, y ademds con el mi-
croscopio electronico se identificaron una membrana
basal bjen desarrollada, desmosomas y abundantes fila-
mentos intermedios de distribucién circunferencial peri--
nuclear (Fig. 3). ‘
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Figura 1. Mesotelioma multiquistico del pericardio. Se observan numerosos espacios quisticos de pequefio tamafo. El estroma pre-
senta un infiltrado inflamatorio crénico (original, HEx40). i

DISCUSION te son difusos y de comportamiento maligno (6-9). Se ha
comunicado su presencia en el seno de la esclerosis

Los mesoteliomas de localizacién pericdrdica son poco tuberosa, a veces en coexistencia con mesotehomas
frecuentes, la mayoria ocurren en adultos y generalmen- pleurales (5).

Figura 2. Mesotelioma multiquistico del pericardio. La pared de los quistes se halla revestida por una hilera de células cuboideas pro-
minentes que son positivas para marcadores epiteliales (original, CAM 5.2 x400).
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Figura 3. Mesotelioma mulitiquistico del pericardio. Con microscopia electrénica de transmision pueden observarse las largas micro-

vellosidades en la superficie celular y la presencia de desmosomas.

Por otro lado, el mesotelioma multiquistico benigno
no ha sido descrito hasta el momento en localizacion
pericdrdica. Se trata de una lesion rara que afecta princi-
palmente al peritoneo pélvico, que en ocasiones se ex-
tiende a la cavidad abdominal y con menor frecuencia al
retroperitoneo. También se ha comunicado de forma ex-
cepcional su localizacién en sacos herniatios, en la parte
distal del ligamento redondo, asi como envolviendo al
higado, el bazo o el pancreas. Una lesién similar se ha
descrito en la cavidad pleural. Ocurre fundamentalmen-
te en mujeres jovenes (con una media de edad de 37
afios), pero también en la edad infantil y en mujeres ano-
sas. Aproximadamente el 17% de los casos se han co-
municado en varones (1). La patogénesis de estas lesio-
nes es discutida: para algunos autores el mesotelioma
multiquistico tiene una naturaleza neoplasica, que funda-
. mentan en el progresivo crecimiento de la lesién y su
frecuente recurrencia, mientras que otros autores defien-
den su naturaleza reactiva basdndose en la frecuencia de
antecedentes de enfermedades inflamatorias o ciruéfas
previas (4). Los casos comunicados hasta el momento han
presentado un excelente prondstico, excepto en dos casos
en que los pacientes fallecieron por la enfermedad: uno
que mostro transicion hacia mesotelioma convencional y
otro en que el paciente rehusé el tratamiento (10).

En el diagnéstico diferencial de esta lesién cabria
mencionar:

— El mesotelioma quistico maligno, que es una variedad
del mesotelioma maligno difuso con focos quisticos
visibles macroscépicamente as{ como extensos cam-
bios. microquisticos, y que se diferencia por el grado
de proliferacion celular y la atipia citolégica (1).

— El linfangioma quistico. facilmente distinguible por la
presencia de musculo liso vy agregados de linfocitos en
sus paredes, asi como por su expresién de marcadores
enddteliales vy Ia falta de expresion de queratinas con
técnicas inmunohistoquimicas.

— Los quistes mesoteliales del pericardio (11), que repre-
sentan anomalfas del desarrollo que se creen causadas
por la persistencia del receso parietal ventral del peri-
cardio. También se hace referencia a ellos en la literatu-
ra con los siguientes sinénimos: quistes celémicos pe-
ricdrdicos, quistes pericdrdicos. hidrocele del medias-
tino y diverticulo del pericardio. Su verdadera inciden-
cia se desconoce ya que generalmente son casos de
diagndstico casual tras la realizacion de una radiogratia
de térax por otra causa. La mayoria de los casos se re-
fieren a adultos y se localizan en el angulo costofréni-
co derecho, seguido por el 4ngulo costofrénico iz-
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quierdo. Generalmente son uniloculares, contienen 1i-
quido claro y estdn delimitados por una sola capa de
células mesoteliales. La pared de los quistes estd forma-
da por tejido conectivo rico en coldgeno con fibras el4s-
ticas dispersas. Es infrecuente la presencia de agregados
linfoides y células plasméticas. En ellos no se describen
fen6menos de necrosis ni tejido de granulacién en rela-
cién con las alteraciones inflamatorias de la pared de los
quistes.

— Los mesoteliomas del nédulo auriculoventricular (1),
que son lesiones de pocos milimetros constituidas por
pequefios quistes y nidos delimitados por células cu-
boidales o columnares que muestran produccién de
mucinas neutras resistentes a la hialuronidasa, asf co-
mo positividad para Leu-M1 (CD135), antigeno carci-
noembrionario (CEA), HMFG-2 y EMA. Esta lesion
se considera una heterotopia congénita del tejido en-
dodérmico en el nédulo atrioventricular. Si bien estos
mesoteliomas fueron confundidos ultraestructuralmente
con mesoteliomas (12) por la presencia de microvello-
sidades en la superficie de los nidos epiteliales, éstas
son escasas y cortas a diferencia de lo que ocurre en
los mesoteliomas.

— Los seudoquistes del mediastino, que carecen de re-
vestimiento celular y estdn constituidos por coldgeno
con un grado variable de inflamacién v tejido de gra-
nulacién. Generalmente se encuentran en relacién con
una historia de trauma o pericarditis infecciosa.

El caso que aqui presentamos de mesotelioma en una
nifia de cuatro aflos en localizacién pericardica retine las
mismas caracteristicas histoldgicas, inmunohistoquimicas
y ultraestructurales que el mesotelioma multiquistico be-
nigno. Aproximadamente la mitad de los casos descritos
en ¢l peritoneo han recidivado en el plazo de 1 a 27 afios

Mesorelioma multiquistico benigno pericdrdico en ura nifia de 4 aiios

en relacién con una cirugia incompleta. Por su rareza y el
escaso seguimiento de los casos publicados, no tenemos
un conocimiento exacto de su comportamiento biolégico.
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