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Resumen

El blastoma pleuropulmonar es una neoplasia mesengquimal rara que se debe
considerar siempre en el escenario de una masa pulmonar soélida o quistica en nifos
menores de 5 anos. Se localiza usualmente en la periferia del pulmon; sin embargo,
puede existir compromiso extrapulmonar de mediastino, diafragma y pleura.
Se clasifica segun su patron histoldgico e imagenoldgico en tres tipos: quistico,
mixto (solido-quistico) y solido. La cirugia radical es el tratamiento de eleccion y
la Unica que ha demostrado disminucion en la tasa de recurrencia. Se indica el uso
de la quimioterapia neoadyuvante vy la radioterapia segun el tipo histoldgico y las
margenes libres de tumor. Se estudia el caso de una nifa de 3 afos con hallazgos,
en radiografia convencional y tomografia de térax, de masa sdlida con diagndstico
histopatologico de blastoma pleuropulmonar.

Summary

Pleuropulmonary blastoma is a rare mesenchymal neoplasm that should always be
considered in the setting of a solid or cystic lung mass in children under 5 years
old. It is usually located in the periphery of the lung. However extra pulmonary
involvement of the mediastinum, diaphragm, and pleura can exist. It is classified
according to its histological and imaging pattern in three types: cystic, mixed (solid-
cystic) and solid. Radical surgery is the treatment of choice and the only one that
has demonstrated a decrease in the rate of recurrence. The use of neoadjuvant
chemotherapy and radiotherapy are defined according to the histological type and
presence of tumor-free margins. We present the case of a 3-year-old female patient
with findings on conventional radiography and thoracic tomography of a solid mass
with histopathological diagnosis of pleuropulmonary blastoma.

Introduccidn pulmonar en nifios menores de 5 a 6 afios. Clasificada

El blastoma pleuropulmonar (BPP) es una neo-  POT Dehner en tres tipos: quistica (tipo I), mixta con

plasia rara que se origina en el mesénquima pleuro- ~ componente solido y quistico (tipo II) y puramente
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solida (tipo III), de las cuales, las de tipos II y III son de comporta-
miento agresivo con mayores tasas de recurrencia (1). El tratamiento de
eleccion, especialmente para los tipos 11 y 111, es el manejo quirtirgico
radical para disminuir la tasa de recurrencia sin modificar la sobrevida
de estos pacientes. Esta en debate el uso de quimioterapia neoadyuvante
y de radioterapia.

Como diagndsticos diferenciales se deben considerar las malfor-
maciones congénitas pulmonares de la via aérea, las cuales deben ser
resecadas, puesto que, en estudios de imagen, son indistinguibles del
blastoma pleuropulmonar tipo I. En nifios con neumonias persistentes,
que no mejoran tras un adecuado manejo antibiotico, se debe considerar
el blastoma pleuropulmonar tipo III asi como el secuestro pulmonar.

Descripcién del caso

Nifa de 3 afios sin antecedentes de importancia, consultdé por un
cuadro clinico de 6 dias de evolucion de tos y fiebre. Al examen fisico
de ingreso present? fiebre y taquicardia. Los paraclinicos eran norma-
les, sin hallazgos que sugirieran lisis tumoral. Los marcadores séricos,
como alfa-fetoproteina y beta-gonadotrofina coriénica, eran negativos.

En la radiografia inicial se visualiz6 masa de apariencia solida que
comprometia casi la totalidad del 16bulo superior izquierdo, desviando
el mediastino y la traquea a la derecha, sin erosion 6sea costal ni exten-
sion a tejidos blandos de la pared toracica (figura 1). En la tomografia
contrastada de térax se confirmo el hallazgo de una masa so6lida con
densidad de tejidos blandos sin calcificaciones, con realce heterogéneo
posterior a la administracion del medio de contraste, sin invasion de
la pared toracica ni reja costal y con efecto de masa sobre la traquea
y el bronquio fuente izquierdo, que lo desplazé en sentido caudal sin
oclusion completa de su luz (figuras 2 y 3). Por el gran tamafio de la

lesion y localizacion en contacto con mediastino, parénquima pulmonar
y pleura, fue dificil establecer su origen mediastinal o pulmonar; sin
embargo, por la edad de la paciente y la frecuencia de los sinto-
mas, se consideré como primera posibilidad diagnostica un tumor
germinal de origen mediastinal. Se le practicd cirugia, en la que,
mediante toracotomia posterolateral izquierda, se liberd y se extrajo
una masa pulmonar firmemente adherida a la pleura parietal apical.
No se logré diferenciar un adecuado plano de clivaje entre la masa
y el pulmon, por lo cual se le practicé una lobectomia. Durante
este procedimiento hubo ruptura tumoral, por lo que se realizé un
lavado exhaustivo de la cavidad pleural y el sitio de extraccion.
No se visualizaron ni palparon metastasis en el 16bulo inferior, ni
ganglios de aspecto patoldgico.

Macroscopicamente, se encontré una masa de caracteristicas
nodulares, amarillenta, blanda, con areas necroticas y hemorragicas
de 11 x 10 x 8 cm, bien circunscrita, no encapsulada, con area de
solucion de continuidad de 4,5 x 2,5 cm (figura 4).

Histologicamente, se visualizo en los cortes tumor mesenquimal
maligno primitivo predominantemente solido con areas quisticas
hemorragicas. Con células neoplasicas de aspecto fusocelular,
sarcomatoso agresivo con zonas primitivas blastematosas. Hilio y
bordes libres de lesion. Complemento de inmunohistoquimica con
CD 34 (-), CKAE1/AE3 (-), S100 (-), MyoD1 positivo focal nuclear.
La histopatologia concluy6 blastoma pleuropulmonar tipo III.

Confirmado el diagndstico histoldgico de blastoma pleuropul-
monar tipo III en el pulmoén izquierdo sin compromiso metastasico,
se inici6 manejo con quimioterapia esquema [IVADO (ifosfamida +
vincristina + actinomicina D + doxorrubicina). Se realizé control
tomografico a los 4 meses sin evidencia de recaida tumoral (figura 5).

Figura 1. a y b) Radiografia de térax posteroanterior y lateral:
se visualiza masa sdlida ocupando los dos tercios superiores
del hemitorax izquierdo que conforma angulos agudos con
la pared toracica, lo cual sugiere origen intrapulmonar; sin
embargo, su contacto con el mediastino medio no descarta
etiologia mediastinal. Desvia el cardiomediastino al lado con-
tralateral, y desplaza el bronquio fuente izquierdo hacia caudal
sin comprimirlo completamente. No se visualizan calcificaciones
intralesionales ni extension a pared tordcica o compromiso dseo.

Figura 2. a y b) Cortes axiales de TC
de tdérax con medio de contraste: se
confirma masa sélida intrapulmonar con
realce heterogéneo, sin calcificaciones.
En contacto estrecho con el mediastino
y la pleura. No se visualiza extension a
la pared toracica.
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Figura 4. Foto del producto
de la lobectomia pulmonar
superior izquierda, con peso
de 492,5 gr y medidas de
15 x 10 x 8 cm, en el cual se
observa masa de 11 x 10 x
8 cm bien circunscrita, no
encapsulada, de color pardo
oscuro, con area de solucion
de continuidad en una de sus
carasde 4,5x2,5cm, a través
del cual protruye material
amarillo pardo.

Figura 5. Reconstruccion coronal de TC de térax con medio de contraste,
de control posquirlrgico a los 4 meses, sin evidencia de recidiva ni resi-
duo tumoral.
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Figura 3. a y b) Masa con efecto compresivo
sobre el bronquio fuente izquierdo que se en-
cuentra desplazado hacia caudal sin oclusion
completa de su luz.

Discusion

El blastoma pleuropulmonar es una neoplasia intratoracica mesen-
quimal rara que corresponde al 0,5 % de todas las neoplasias primarias
malignas del pulmoén (2). La prevalencia es de 1 por cada 250.000
nacidos vivos y hace parte del grupo de tumores disontogénicos, como
el tumor de Wilms, el hepatoblastoma y el neuroblastoma (3). Fue
descrito por primera vez en 1961 por H. Spencer quien sugirié que
se originaba del blastema mesodérmico, pero desde 1988 se reconoce
como una entidad diferente al blastoma pulmonar de adultos debido
a sus caracteristicas histologicas de estroma mesenquimal maligno
con diferenciacion en elementos blastematosos y sarcomatosos (4-6).

Aproximadamente 2/3 de los nifios con diagndstico de blastoma
pleuropulmonar son heterocigotos para la mutacion DICER], la cual
esta relacionada con una ribonucleasa util en el desarrollo de genes
y genes supresores de tumores. El sindrome DICER1 asociado con
blastoma pleuropulmonar se encuentra en el 10 % de los pacientes, al
igual que en sus miembros familiares; asi mismo, el nefroma quistico
es el tumor extrapulmonar asociado mas frecuente. Otras neoplasias
extrapulmonares reconocidas en familiares afectados por el sindrome
son el adenoma y el carcinoma tiroideo, el hamartoma nasal condro-
mesenquimal, el rabdomiosarcoma embrionario del cuello uterino y
tumores de estroma del cordon sexual en el ovario (7-8). Segun Dehner,
el blastoma pleuropulmonar se clasifica en tres tipos: Quistico (tipo I),
es el menos frecuente y se manifiesta en pacientes mas jovenes, con
una edad promedio de 10 meses, por lo que puede ser diagnosticado
de forma prenatal. El mixto (tipo II), se presenta en nifios mas grandes
con una edad promedio de 34 meses, y el solido (tipo III), aparece en el
grupo de pacientes mas grandes, con edad promedio de 44 meses (1). Se
ha descrito una malignizacion progresiva desde el tipo [ al tipo 111 (5,9).

Clinicamente, estos pacientes se manifiestan sintomas respiratorios:
tos, disnea, fiebre, dificultad respiratoria por compresion de la via aérea
y, también, se ha descrito neumotdrax espontaneo asociado al tipo [
(quistico) cuando existe ruptura del tumor. Establecer inicialmente el
diagndstico en estos pacientes es dificil debido a su baja frecuenciay a
su baja especificidad, por lo cual son diagnosticados como neumonias o
empiemas. Por lo anterior, la persistencia de consolidaciones pulmonares
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que no resuelven con antibidticos requiere estudios adicionales para
descartar un tumor pulmonar primario oculto.

El blastoma pleuropulmonar se observa en imagenes como una
masa pulmonar periférica o de base pleural que compromete el hemi-
torax derecho en un 70-80 % los casos (10); usualmente ocupa casi
por completo el hemitorax afectado y puede estar confinado en un 15
a 25 % al diafragma o al mediastino, con efecto de masa en la mayoria
de casos representado por el desplazamiento mediastinal y de la banda
paraespinal hacia el lado contralateral (11). Otros hallazgos concomi-
tantes son el derrame pleural, el neumotdrax y falta de extension a la
pared toracica, este ultimo util para el diagnoéstico diferencial con otras
patologias (12).

Se han descrito metastasis a distancia mas comunmente en cerebro,
columna, hueso y ganglios linfaticos y mas raramente en higado, pan-
creas, riiion, glandula suprarrenal y tejidos blandos, aunque es menos
frecuente en el tipo I y hasta en un 30 % para los tipos Il y III (11,13).

El diagnoéstico diferencial de una opacidad intratoracica es ex-
tenso. Debido a que los tumores primarios de pulmon son raros en la
edad pediatrica, lo primero que se debe considerar frente a una masa
intratoracica es una lesion congénita o una lesion secundaria por tumor
primario de la glandula suprarrenal, de tiroides, de gonadas, de higado,
de rifidn, de tejidos blandos o de hueso (14).

Si se considera como diferencial un tumor primario pulmonar, por
su caracter solido, visto en los tipos II y III, asociado a caracteristicas
agresivas se debe sospechar rabdomiosarcoma, sarcoma indiferenciado
y el sarcoma de Ewing, los cuales comparten la propiedad de invasion
de la pared toracica, aunque el sarcoma de Ewing es extrapleural y no
se asocia a derrame pleural. Hasta el 25 % de los BPP se presentan
como una masa extrapulmonar unida a la pleura parietal, por ello no
se debe olvidar el tumor neuroectodérmico primitivo o PNET, el cual
frecuentemente se origina de la pared toracica (12,15).

El pseudotumor inflamatorio también entra en las posibilidades
diagnosticas dado el aspecto de masa lobulada, con tendencia a locali-
zarse en l6bulos inferiores. Sin embargo, es mas pequefio que el BPP,
se asocia a calcificaciones y su pico de presentacion es en la segunda
década de la vida (16).

El neuroblastoma también puede ser otro diferencial de localizacion
intratorcica. Se localiza en el mediastino posterior, invadiendo el fora-
men neural y canal espinal, produce erosion de las costillas y contiene
calcificaciones (15).

E1BPP tipo I o quistico, abre otro brazo de diagndsticos diferencia-
les, como los quistes pulmonares congénitos (quistes broncogénicos,
secuestros pulmonares y malformaciones congénitas de la via aérea).

El prondstico del BPP en general es pobre. Sin embargo, la recurren-
cia local y las metastasis a distancia se han descrito mas frecuentemente
en los tipos 11 y 111 (14,17).

Se han informado tasas de supervivencia del 83 % a 5 afios para
el tipo I y de 42 % para los tipos II y III; no obstante, algunos autores
describen tasas de supervivencia a 10 aflos de solo el 8 %. Entre los
factores de peor prondstico se encuentran: tamafio mayor de 5 cm,
enfermedad metastasica, compromiso pleural o mediastinal y ganglios
linfaticos toracicos positivos para malignidad (14,17-19).

Dada la naturaleza maligna del BPP el tratamiento de eleccion es
la reseccion quirtirgica completa (14,18). Si el diagndstico se establece
preoperatoriamente el abordaje estandar es toracotomia y lobectomia (18).
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Con el objetivo de lograr bordes de reseccion negativos, en la
mayoria de casos es necesario resecar el 16bulo pulmonar completo
por la dificultad para diferenciar parénquima normal del parénquima
comprometido por tumor (17,18). La reseccion completa es fundamental
para prevenir recurrencia local y mejorar el prondstico (17).

Existen muy pocos casos de reseccion mediante toracoscopia. No
se conoce con certeza si la ruptura del tumor incrementa significati-
vamente el riesgo de recurrencia local (18). Se ha informado un solo
caso de ruptura tumoral durante la reseccion mediante toracoscopia que
present0 recurrencia local a los 3 meses en el sitio de la incision, por lo
que se requiere mas experiencia para evaluar la utilidad de abordajes
minimamente invasivos (18,20).

Con respecto a la quimioterapia adyuvante postoperatoria, se ha
encontrado mejoria en la supervivencia libre de recurrencia en el grupo
de cirugia mas quimioterapia versus el grupo con reseccion quirurgica,
aunque sin cambios en la supervivencia promedio (11,14,18,19).

En casos de tumores con extension local que no permiten resec-
cion quirtirgica completa se recomienda reseccion parcial seguida de
quimioterapia neoadyuvante, evaluacion imagenologica por tomografia
axial computarizada (TAC) y una segunda toracotomia para reseccion
completa. En pacientes con enfermedad metastasica al momento del
diagnostico, enfermedad recurrente o residual se recomienda quimio-
terapia neoadyuvante y radioterapia, aunque el papel de esta ltima
no es claro (14,20).

La agresividad del BPP esta dada por sus recurrencias locales tem-
pranas y metastasis, en las que el tiempo de recurrencia varia de 3 a 53
meses, por lo cual es necesaria la vigilancia a largo plazo con TAC, en
especial para sistema nervioso central y hueso (13,17,18). Aunque no
hay consenso sobre el método ideal, se sugiere control imagenoldgico
al menos cada 6 meses (18).

Por otra parte, dado que se ha descrito hasta un 25 % de preva-
lencia de tumores en familiares del paciente con BPP, se deben iniciar
estudios en busca de tumores en familiares cercanos, asi como también
estudios de extension en el paciente debido a la asociacion con nefroma
quistico (20-21).

Conclusion

Los tumores pulmonares primarios en niflos son raros; sin embargo
frente a una gran masa pulmonar de predomino derecho, sin extension
a pared toracica, con componente solido, quistico o mixto y derrame
pleural, se debe pensar dentro de los diagnosticos diferenciales, en
BPP, al igual que en malformaciones pulmonares congénitas de la via
aérea, en especial las tipo [ y IV. El tratamiento de eleccion asociado
con disminucion de las recurrencias es la reseccion radical, al igual que
para las malformaciones pulmonares congénitas de la via aérea debido
al alto riesgo de compromiso neoplasico ya que son indistinguibles en
imagenes y de dificil diferenciacion histopatologica.
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