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Resumen

Introduccién. El blastoma pleuropulmonar es una neoplasia disembriénica rara en pediatrfa. Ocurre habi-
tualmente en menores de 6 afios de edad. Existen 3 tipos: I, componente quistico; 11, mixto; y el IIL, séli-
do. Su comportamiento clinico y biolégico es agresivo.

Caso clinico. Paciente femenina de 7 meses de edad, que 3 meses previos a su ingreso presenté afeccién
respiratoria, tratada como neumonfa y derrames, sin mejorfa clinica ni radiolégica. Ingresé con dificultad
respiratoria, hipomovilidad del hemitérax derecho, matidez y ausencia de ruidos respiratorios. La tomo-
graffa axial computada de térax mostré masa ocupativa de mas de 90% del hemitérax derecho, hete-
rogénea, con predominio de componente sélido sobre €l quistico. Se realiz6 lobectomia media derecha y
el reporte histopatolégico fue de blastoma pleuropulmonar tipo 11 y IIl. Quince dias después del proce-
dimiento quirdrgico la paciente falleci6 sin evidencia radiolégica de complicacién pulmonar postopera-
toria.

Conclusién. Se presenta el segundo caso de blastoma pleuropulmonar de tipo 11 y III a edad tan tem-
prana; el involucramiento de la pleura y mediastino probablemente determiné su mala evolucién. Por lo
que se considera impottante la reseccién temprana de lesiones pulmonares quisticas.
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Introduccion

El blastoma pleuropulmonar es una neoplasia dis-
ontogenética rara que habitualmente se encuentra
en pacientes menores de seis afios de edad. Repre-
senta menos de 0.5% de todos los tumores de pul-
mén y de 20 a 25% de los casos ocurre en nifios.'
Esta lesién puede originarse del pulmén, de pleura
o de ambos; se caracteriza histolégicamente por la
presencia de elementos primitivos de tipo estromal
y blastematoso que recuerdan al pulmén fetal.
Dehner y col.? propusieron la siguiente clasifica-
cién: tipo I, lesién exclusivamente quistica; tipo
II, mixto, quistico y sélido; y tipo 1II, de compo-
nente sélido. En 38% de los casos se han identi-
ficados lesiones quisticas pulmonares, previas al
desarrollo del blastoma pleuropulmonar, por lo
que algunos autores consideran que estas lesiones
quisticas pueden ser orientadoras para considerar
su diagndstico, y como medida preventiva reco-
miendan su reseccién temprana, ya que hay re-
portes de progresién o de cambio histolégico® de
tipo I a Il o III, Ademés de las lesiones quisticas
pulmonares, se han encontrado asociaciones con
nefromas quisticos, sarcomas o bien otros blasto-
mas pleuropulmonares en familiares del paciente.
La edad del paciente se correlaciona fuertemente
con el tipo histolégico, a menor edad menor
“arado” histoldgico; la recurrencia local es de 14%

Figura 1. TAC simple y contrastada de tdrax, se aprecia masa
heterogénea con componente sélido y quistico que desplaza
pericardio y comprime via aérea.
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Figura 2. Imagen macroscdpica de lobectomfa media con
turor mixto y con predominio de lo sdlido sobre lo quistico,

en el tipo | y de 46% en los tipos II y III, con
supervivencia a cinco afios de 83% para el tipo |
y 42% para los tipos Il y II1.* En el manejo, aparte
de la cirugfa, se ha intentado radioterapia adyu-
vante y quimioterapia de combinacién con cis-
platino, etopésido.’

Desde el primer reporte de Manivel en 1988
hasta el momento actual, se han documentado
120 pacientes. Por la rareza de esta entidad y por
su presentacién clinica inusual se informa el si-
guiente caso.

Presentacién del caso clinico

Se trata de paciente femenina de siete meses de
edad, quien no cuenta con antecedentes heredofa-
miliares de tipo hemato-oncolégicos ni personales
patolégicos de importancia. Su cuadro se caracte-
rizd por afeccién de tipo respiratorio de tres meses
de evolucién, previos a su ingreso, tratado como
neumonfa y derrame pleural con antibidticos y
sonda intratoricica, sin mejorfa c¢linica ni radio-
légica. A su ingreso al Hospital General Dr. Au-
relio Valdivieso en el Estado de Oaxaca, México,
se observé a paciente consciente, polipneica, con
aleteo nasal y tiros intercostales. Térax con hi-
pomovilidad, ausencia de ruidos respiratorios y
matidez del hemitérax derecho. La radiograffa de
térax mostraba una opacidad homogénea de mds
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Figura 3. Corte histolégico que muestra imagen mixta del
blastoma con revestimiento epitelial cilindrice del microquiste
(HE 10x).

de 90% del hemitérax derecho con desplazamien-
to del mediastino hacia la izquierda. La tomografia
axial computada de térax (Fig. 1) evidencid una
masa ocupativa de mds de 90% de hemitdrax de-
recho, heterogénea, con predominio de compo-
nente sélido sobre el quistico.

La determinacién sérica de gonadotropina co-
riénica humana fraccién beta fue negativa y la
alfa-feto proteina de 323.65 ng/mL. Fue sometida
a toracotomia derecha encontrando masa tumoral
dependiente del 16bulo medio y que ocupaba prac-
ticamente todo el hemitdrax derecho, con le-
siones infiltrativas en diafragma, pericardio y de
pleura parietal. Se realizé lobectomia del 16bulo
medio con mejorfa clinica y reexpansién de 16bu-
los pulmonares restantes. Quince dias después del
procedimiento quirdrgico la paciente fallecié sin
evidencia radiolégica de complicacién pulmonar
postoperatoria. El estudio de anatomfa patoldgica
reportd blastoma pleuropulmonar de tipo Il y 111
(Figs. 2, 3y 4).

Discusién

Hay pocos estudios de grandes series de pacientes
con blastoma pleuropulmonar en la literatura mun-
dial. El centro de registro de Blastoma Pleuro-
pulmonar en Estados Unidos de Norteamérica, en
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1997, realizé un estudio clinico patoldgico de 50
casos,’ en el que se encuentra una relacién hom-
bre-mujer de 1:1, siendo notable que a menor edad
de los pacientes el tipo histolégico predominante
fue del tipo I de Dehner, con un promedio de edad
de diez meses, y para los de tipo II y I1I de 34 y 44
meses respectivamente, con una variacién de este
tltimo de 36 a 146 meses. Por lo que el caso aqui
presentado es el segundo en cuanto a edad y tipo
histolégico. El primer reporte de caso de blastoma
pleuropulmonar en etapa tan temprana de la vida
fue hecho por Capuchino y col.,* quienes descri-
bieron a un recién nacido con dificultad respira-
toria de curso fatal. En el caso aqui reportado se
evidenci6 componente sélido y con multiples lesio-
nes metastésicas. La sintomatologia predominante
en esta paciente fue la respiratoria, lo que motivé
a que fuera manejada como proceso infeccioso
(neumonia y derrame), siendo orientador para el
diagndstico de masa ocupativa intratordcica los
estudios por imagen.

En el blastoma pleuropulmonar se han encon-
trado evidencias de lesiones quisticas hasta en
38% de los casos, asimismo se considera que estas
lesiones quisticas pueden progresar a tipo II o III.}
En esta paciente, los estudios de imagen pre-
sentaron componente mixto, dreas sélidas y quis-
ticas, mismas que se encontraron en el estudio

Figura 4. Blastoma pleuropulmonar. Se aprecia el revestimien-
to cilindrico pseudoestratificado endometrioide del compo-
nente epitelial (H E 40x).
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microscopico. En series de reportes de casos se han
asociado al blastoma pleuropulmonar con displa-
sias Gseas, poliposis intestinal, nefromas quisticos,”
sarcomas, incluso blastoma pleuropulmonar fami-
liar, llegandose a considerar en este caso como un
marcador tumoral para otro tipo de neoplasias en
individuos y familiares que tengan predisposicién
constitucional.’ Priest y col.? efectuaron un estu-
dio para evaluar ¢l patrén de la enfermedad en la
familia de los nifios afectados de blastoma pleu-
ropulmonar, y en 26% de ellos encontraron dis-
plasias o enfermedades neopldsicas y el cariotipo
tumoral repetitivo fue la trisomfa 8. En relacién al
nivel sérico incrementado de la alfa-feto proteina,
se cree que en la patogénesis del blastoma pleu-
ropulmonar intervengan elementos tumorales del
saco vitelino' o bien puede ser determinado por la
presencia de un tumor pulmonar primario mixto:
blastoma-tumor de células germinales." En el tra-
tamiento del blastoma pleuropulmonar se requiere
reseccidn quirtrgica radical, radioteraptia, y debido
a la alta frecuencia de recurrencias locales, sobre
todo de los tipos 11 y 111, se han intentado diversas
combinaciones de quimioterapia: cisplatino y eto-
pésido, ifosfamida, epirrubicina,” vincristina, ac-
tinomicina, ciclofosfamida, ain con resultados
pobres, con supervivencia libre de enfermedad a
dos afios de 45%.° Encontrando intervalos de

recurrencia desde 3 a 60 meses después del diag-
ndéstico,! ocurriendo mds frecuentemente en for-
ma local, a ganglios linfdticos regionales, cerebro,
huesos, incluso en sitios inusuales como aurfcula
derecha y pancreas.” Al parecer, factores de riesgo
son el involucramiento a pleura y mediastino, asi
como edad menor al diagnéstico y con compo-
nente sélido, es decir, blastoma pleuropulmonar

de tipo I y III.

En el caso que aqui se informa es posible
explicar su mala evolucién al gran tamafio del
tumor que ocupaba pricticamente el hemitdrax
derecho y a las multiples lesiones infiltrativas en
pericardio, diafragma y pleura parietal.

El blastoma pleuropulmonar es un tumor pri-
mario de pulmén, bifdsico, disembriénico de com-
portamiento biolégico agresivo. Su presentacion
clinica en nifios pequefios puede causar confusién
diagnéstica con entidades pulmonares mucho més
frecuente como las infecciones, pero el observar
lesiones quisticas pulmonares debe alertar al clini-
co y considerar su reseccién temprana ante la posi-
bilidad de una neoplasia. Actualmente no existe
un protocolo bien definido para el tratamiento del
blastoma pleuropulmonar, y es la cirugia radical
una de las premisas basicas del control local de la
enfermedad.

PLEUROPULMONARY BLASTOMA IN A 7 MONTHS OLD FEMALE INFANT

Introduction. The pleuropulmonary blastoma is a rare malignant lung neoplasm usually observed in chil-
dren younger than 6 years old. There are 3 types of pleuropulmonary blastoma: I cystic, III solid, and II
mixed. Its clinical and biological behavior is aggressive.

Case report. A female patient, 7 months old who 3 months previous to admission presented respirato-
ry symptoms treated as neumonia and spillings, without clinical or radiological improvement. She was
admitted with respiratory difficulty, hypomobility of the right hemitorax, and absence of respiratory
sounds; a CAT scan of the thorax showed a lump that occupied more than 90% of the right hemitorax,
heterogenous, with predominance of solid components. A resection of the middle right lobe was carried-
out; the histopathologic studied disclosed a pleuropulmonary blastoma type 11-111; the patient died 15 days
after surgery.
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Conclusions. We present a case of pleuropulmonary blastoma type II-III at an early age. The involve-
ment of the pleura and mediastinum probably determined its poor evolution. We consider that early

resection of pulmonary lesions is advisable.
Key word. Pleuropulmonary blastoma.
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