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Blastoma pleuropulmonar. Reporte de un caso
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Resumen

Presentamos el caso de un nifio de tres afios
de edad que presenta datos de dificultad
respiratoria. Se realiza una radiografia y una
tomografia de torax en las que se evidencid
una gran masa tumoral que ocupaba el he-
mitérax izquierdo, desplazando el mediastino
y el diafragma. Se realizd tratamiento quirur-
gico con reseccion total del tumor. El reporte
anatomopatolégico fue de blastoma pleuro-
pulmonar tipo Ill. No existe registro de esta
patologia en Ecuador. Se comunica el primer
caso confirmado y agregado en el Registro In-
ternacional de Blastoma Pleuropulmonar.

Palabras clave: blastoma pulmonar, pedia-
tria, térax

Pleuropulmonary blastoma. case
report

Summary

We present the case of a 3-year-old boy with
respiratory distress. A chest x-ray and tomo-
graphy were performed, showing a large tu-
mor mass that occupied the left hemithorax,
moving the mediastinum to the right and the
diaphragm downward. Surgical treatment
was total resection of the tumor. The patho-
logical report was of type Il pleuropulmonary
blastoma. There is no registry of this patholo-
gy in Ecuador. The first confirmed and added
case is reported in the International Registry
of Pleuropulmonary Blastoma.

Keywords: pulmonary blastoma, pediatrics,
thorax

Introduccion

El blastoma pleuropulmonar (BPP) es un tu-
mor agresivo y de mal prondstico. General-
mente se presenta en nifios menores de seis
anos. Inicialmente, la clinica suele confun-
dirse con procesos respiratorios infecciosos
o malformaciones congénitas pulmonares y
de la via aérea, por lo que el diagnéstico final
con frecuencia estd dilatado en el tiempo,
llevandose a cabo cuando se analiza la ana-
tomia patoldgica. Se clasifica en: tipo | quisti-
co, tipo ll intermedio (sélido y quistico) y tipo
1l sélido. El diagndstico temprano y la resec-
cién completa son esenciales para lograr un
buen resultado de esta enfermedad poten-
cialmente mortal al ofrecer oportunidades
de supervivencia a largo plazo para los nifios.
El tipo Ill tiene la mediana de edad de pre-
sentacidon mas antigua y el peor prondstico.

Reporte del caso

Paciente masculino de tres anos de edad,
con el antecedente quirdrgico de una hernia
diafragmatica izquierda corregida a los tres
dias de vida, que presentd un cuadro clinico
de seis dias de evolucién caracterizado por
disnea y dolor toracico intermitente de mo-
derada intensidad, irradiado a region subcos-
tal izquierda, fiebre y posterior taquipnea. A
su ingreso mostré datos de dificultad respi-
ratoria grave, por lo que fue intubado. En la
radiografia y la tomografia toracica se obser-
v6 una masa que ocupaba todo el hemitdrax
izquierdo, desplazando el mediastino hacia
la derecha y el diafragma hacia cavidad ab-
dominal (figuras 1y 2).

Se inicid cobertura antibidtica con ceftria-
xona y clindamicina, abordado como insufi-
ciencia respiratoria aguda secundaria a una
masa tumoral en estudio. Se realizd una pun-
cién ecoguiada para toma de muestra, obte-
niéndose un liquido seroso con un reporte
citopatoldgico negativo para malignidad. En
su sexto dia de hospitalizacion se realizd una
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toracotomia ampliada izquierda con salida
a presion de la masa tumoral quistica (50%
por aspiracion). Se realizé una segmentec-
tomia en cufia del I6bulo inferior izquierdo y
lingula con grapado quirdrgico de tres lineas
y colocacién de un tubo toracico (figuras 3y
4). Se trataba de una masa tumoral de 725
gramos de peso que comprometia un seg-

Figura 1. Radiografia de tdrax. Se observa una
imagen radiopaca que ocupa todo el hemitorax
pulmonar 1zquierdo, desplazando el mediastino
hacia la derecha y el diafragma hacia la cavidad
abdominal

Figura 2. Tomografia toracica. Se observa una gran
masa heterogénea con densidad mixta entre O y
33 UH. Mide 22 x 12 cm. en el corte coronal y des-
plaza el diafragma hacia abajo, el bazo y la camara
gastrica. A nivel medial, sobrepasa la linea media
invadiendo el lado contralateral

mento del I6bulo inferior izquierdo, de con-
sistencia blanda y gelatinosa, con aspecto
cerebroide, de coloracion blanquecina, con
zonas de necrosis con un liquido mucinoso
escaso y capsula tumoral adherida al diafrag-
ma, mediastino y parrilla costal (figura 5). La
biopsia por congelacidn reportd la existencia
de células malignas sugestivo de un rabdo-
miosarcoma.

El paciente fue extubado en el segundo dia
del postoperatorio, manteniéndose sin da-
tos de dificultad respiratoria. Al séptimo dia
se retird el tubo toracico. El reporte histo-
patoldgico fue blastoma pleuropulmonar
tipo Ill (figura 6), por lo que fue trasladado
al Hospital Oncolégico. Nuestro paciente se
encuentra en su tercer mes de seguimientoy
tratamiento con quimioterapia sin encontrar
recidiva en los estudios realizados.

Discusion

El BPP es una neoplasia intratoracica que
representa menos del 1 % de todos los tu-
mores pulmonares malignos primarios de
origen disontogénico y naturaleza muy agre-
siva que, a menudo, se diagnostica errénea-
mente’. Fue diagnosticado por primera vez
el afio 1988 por Manivel et al.2. No existe
registro en Ecuador de esta patologia, por lo
que nuestro caso seria el primero en repor-
tarse.

El BPP es importante entre los tumores del
desarrollo de la infancia, primero por el es-
pectro de presentaciones y patologia Unico,
desde el nacimiento hasta los 72 meses. Se-
gundo, es un fuerte marcador de enferme-
dad displasica y neoplasica familiar; la aso-
ciacién en el sindrome de displasia y tumor
de las familias de pacientes con BPP es del
orden de 25 %. Finalmente, la base genéti-
ca subyacente de la mayoria de los casos de
BPP son las mutaciones en el gen critico DI-
CER13. Este es un miembro de la familia de
la ribonucleasa Il que esta involucrado en la
generacion de microARN que modulan la ex-
presién génica a nivel postranscripcional. No
se pudo realizar un estudio mutacional de
nuestro paciente y sus familiares.

La mediana de edad de presentacion es es-
pecifica del tipo. Asi, el tipo | se presenta a
los 10 meses de edad, el tipo Il a los 33 meses
y el tipo lll a los 44 meses, aunque el 96% se
diagnostican hacia los seis afios**. El BPP fue
clasificado en tres tipos patoldgicos por De-
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hner et al. en 1995. El tipo | o quistico tiene tosas, con dreas hemorragicas y necroticas.
una tasa de sobrevida que alcanza el 80-85%; El tipo Il consta de caracteristicas comunes
su recurrencia progresa frecuentemente al al tipo |y al Ill con una tasa de sobrevida de
tipo Il o al lll. Este ultimo es un tumor sélido 45-50%"°. Los tipos Il y lll frecuentemente se
de caracteristicas blastomatosas y sarcoma- extienden por debajo de la pleura visceral

Figura 5. Estudio anatomopatologico. Examen

: macroscopico.
Figura 4. Radiografia de torax post operatoria. Se  Superfice externa gris-rosada y violacea, tras la
aprecia una buena expansion pulmonar y las li- ~ seccidn zonas blanco-cremosas, cerebroides,

neas de grapado quirirgico en el hemitdrax iz-  friables con otras pardo-rojizas, granulares, semi-
quierdo blandas. Segmentos de tejido membranoso, con-

gruente con pelura
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Figura 6. Estudio anatomopatologico.

y parénquima pulmonar, comprometiendo
pleura parietal, mediastino y diafragma®. De
acuerdo con lo mencionado nuestro caso
por la edad de presentacion y los hallazgos
macroscopicos se clasificaria como BPP tipo
Il.

No se sabe qué proporcién de BPP de tipos
Il'y lll esta precedida por el tipo | que, ade-
mas, puede retroceder y persistir sin poten-
cial maligno. La caracteristica residual del
quiste multiloculado, denominado BPP de
tipo Ir (en regresién), puede diagnosticarse
a cualquier edad, ser multiple o bilateral y
puede ser pequefio (< 2 a 3 cm. de diame-
tro), aunque puede ocupar hasta el 30% del
hemitorax®.

El BPP de tipo | a menudo presenta sintomas
de trastornos respiratorios y neumotodrax
debido a la rotura de las paredes del quiste
llenas de aire. En cambio, los sintomas neu-
monicos y las grandes masas pulmonares
son la presentacion mdas comun en los BPP
de los tipos Il y lll, ambos, también, con sin-
tomas inespecificos como fiebre, malestar y
anorexia’. El BPP tipo Il y, en ocasiones, el
tipo Il, a menudo ocupan todo un hemitérax;
también puede ser un hallazgo incidental
en las imagenes. Las caracteristicas radio-
graficas del BPP tipo | o quistico no pueden
distinguirse de las malformaciones congéni-
tas pulmonares y de la via aérea’?’. Pese al
compromiso cardiorrespiratorio profundo
con lesiones que involucran todo el hemito-
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sarcomatodde,
mesengquimal primitivo aparecen zonas difusas v nodulares
de diferenciacion
inmaduro v atipico.
Hay extenszaz zonas de necrosiz

rax izquierdo en nuestro caso, no se produjo
ruptura de las partes quisticas y, tras la ciru-
gia, presento una mejoria inmediata.

La radiografia de térax es una herramien-
ta basica de mucha utilidad aunque puede
pasar por alto pequefios quistes, por lo que
debe ser complementada con tomografia?.
Lo cual es indiscutible ya que, en este caso
al ver las imagenes tomograficas, un cirujano
con experiencia puede sospechar esta pato-
logia.

El aspecto histolégico es variable, compues-
to por tejido mesenquimal inmaduro, con-
sistente en células indiferenciadas tipo blas-
tema y dreas de diferenciacion cartilaginosa,
rabdomioblastica y/o fibroblastica®. Por ello,
se explica la razdén por la que la biopsia eco-
guiada, se reportara como rabdomiosarco-
ma, lo que no se podria descartar en nuestro
caso ya que la invasiéon tumoral era tan im-
portante que no podia determinarse si el ori-
gen era o no el pulmén. Se pueden observar
metastasis en cerebro, hueso, higado, pan-
creas, rifion y glandulas suprarrenales®’. Las
metdstasis cerebrales ocurren en el 11% de
los pacientes tipo Il y en el 55% de los tipos
Ill. Ambos, pueden extenderse a los gran-
des vasos arteriales y venosos, lo que podria
conllevar a la presentacion de sintomas vas-
culares y embolia sistémica?*°,

El Registro Internacional de BPP (IPPBR;
www.ppbregistry.org), organismo encarga-

. EXAMEN MICROSCOPICO

Wt Los cortes hiztoldgicos muestran neoplasia de configuracion
bifisica constituida por amplios izlotes de célulaz pequefias,
redondaz a ovoideas, apretadamente dizpuestaz, de nicleos
Mpercromaticos con patron finamente disperso e intensa
actividad mitotica, de citoplasma escaso, de apariencia
blastomatoza,

que alternan con fasciculoz de células
con aspecto mesenquimal primitivo y
en el espesor del tejido blastemal ¥
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fragmentado del
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do a nivel mundial del estudio y manejo de
esta neoplasia, recomienda el tratamiento
agresivo y precoz con cirugia y quimiotera-
pia como esquema bdsico’. La extirpacion
quirdrgica completa es el tratamiento prin-
cipal para todos los tipos de BPP, seguido de
guimioterapia en los tipos Il y lll. Zhang et
al. reportaron una tasa de supervivencia glo-
bal libre de enfermedad a 5 aios, de 69,2%
en pacientes tratados con cirugia y quimio-
terapia’. En ocasiones, los tumores grandes
se resecan y pueden estar encapsulados o
friables con rotura preoperatoria o intrao-
peratoria, derrame pleural macroscépico y
reseccion por partes®.

En nuestro paciente, tras la sospecha de esta
patologia, el abordaje que se eligio fue la to-
racotomia ampliada para tener una mejor
visualizacién del compromiso tumoral en la
cavidad tordcica. Se realizé reseccién por as-
piracion de su parte quistica, resecciéon por
enucleacion del tumor adherido a mediasti-
no, pleura parietal y diafragma y segmentec-
tomia del lébulo comprometido con grapa-
do quirdrgico de tres lineas. Se observo en
las radiografias postquirdrgicas una buena
expansion pulmonar.

La radioterapia es considerada en el BPP
tipo Il y lll cuando se identifiqgue enferme-
dad residual®. Es necesario un protocolo de
seguimiento estricto debido a la naturaleza
agresiva y las altas tasas de recaidas®. Nues-
tro paciente recibe tratamiento con quimio-
terapia sin apreciarse recidiva en los estudios
realizados.

El prondstico es desfavorable y con alta mor-
talidad a los 12 meses del diagndstico’. Mes-
singer et al. en un estudio de 350 pacientes
con BPP informado por el IPPBR, describe
una tasa de supervivencia a cinco anos y una
tasa de supervivencia libre de enfermedad
de los pacientes con BPP tipo |, Il y lll del 91%
y 82%, 71% y 59% y 53% y 37%, respectiva-
mente. Zhang et al reportaron una tasa de
supervivencia a cinco afos (100%, 66,7%
y 66,7%) y la tasa de supervivencia libre de
enfermedad a cinco afios (100%, 66,7% vy
55,6%) de los tipos I, Il y Ill 2, Los tipos Il y
lll tienen una alta tasa de mortalidad y re-
currencia a pesar de una reseccién primaria
aparentemente completa°.

Es importante e indispensable dar una infor-
macion clara a los padres para que puedan
entender el alto riesgo de mortalidad. Las
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recurrencias son mds comunes entre los pa-
cientes tratados con cirugia sola (40%) que
entre los que reciben quimioterapia adyu-
vante (6%), aunque la supervivencia general
no difiere entre los grupos®. Bisogno et al.
realizaron un estudio que revel6 una tasa de
respuesta del 68% que subraya la quimio-
sensibilidad de esta neoplasia®. Las cifras de
mayor mortalidad se observaron en aquellos
casos con afectacion de pleura y mediastino
(BPP tipo ) y las menores en los casos de
BPP tipo | %%,
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