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Resumen

Introduccién: El blastoma pleuropulmonar (BPP) es la neoplasia primaria maligna mds comun de
los pulmones en la infancia. Se presenta con mayor frecuencia en nifios entre 1 y 4 afios, con sinto-
mas respiratorios. Han sido definidos tres tipos por histopatologia (tipo I, IT y III), relacionados con
sobrevida y pronoéstico. Objetivo: Reportar el primer caso de un paciente con un BPP que se presentd
como una deformacidén de la pared torécica. Caso clinico: Paciente de un afio de vida que se presentd
con una deformidad de la pared toricica a los 10 meses de edad. El estudio imagenoldgico reveld
una gran masa quistica en el hemitérax derecho. No desarroll6 sintomatologia respiratoria hasta el
ingreso hospitalario. Se realiz6 una lobectomia superior derecha y la biopsia confirmé un BPP tipo
L. Se traté con reseccion quirdrgica y realizacion periédica de imdgenes tordcicas como seguimiento.
Conclusiones: Se reporta el caso de un BPP que se manifesté con deformidad toracica, forma de
presentacion no descrita previamente en la literatura. E1 BPP es un cdncer poco frecuente que debe
ser considerado en el diagnéstico diferencial de lesiones quisticas pulmonares, sobre todo en la edad
pedidtrica. Reconocerlo como un tumor maligno en vez de una anomalia del desarrollo, es deter-
minante para que el paciente sea sometido a reseccién quirdrgica, terapia adyuvante y seguimiento
apropiado.

Abstract

Introduction: Pleuropulmonary blastoma (PPB) is the most common primary malignancy of the
lungs in childhood. It occurs more frequently in children between one and four years of age, and
respiratory symptoms are a common manifestation. Three types have been defined (type I, II and
III), which are related to survival and prognosis. Objective: To report the first case of a patient with
a PPB who presented with a chest wall deformity. Case report: One year old male patient who had a
chest wall deformity at ten months of age. Imaging revealed a giant cyst in the right hemithorax. He
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did not develop respiratory symptoms until hospital admission. A right upper lobectomy was perfor-
med and the biopsy confirmed a type I pleuropulmonary blastoma. He was considered successfully
treated with complete surgical excision and routine follow-up with thoracic imaging is conducted.
Conclusions: PPB is a very rare cancer that needs to be considered in the differential diagnosis of
cystic lung diseases in children. The recognition of this lesion as a malignant tumour rather than a
developmental cystic malformation is vital so the child can receive complete excision and appropriate

follow-up care.

Introducciéon

El blastoma pleuropulmonar (BPP) es la neoplasia
pulmonar maligna mds frecuente de la infancia'. Es
un tumor raro, de comportamiento potencialmente
agresivo y mas frecuentemente reportado en nifios de
menos de 5 afios®. Entre 25 y 50 pacientes son diagnos-
ticados al ano en Estados Unidos®. Usualmente desa-
rrollan sintomas respiratorios: disnea, dolor torécico,
tos, distrés respiratorio y/o neumotdrax®.

Manivel fue quien primero lo reporté en 1988°.
Desde entonces se han definido tres tipos por histopa-
tologia: I o quistico, II o quistico/sélido y III o sélido'.
El BPP tipo I tiene el mejor prondstico, con una so-
brevida a 5 anos de 91%, para los tipos II y III alcan-
za el 62% y pueden estar asociados a metdstasis, mds
frecuentemente en el sistema nervioso central'. El BPP
puede evolucionar desde estados quisticos a sélidos a
través del tiempo, los casos que no progresan se han
denominado I-r'. La biopsia es el estudio que permite
clasificar las lesiones y, por lo tanto, definir el pronésti-

ebitoriaL_qiku

co, orientar futuras terapias adyuvantes y seguimiento
apropiado®.

El objetivo del presente manuscrito es reportar el
primer caso de un paciente con un BPP que se present6
como una deformacién de la pared toracica.

Caso clinico

Paciente sano, de género masculino, de 10 meses de
edad, sin historia familiar de tumores pulmonares o de
otro origen, ni antecedentes de sintomatologia respi-
ratoria. En control pedidtrico ambulatorio de rutina se
pesquis6 una deformidad de la pared tordcica. Al exa-
men fisico destacaba el abombamiento del hemitérax
derecho, sin alteraciones a la auscultacién pulmonar.
Se realiz6 una radiografia de térax que revel6 una le-
siéon con multiples imdgenes quisticas en el hemitérax
derecho (Figura 1Ay 1B).

Se complement6 el estudio con tomografia com-
putada (TC) de térax, en el que se informaba un gran

Figuras 1. Radiografia de torax antero-posterior (A) y lateral (B). Se evidencia la asimetria toracica en relacion a multiples imagenes
quisticas de paredes finas (flechas blancas) en el hemitérax derecho, que determina desviacion del mediastino a izquierda (flecha negra).
En la proyeccion lateral se observa descenso de ambos diafragmas y térax en tonel, secundario al aumento de volumen pulmonar, un
fenomeno atelectasico secundario en la region retrocardiaca y el pulmén derecho herniado hacia el mediastino.
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Figura 2. Tomografia computada de térax. A: Reconstruccion coronal. Se observa la gran formacion quistica derecha intraparenquimatosa pul-
monar que desplaza el mediastino (Q). B: Corte axial. Se observa asimetria toracica secundaria a una formacion quistica multiloculada, intraparen-
quimatosa derecha (flechas), de 9,7 x 9,4 x 10,2 cm, que impresiona originarse en el l6bulo derecho superior, provocando atelectasia parcial del
resto del pulmdén. No se observa componente solido. Se demuestra ademas desviacién del corazén y mediastino a contralateral (C). No se visualiza
neumotorax. Reconstruccion, vista cefélica.
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Figura 3. Microscopia (A-B), tincion con hematoxilina-eosi

r las células neoplasicas bajo
el epitelio. Esta zona de transicién (flecha) contiene células tumorales mesenquimaticas con atipia moderada; pequefias, redondas y con ntcleo

hipercromético. No se observa componente sélido.

quiste multiloculado intraparenquimatoso, sin com-
ponente sélido, que provocaba compresion de los te-
jidos de la pared tordcica determinando alteraciones
estructurales (Figuras 2A y 2B).

Al completar el estudio, el paciente tenia un ano
de edad. Fue planificada una reseccién electiva de la
lesion. En la admision al hospital se encontraba eup-
neico, por primera vez con retraccién subcostal, pero
sin requerimientos de oxigeno.

El abordaje correspondié a una toracotomia dere-
cha. Se encontrd, inmediatamente al ingreso a la ca-
vidad pleural, una gran masa quistica dependiente del
l6bulo superior. No comprometia la pleura parietal y
no tenia derrame pleural asociado, tampoco se identi-
ficaron adenopatias mediastinicas. Se descomprimié y
completé la lobectomia sin complicaciones, logrando
la reexpansiéon pulmonar. Fue extubado al primer dia

postoperatorio y dado de alta cuatro dias después, sin
registrar morbilidad.

En la biopsia se describi6 una lesién quistica, mul-
tiloculada, subpleural, con cavidades cubiertas por epi-
telio cuboidal, tejido estromal fibroso inmaduro, con
dreas necréticas y hemorragias. No se observé compo-
nente s6lido (Figura 3A y 3B); concluyendo en el diag-
nostico un BPP tipo I.

En la consulta oncoldgica, los padres prefirieron no
aceptar la quimioterapia y se decidi6 el seguimiento
con imagenes toracicas.

Discusién

El BPP representa un 15% de los tumores pulmo-
nares pedidtricos, hasta un 25% ocurre en ninos con
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antecedentes familiares®. El 25-38% estdn asociados
con otras neoplasias’”: pélipos intestinales, tumores ti-
roideos o gonadales, nefroma quistico y meduloblas-
toma®. La edad al diagndstico suele ser menor a cuatro
afios, sin predilecciéon por género y la mayoria ocurre
en el lado derecho®.

Estudios genéticos han permitido asociar mutacio-
nes al desarrollo de BPP, entre ellas: alteraciones en la
linea germinal DICERI, en el gen supresor de tumores
P53, ganancias en el cromosoma 8, trisomia 2 y traslo-
caciones desequilibradas 1-X°.

Un articulo reciente que reunié 350 casos mostré
que los BPP tipo I se presentan con mayor frecuencia
en hombres durante el primer ano de vida, mas tem-
pranamente que los tipos II o III. La mayoria fueron
unilaterales, mayores a 5 cm y solo la mitad multilo-
culados'.

El diagnoéstico diferencial de masas pulmonares
quisticas debe considerar tanto la malformacién con-
génita de la via aérea pulmonar (malformacién ade-
nomatoidea quistica) como el BPP tipo 1. Hallazgos
sugerentes de BPP incluyen lesiones quisticas (espe-
cialmente periféricas) sin etiologia clara, falta de diag-
noéstico prenatal con estudio anatémico del segundo
trimestre normal, crecimiento rapido, neumotérax y/o
historia familiar.

El tratamiento de lesiones pulmonares asintomati-
cas en la infancia sigue siendo controversial®. A favor
de las resecciones tempranas estd el riesgo de maligni-
dad'. Consideramos que todas las lesiones asintométi-
cas pulmonares en ninos deben ser estudiadas con to-
mografia computada de térax alrededor de los dos me-
ses de edad, prefiriendo resecciones entre los 3-9 meses
dado el riesgo de infecciones recurrentes o patologia
tumoral”'"'2, La cirugia electiva es segura, previene el
desarrollo de sintomas y reduce las complicaciones'* .

El BPP usualmente produce sintomas respiratorios,
pero puede ser un diagndstico incidental®. Si bien en-
tre el diagnéstico y el tratamiento definitivo el paciente
desarrollé dificultad respiratoria manifestada como
retraccién subcostal, de acuerdo a nuestra buisqueda,
este es el primer reporte de un BPP que se present6
inicialmente como deformidad toracica.
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El tratamiento es multimodal. La reseccién quirdr-
gica completa es esencial: otorga la mejor probabilidad
de sobrevida a largo plazo. La radioterapia tiene rol en
las recidivas o enfermedad residual'*. Las recomen-
daciones actuales para el tipo I incluyen quimioterapia
adyuvante, pero todavia no es claro si previene la pro-
gresion®. El seguimiento con TC de térax es requerido
hasta los 4-5 afios de edad. En enfermedad limitada al
pulmén la resecciéon completa estd asociada a buenos
resultados; el control riguroso deberia detectar recu-
rrencias y puede ser una alternativa®'-'2,

En conclusion, se reporta el caso de un BPP que
se manifesté con deformidad tordcica, forma de pre-
sentaciéon no descrita previamente en la literatura.
El BPP es una neoplasia poco frecuente que debe ser
considerada en el diagnoéstico diferencial de lesiones
pulmonares quisticas en nifios. Reconocerlo como una
neoplasia con potencial maligno en vez de una anoma-
lia del desarrollo es vital para que el paciente reciba el
tratamiento quirdrgico y seguimiento apropiado.
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