Bol Med Hosp Infant Mex 2012;69(4):295-299

CAsoO CcLINICO

Carcinoma mucoepidermoide bronquial: tumor raro en nifios
Bronchial mucoepidermoid carcinoma: rare tumor in children

Luis Hernandez-Motifio, Yarisa Brizuela, Verénica Vizcarra, Rubén Cruz, Lourdes Jamaica, José Karam

RESUMEN

Introduccion. Las neoplasias pulmonares son raras en nifios. La traquea y la via aérea superior contienen glandulas mucosas y serosas
similares a las de las glandulas salivales mayores. De estas glandulas surge un grupo de tumores, muy poco comunes, que incluye el
carcinoma adenoideo quistico, el carcinoma mucoepidermoide, el adenoma pleomoérfico, el carcinoma de células acinares y el oncocitoma.
El carcinoma mucoepidermoide representa 0.2% de los casos de cancer pulmonar a cualquier edad. A la fecha, en la literatura mundial se
han reportado solamente alrededor de 100 nifios con esta entidad. Antiguamente se clasificaban como adenomas bronquiales, término
inapropiado para una neoplasia que, aunque de crecimiento lento, puede ser localmente invasiva. Presenta un curso relativamente be-
nigno cuando corresponde a tumores de bajo grado de malignidad. Se manifiesta como neumonias recurrentes o de lenta resolucion. La
evaluacion de estos pacientes debe ser exhaustiva. El tratamiento mas aceptado es la reseccién quirdrgica del I6bulo pulmonar afectado,
con los respectivos ganglios linfaticos hiliares lobares.

Caso clinico. Paciente de sexo femenino de 10 afios de edad, con historia de infecciones recurrentes de vias aéreas y dos veces neu-
monia en el pulmén izquierdo. Se realizé tomografia de térax y se encontré estenosis del bronquio izquierdo, que se corroboré mediante
un estudio endoscépico. Después de la neumonectomia, el estudio histolégico y el inmunohistoquimico indicaron carcinoma mucoepi-
dermoide de bajo grado.

Conclusiones. El carcinoma mucoepidermoide de bajo grado de malignidad presenta buen pronéstico al realizarse su extirpaciéon completa.
Palabras clave: carcinoma mucoepidermoide, cancer, pulmon.

ABSTRACT

Background. Lung neoplasms are rare in children. Mucous and serous glands from trachea and upper airway contain similar cells to those
of the major salivary glands. Of these glands there is a group of very rare tumors including adenoid cystic carcinoma, mucoepidermoid
carcinoma, pleomorphic adenoma, acinic cell carcinoma and oncocytoma. Mucoepidermoid carcinomas represent 0.2% of cases of lung
cancer at any age, and slightly more than 100 children have been reported with this entity in the world literature. Formerly classified as
bronchial adenoma, this term is inappropriate for a slow-growing neoplasm and may be locally invasive. These tumors present a relatively
benign course when they correspond to tumors of low-grade malignancy and may be manifested as recurrent pneumonia or slow resolu-
tion. Children with these clinical manifestations should be thoroughly evaluated including endoscopic and tomographic studies. Surgical
resection of the affected lung lobe with the respective lobar hilar lymph nodes is the most accepted treatment.

Case report. We report the case of a 10-year-old female with a history of recurrent airway infection and two left lung pneumonias. Chest
tomography showed a left bronchus stenosis confirmed by endoscopy. Following pneumonectomy, the histopathological and immunohis-
tochemical findings reported a low-grade mucoepidermoid carcinoma.

Conclusions. Mucoepidermoid carcinoma of low-grade malignancy has a good prognosis with complete tumor excision that requires a
comprehensive approach that includes bronchoscopy.
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Como la sintomatologia es inespecifica, el diagndstico y el
manejo pueden retrasarse, empeorando asi el pronostico.
Debe sospecharse la existencia de estos tumores cuando
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hay sintomas respiratorios persistentes o recurrentes. Ini-
cialmente, deben descartarse las causas comunes, como
las infecciosas, inmunodeficiencias, fibrosis quistica, entre
otras. Ademas, es necesario iniciar el abordaje diagnostico
con estudios de imaginologia, como radiografias simples
de térax y, de ser necesario, otros estudios, como tomogra-
fias de torax o broncoscopia, que determinen la naturaleza
del proceso.? Dentro de los tumores bronquiales, los mas
frecuentes son los tumores carcinoides (en 80 a 90% de los
casos). Los tumores restantes (10 a 20%) son los descritos
como carcinomas de tipo glandulas salivales (carcinomas
adenoideoquisticos y mucoepidermoides).® El carcinoma
mucoepidermoide pulmonar es un tumor maligno muy
poco frecuente (0.2%). Puede originarse en la traquea,
bronquios principales, lobares o segmentarios. A pesar de
tener potencial maligno bajo, muestra un comportamiento
benigno. Por ello, en la mayoria de los casos, la reseccion
pulmonar conservadora resulta un tratamiento adecuado y

suficiente, que eventualmente presenta buen prondstico.!

CASO CLINICO

Se trata de una paciente de sexo femenino, escolar de 10
aflosde edad, previamente sana, quien desde el 2008 ha
presentado infecciones recurrentes en vias aéreas (IRVA),
y dos veces fue hospitalizada por neumonia en el pulmoén
izquierdo. Es conocida por nuestro servicio desde junio
del 2011. Fue referida por IRVA, con episodios ocasionales
de hemoptisis. Se inicid el abordaje descartando causas
comunes de IRVA, como sinusitis, inmunodeficiencia,
fibrosis quistica, entre otras. Se realizd una radiografia
de torax y se encontro atelectasia total izquierda con area
de consolidacion basal izquierda (Figura 1). Inicialmente,
se manejé con antibioticos, esteroides, broncodilatado-
res, pero no presentd mejoria, y persistia con atelectasia
total. Se realizé una tomografia axial de torax (TAC) de
alta resolucion, en la que se observo estenosis del bron-
quio izquierdo, necrosis pulmonar izquierda, areas de
bronquiectasias y fibrosis (Figura 2). Posteriormente, se
complemento el abordaje con una fibrobroncoscopia. Los
hallazgos en el bronquio izquierdo fueron los siguientes:
masa de color rojiza, no definida, granulomatosa, sélida,
que ocluia completamente la luz del bronquio izquierdo y
no permitiod el paso del broncoscopio (Figura 3). La biopsia
de la lesion reportd granuloma de bronquio izquierdo. Se
realizd un estudio de gammagrama pulmonar ventilato-

Figura 1. Radiografia postero-anterior de térax en la que se ob-
serva atelectasia del I6bulo inferior izquierdo, con sobredistension
pulmonar derecha.

rio/perfusorio que mostré datos de ausencia funcional
del pulmon izquierdo y pulmoén derecho con perfusion y
ventilaciéon normal, por lo que se practicé neumonectomia
total. El reporte patologico final determind lo siguiente:
1. Tumor bronquial izquierdo. Carcinoma mucoepi-
dermoide de bajo grado, con permeacion vascular
y lesidn en bordes de seccidon quirtrgica (panci-
toqueratina, EMA, CD 31, CD 34, FACTOR VIII
positivos, controles adecuados).
2. Pulmén izquierdo hipoplasico.

Posteriormente, en sesion conjunta con el servicio de
Oncologia, se decidié mantenerla bajo vigilancia, debido
a que es un tumor de bajo grado de malignidad. Durante
el seguimiento en la consulta externa de Neumologia, no
se han presentado episodios de neumonia ni de IRVA.

DISCUSION

Los tumores primarios del pulmén son muy raros en la
poblacion pediatrica. La mayoria corresponde a tumores
carcinoides, carcinoma adenoideoquistico y carcinoma
mucoepidermoide.®’ De estos, los mucoepidermoides son
los menos frecuentes. Se ha propuesto que el carcinoma
mucoepidermoide se origina de las glandulas mucosas y
serosas del arbol traqueobronquial central. Otras estruc-

296

Bol Med Hosp Infant Mex



Carcinoma mucoepidermoide bronquial: tumor raro en nifios

Figura 2. Tomografia de térax en corte axial (A) y coronario (B). Se
observa la obstruccion total del bronquio izquierdo con atelectasia
total izquierda (flecha negra) y areas de necrosis en su interior
(cabeza de flecha).

turas pueden desarrollar carcinoma mucoepidermoide,

como las glandulas salivales, mamarias, tiroides o la piel.>3

Histologicamente, se distinguen dos tipos de carci-

nomas mucoepidermoides segun el grado de malignidad
propuesto por Heitmiller y colaboradores:®

*  De bajo grado. Se presentan macroscdpicamen-

te como tumores polipoides endobronquiales,

bien delimitados, recubiertos por una mucosa

delgada, y microscopicamente son heterogéneos

con predominio de elementos glandulares con

contenido mucoide. La evolucion es favorable

en las lesiones de bajo grado, con buen pronos-

Figura 3. Fibrobroncoscopia realizada en la que se observa tumo-
racion ocluyendo el bronquio principal izquierdo (flecha).

tico. El benigno representa la inmensa mayoria
de los casos pediatricos. En la literatura a nivel
internacional, solamente se ha reportado un
caso que ha desarrollado metastasis a ganglios
peribronquiales.

* De alto grado. Macroscopicamente son infil-
trantes. En el estudio microscopico revelan un
predominio de los elementos epidermoides,
atipias, hipercromatismo y actividad mitética
elevada. Es menos comun, de mal prondstico,
casi siempre se presenta en adultos. Solamente
dos casos de este tipo se han reportados en edad
pediatrica.

Los sintomas producidos por los tumores endobron-
quiales son irritacion (tos y hemoptisis) u obstruccion
bronquial.*!° La evolucion insidiosa con manifestaciones
clinicas inespecificas generalmente sugiere otros diag-
nosticos, como asma, neumonia obstructiva o cuerpo
extrafio.!" Pueden presentarse fendmenos pulmonares
en las zonas distales a la obstrucciéon bronquial, como
neumonia recurrente, bronquiectasias, hiperinsuflacion
pulmonar (en caso de obstruccion parcial) y atelectasia
(si hay obstruccion bronquial total).' !> La evolucion
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prolongada de la paciente resultd en la obstruccidn total
del bronquio y el colapso total del pulmon izquierdo. Esta
evolucién prolongada, de casi 2 afios, se debio a la falta
de un abordaje diagndstico adecuado antes de su llegada
a nuestro hospital, lo que retardo el diagndstico 18 meses
y finalizé con la neumonectomia.

La manifestacion radioldgica mas comun es la presencia
de una masa intraluminal en el arbol traqueo-bronquial,
aunque es dificil predecir su situacion endobronquial
cuando se encuentra en bronquios segmentarios. La lesion
pulmonar secundaria a la obstruccion, como la atelectasia
presentada en nuestra paciente, se encuentra en la tercera
parte de casos.'>*. En la TAC de torax puede aparecer
como una masa de bordes bien definidos, de forma oval
o lobulada, con calcificaciones puntiformes en la mitad
de los casos y con reforzamiento leve con el medio de
contraste. La direccion del diametro mayor del tumor es
paralela a la direccion de ramificacion de la via aérea en
la que se encuentra.'? En este caso, no se observd ningu-
na masa bien definida, solamente estenosis del bronquio
principal izquierdo, atelectasia total izquierda y necrosis
pulmonar izquierda secundaria a los eventos de neumonia
previos. Por esta razon, se decidid realizar la exploracion
endoscopica, que corrobord la presencia de una masa que
ocluia todo el bronquio izquierdo. Se llevd a cabo la biop-
sia y, posteriormente, se program6 para neumonectomia.
De aqui la importancia de realizar el estudio endoscopico
para el abordaje de estos pacientes.*!!

En el carcinoma mucoepidermoide pulmonar de bajo
grado de malignidad, la lobectomia o la segmentectomia
es suficiente para lograr la curacion. Puede indicarse la
extirpacion broncoscopica mediante laser en el caso de
tumores pequefios en los que no exista duda de compro-
miso parenquimatoso.”'>13

El prondstico de los tumores mucoepidermoides
bronquiales esta estrechamente relacionado con el grado
del tumor y su extensidon al momento del diagnostico. A
diferencia de los carcinomas mucoepidemoides de alto
grado, la progresion de los de bajo grado, predominantes
en nifios, es lenta, lo que permite un buen pronoéstico al
momento del diagnostico (si este se establecio al inicio del
abordaje). El diagnostico debe agilizarse con la busqueda
temprana de estos tumores en pacientes con tos cronica o
IRVA, para que mejore su prondstico.>”*

En conclusion, las neoplasias primarias de pulmon,
aunque son poco frecuentes en nifios, deben incluirse

dentro del diagnéstico diferencial del paciente neumopata
crénico. Ante la presencia de sintomas respiratorios persis-
tentes debe realizarse una radiografia de torax. El hallazgo
de atelectasia pulmonar, que no mejora con el tratamiento
conservador, es indicacion obligada de broncoscopia
diagnéstica. Dentro del grupo de lesiones endobronquia-
les, se debe considerar el carcinoma mucoepidermoide, y
confirmar su diagnostico por biopsia endoscopica. Esta
entidad presenta buen prondstico en la edad pediatrica si
se logra su extirpacion completa.
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