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Afeccion aguda del térax en ninos
por blastoma pleuropulmonar

RESUMEN

Antecedentes: en los nifios, la afeccién aguda del térax se manifiesta
concomitante con infeccion pleuropulmonar, malformaciones
broncopulmonares y tumores tordcicos malignos. Tuvimos la
oportunidad de tratar a pacientes con neoplasia maligna, lo que nos
motivé a comunicarla.

Casos clinicos: se estudian y reportan los casos de tres pacientes
con diagnéstico de blastoma pleuropulmonar. Todos se trataron
quirdrgicamente mediante reseccion del tumor en dos pacientes, en uno
fue necesaria la neumonectomia. Los estudios histolégicos demostraron
que se trataba de un blastoma pleuropulmonar con anaplasia y otro
resulté positivo para el marcador tumoral de vimentina y S-100. Solo
hubo un fallecimiento.

Conclusiones: los diferentes tipos celulares que forman el blastoma
pleuropulmonar se ratifican con la aplicacién de marcadores
histoquimicos. Ante un paciente pediatrico con afeccién aguda del
térax por blastoma pleuropulmonar, el cirujano pediatra tendra que
practicar una toracotomia de urgencia.

Palabras clave: blastoma, pleuropulmonar, nifios toracotomia de
urgencia.

Acute affection of the thorax in children
for pulmonary blastoma

ABSTRACT

Background: In children, acute affectation of the thorax is presented
during pleuropulmonary infection, bronchopulmonary malformation
and malignant tumors. We had the opportunity to treat patients with
malignant tumors in the thorax and we present our findings.

Clinical cases: We studied three patients with the diagnosis of
pleuropulmonary blastoma. All patients were being treated with surgical
resection for the neoplasm and one patient received pneumonectomy.
Diagnosis of blastoma was confirmed histologically and one had positive
histochemical markers to vimentin and S-100. Only one patient died.

Conclusions: 1. Different cellular types of pleuropulmonary blastoma
were confirmed using histochemical markers. 2. The pediatric
surgeon facing a case of a child with acute thorax affectation due to
pleuropulmonary blastoma must undertake thoracotomy on an urgent
basis.
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ANTECEDENTES

En los pacientes pediatricos la afeccion aguda
del térax es un sindrome clinico que se caracte-
riza por irritabilidad, angustia, inicio progresivo
de insuficiencia respiratoria, fiebre, dolor a la
presion del lado afectado y, ademas, signos de
condensacién o derrame pleural. Este sindrome
aparece concomitante con infeccién pleuro-
pulmonar, malformaciones broncopulmonares
y tumores toracicos.' La oportunidad de haber
tratado algunos pacientes con esta enfermedad
nos motivé a trasmitir nuestra experiencia.

El objetivo de esta comunicacién es analizar
una serie de casos con diagnéstico de neoplasia
tordcica y comparar nuestras observaciones con
lo publicado recientemente.

MATERIAL Y METODOS

Estudio retrospectivo, observacional, transversal
y descriptivo de los expedientes clinicos de
pacientes con diagnéstico de tumor toracico
maligno atendidos en el Hospital Infantil del
Estado de Sonora.

CASOS CLiNICOS
Caso 1

Adolescente femenina, de 15 afos de edad, a
quien se efectué nefrectomia izquierda a los
7 anos sin conocer el diagnéstico. El padeci-
miento actual es de 23 dias de evolucién con:
rinorrea, fiebre de 39°C y disnea progresiva
que llega a la ortopnea, sin tolerar el decubito
dorsal. Al examen fisico se la encontré con:
41 kg, talla de 1.50 m, temperatura de 36°C,
tension arterial 110/70 mm/Hg. En el cuello se
observaron: ingurgitacion venosa y aumentada la
circunferencia en su parte inferior. Térax: defor-
mado a expensas del lado derecho; los espacios
intercostales se encuentran abiertos, con matidez
total y los ruidos respiratorios no son audibles.

Abdomen: con una cicatriz quirirgica antigua,
indolora y sin visceromegalia. El resto del exa-
men sin datos de importancia. Las radiografias
de térax mostraron, en el lado derecho, una
opacidad total homogénea, sin calcificaciones
ni broncograma aéreo, con desviacién del me-
diastino a la izquierda. Exdmenes de laboratorio:
hemoglobina 10.0 g/dl, leucocitos 16,300/mm?
con predominio de linfocitos. En la broncosco-
pia se observé: mucosa hiperémica con traquea
desviada hacia la izquierda; el bronquio princi-
pal derecho con didmetro disminuido pero sin
modificacién de las dimensiones con ventilacién
sostenida. Diagnostico preoperatorio: afeccion
aguda del térax por probable tumor pulmonar
maligno y sindrome de vena cava superior.

En la toracotomia derecha, periescapular, se
encontr6é un tumor de color rojo-grisaceo, fria-
ble, hemorragico, adherido al hilio pulmonary,
ademas, que comprimia la vena cava superior
y los vasos adyacentes. Al tratar de liberar la
compresién vascular sobrevino un paro cardia-
co sin respuesta a las maniobras habituales de
resucitacion. El diagnéstico histopatolégico fue
de embrioma del pulmén derecho (Figura 1). No
se realiz6 la autopsia.

Caso 2

Paciente masculino de 5 anos de edad, sin ante-
cedentes de importancia. El padecimiento actual
tenia 20 dias de evolucién, con fiebre no cuan-
tificada, tos, signos de insuficiencia respiratoria
y sindrome de derrame pleural. En el servicio de
Urgencias se le coloc una sonda tordcica dere-
chay se conect6 a un sello de agua. Se consult6
al cirujano pediatra y observé lo siguiente a la
exploracion fisica: adelgazado, pélido e irritable.
Térax: con signos de insuficiencia respiratoria y
con sonda pleural derecha que drené material
sero-sanguinolento en poca cantidad; matidez
en todo el hemitérax derecho y ruidos respi-
ratorios no audibles. El resto de la exploracion
fisica trascurrid sin alteraciones. Examenes de
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Figura 1. Caso 1. Embrioma. Células con pleomor-
fismo, citoplasma escaso y matriz laxa con algunos
vasos.

laboratorio: hemoglobina 13.4 g/dl, leucoci-
tos 28,000/mm? con predominio de neutréfilos.
La citologia del liquido pleural fue negativa para
células malignas. La tomografia de térax mostré
opacidad total derecha, sin calcificaciones, ni
broncograma aéreo; el mediastino se encontr6
desviado al lado contralateral (Figura 2). En
la broncoscopia inicial la trdquea se observé
desviada a la izquierda y no se visualizo bien
la carina. Diagndstico preoperatorio: afeccion
aguda del térax por probable tumor pulmonar
maligno. Hallazgos de la toracotomia derecha:
tumor que ocupa toda la cavidad toracica y re-
chazaba todo el pulmén hacia abajo y adelante,
sin invadirlo. La neoplasia es de color grisaceo,
hemorragica, en algunas zonas su consistencia
estaba aumentada, muy sangrante y pes6 460 g.
El sitio de crecimiento provenia de la pleura pa-
rietal entre el 4°y 5° espacios intercostales. No
hubo problemas transoperatorios. Diagndstico
histopatolégico: leiomiosarcoma toracico. El
plan de quimioterapia fue con vincristina, ac-
tinomicina y ciclofosfamida, se programé para
dos anos junto con radioterapia.
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Figura 2. Caso 2. Tomografia de corte coronal, no se
observan lesiones dseas. Tiene una opacidad total ho-
mogénea sin broncograma aéreo. Arriba del diafragma
se ve una densidad de aire que corresponde al I6bulo
pulmonar inferior.

El paciente evoluciond bien durante un afo,
pero en una consulta de control, al revisar las
radiografias de térax, se observé una opaci-
dad redonda, localizada en el l6bulo superior
derecho y parte del mediastino superior. Poco
después se practicé otra toracotomia para rese-
car un tumor que no invadia al [6bulo superior
derecho (Figura 3). Una vez recuperado el nifio
se envio al servicio de Oncologia para seguir la
quimioterapia. El diagnéstico histopatolégico fue
de recidiva de leiomisarcoma.

Caso 3

Paciente femenina de 2 afos, 5 meses de edad.
Antecedentes personales y quirtrgicos impor-
tantes: problemas respiratorios infecciosos e
insuficiencia respiratoria tratada durante 8 meses
con mdltiples antibidticos, sin lograr recuperar la
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Figura 3. Caso 2. Tumor redondo con pseudocapsula
delgada, con regular vascularizacién, sin invadir el
[6bulo superior derecho.

salud, se le colocé una sonda toracica en el lado
derecho y se retir6 a la semana de su aplicacion,
por mejoria. A los dos afios tres meses de edad,
por un cuadro clinico similar al relatado, se le
practicé una toracotomia derecha y permanecio
28 dias hospitalizada; el diagndstico fue de bula
pulmonar. El padecimiento actual a su ingreso al
servicio de Urgencias: estado irritable, disneica,
piel grisacea, red venosa superficial muy visible
en la parte anterior derecha del térax y con
aumento de volumen; matidez total y nula ven-
tilacion, taquicardia y taquipnea. Examen fisico:
peso 12 kg, talla 86 cm, temperatura 37.6°C, fre-
cuencia cardiaca 110 latidos por minuto, presion
arterial 100/70 mm/Hg. En hemitérax derecho tiene
signos de insuficiencia respiratoria, trasmision de
voz aumentada, no se escuchaban los ruidos respi-
ratorios, la punta del corazén estaba desviada hacia
el lado izquierdo. Dolor a la presion en la parrilla
costal derecha. En la puncién pleural se obtuvo
sangre oscura. Diagnéstico preoperatorio: afeccion
aguda del térax por probable tumor pulmonar.
Examenes de laboratorio: hemoglobina 11.9 g/dl,
leucocitos 7,800/mm? y alfa-feto-proteina 5 ng/ml.
En la radiografia de térax simple se observé una
opacidad total derecha, sin calcificaciones ni
broncograma aéreo, con desplazamiento del me-
diastino hacia el lado izquierdo. En el ultrasonido

toracico se observaron imagenes sélidas y frag-
mentadas, con hemorragias y liquido perilesional
sin calcificaciones, y en la tomografia computa-
da se observéd, en un corte a nivel de la carina,
en el bronquio principal derecho, una extensién
intrabronquial del tumor (Figura 4). Los hallazgos
de la toracotomia derecha fueron: adherencias
fibrosas parieto-viscerales firmes, compresion
del I6bulo superior y medio derecho. Se liberé el
|6bulo medio e inferior por donde sali6 el tumor
friable, de aspecto cerebroide, color rojo oscuro,
muy fragmentado, con dreas hemorragicas oscu-
ras; se le realizé una neumonectomia derecha
(Figura 5). Diagnéstico histopatolégico: tumor
maligno de células fusiformes con numerosas
mitosis anormales y abundantes vasos de pared
delgada. Los marcadores histoquimicos resulta-
ron positivos a la vimentina y S-100 (Figura 6).
El diagndstico fue: sarcoma indiferenciado con
tejido neurogénico del pulmon derecho. La evo-
lucion postoperatoria fue favorable y se envié al
servicio de Oncologia para quimioterapia.

RESULTADOS

Entre el 7 de diciembre de 1979 y el 23 mayo de
2012 se atendieron 12 pacientes con diagndstico
de neoplasia tordcica y solo tres tuvieron un
blastoma pleuropulmonar.

Figura 4. Caso 3. Tomografia computada; corte a
nivel de la carina. En el bronquio principal derecho
se observa una extension intrabronquial del tumor.
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Figura 5. Caso 3. El tumor invade los tres [6bulos,
la punta de la pinza muestra que no hay invasién
bronquial.

Figura 6. Caso 3. Tumor indiferenciado positivo a la vi-
mentina que se expresa en las células mesenquimales.

Volumen 82, Nim. 4, Julio-Agosto 2014

DISCUSION

El blastoma pleuropulmonar es una neoplasia
disembriénica, de tipo blastematoso y mesen-
quimatoso maligno; de acuerdo con Seballos y
Klein? se reconocid por primera vez por Barrett
y Barnard, en 1954, quienes interpretaron sus
caracteristicas histolgicas como nefroblastoma.
Spencer, en 1961, refirié que este tipo de tumor
proviene de tejido mesodérmico constituido por
células mesenquimales inmaduras y epiteliales.
En 1988 Wrigth? escribié que Manivel mencion6
que es una neoplasia casi exclusivamente de
nifos, pero que en los adultos aparece alrededor
de los 30 a 40 afnos de edad, con componente
epitelial. Dehner, en 1994, propuso la clasifi-
cacion del blastoma pleuropulmonar por sus
caracteristicas macroscopicas en: Tipo I quistico,
Tipo Il quistico-sélido, y Tipo Il sélido; el tipo |
tiene mejor prondstico que el 11y 11l

La frecuencia de presentacion es rara, pero en la
actualidad existe un registro internacional para
blastoma pleuropulmonar de hospitales infanti-
les y clinicas de Minnesota, donde concentran
casos de 1987 a 2008 y suman mas de 200 pa-
cientes.* En cuanto al género no hay diferencia
significativa y en los nifios su prevalencia es en
menores de 5 afios.

La mayoria de los pacientes tiene antecedentes
de infecciones pulmonares recurrentes, que han
sido atendidos por varios médicos, y no mejo-
raron sus condiciones clinicas; esto retrasa el
diagndstico hasta que el nifio manifiesta signos
de afeccién aguda del térax y entonces se piensa
en un tumor tordcico.>”

Los exdmenes de imagen deben revisarse de
manera secuencial y, de preferencia, con un
especialista en imagen con la finalidad de tener
una buena correlacioén clinica-radiolégicayy, asi,
conocer las caracteristicas del tumor (quisticas,
sélidas, con derrame, etc.) e intentar saber la
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naturaleza de la neoplasia y su extensién. En la
tomografia computada pueden medirse las den-
sidades en unidades Hounsfield, para observar
la diferencia entre lesiones sélidas o quisticas,
con o sin derrame y con los cortes coronales y
transversales, conocer las dimensiones exactas y
caracteristicas de la neoplasia (Figura 4).

El diagnostico histopatolégico se establece con
las tinciones de hematoxilina-eosina y algunas
especiales para ver fibrosis y morfologia de las
células cancerosas. Desde hace algiin tiempo
los marcadores histoquimicos son de gran uti-
lidad para ratificar la existencia del blastoma
pleuropulmonar.®® La vimentina es una proteina
de 57 kDa que se expresa en todas las células
mesenquimales y la proteina S-100 esta ligada
al transporte de calcio y sefala el tejido glial,
los condrocitos y los tumores epiteliales, como
sucedi6 en los casos aqui reportados (Figura 6).

En la actualidad, la etiologia del blastoma pleu-
ropulmonar sigue sin conocerse; sin embargo,
en algunos casos se asocia con pacientes con
trisomia 2, 8, y 12; y con neoplasias de ovario,
dtero, leucemia y linfoma de Hodgking.”

Los estudios en familias con alteraciones en el
DICER 1 (enzima ribonucleasa que ayuda a ge-
nerar el microRNA de los genes que controlan el
crecimiento celular) concluyen que su pérdida
altera la sintesis del microARN y promueve la
proliferacién de las células mesenquimales.™

La quimioterapia que se aplica a los nifos con
blastoma pleuropulmonar tiene gran variedad de
esquemas donde se incluyen: vincristina, ciclo-
fosfamida, actinomicina D, etopésido, cisplatino,
etc., y algunos, ademas, reciben radioterapia sin
lograr mejorar el pronéstico de supervivencia.
Kaneko y sus colabodores' reportaron el caso
de una nina de 4 afios de edad con recidiva de
un blastoma pleuropulmonar a los 29 meses de
postoperatorio, por lo que indicaron un régimen
de quimioterapia y radioterapia. Después, le

hicieron trasplante de células madre autélogas
y la mejoria fue notable. Mencionan que este
dltimo tratamiento puede ayudar a los pacientes
con recurrencias tumorales.

El blastoma pleuropulmonar también se presenta
en mamiferos domésticos: caballos, perros y car-
neros. Woolford y sus colaboradores' reportaron
en un feto equino un blastoma pleuropulmonar
quistico-s6lido y la histopatologia resulté seme-
jante a lo referido en seres humanos. También
fue positivo a marcadores histoquimicos como la
vimentina y la citoqueratina, con lo que se con-
firma el caracter blastematoso de la neoplasia.

La participacion del cirujano pediatra en el
tratamiento de pacientes con blastoma pleuro-
pulmonar es de suma importancia porque debe
resecarse en su totalidad toda la neoplasia y
tratar de conseguir un mejor pronéstico con su
participacion. Sin embargo, desgraciadamente la
mayoria de los casos tiene recurrencias tumora-
les, por lo que es recomendable orientar a los
padres de familia a que no falten a sus tratamien-
tos de quimioterapia y a sus citas de control.'*

El tratamiento de un paciente con problemas
neopldsicos graves requiere la participacion de
varios profesionales y unificar sus criterios para
la toma de mejores decisiones. En la bibliografia
médica revisada y en la evolucion de la serie
reportada se advierte que el retraso en el diag-
nostico temprano se debe a la poca frecuencia
con que se presenta el blastoma pleuropulmonar
y a que generalmente la exploracion fisica del
térax en los nifos es inadecuada.

El deseo de mejorar el pronéstico de vida de
estos pacientes debe lograrse con los recursos
disponibles vy, asi, conocer de inmediato la na-
turaleza de la neoplasia; por esto se recomienda
seguir las siguientes indicaciones:

1. Durante la etapa prenatal deberd realizarse
un control metédico ultrasonografico para
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descubrir lesiones pulmonares y seguir su
evolucién hasta que nazca el nifo.

2. En la vida neonatal y hasta los dos afios, si
alguno padece una neumonia infecciosa que
no desaparezca en dos semanas, sera nece-
sario practicarle una tomografia computada.

3. Siel paciente mejora por un tiempo y vuelve
a presentarse otro cuadro clinico similar,
estd indicado hacer todos los exdmenes de
imagen para descartar una neoplasia.

4. Todas estas caracteristicas se presentan en
nifios mas grandes y en la adolescencia; por
lo tanto, deben tratarse de la misma forma 'y
de una manera integral.

5. El control médico postoperatorio debe prac-
ticarse con interés profesional y con una
fuerte dosis de humanismo.

CONCLUSIONES

Los diferentes tipos celulares que forman el
blastoma pleuropulmonar se ratifican con los
marcadores histoquimicos. El cirujano pediatra,
ante un paciente con afeccién aguda del térax
por un blastoma pleuropulmonar, tendra que
realizar una toracotomia de urgencia con el pro-
posito de resecar el tumor primario, los implantes
y, de ser posible, las metéstasis.

“El diagnéstico clinico es un diablillo muy ju-
guetdn, que cuando creemos tenerlo atrapado en
un pufo... se escapa entre los dedos burlandose
de nosotros”...., Marin R."®
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