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ifla de 10 afios de edad, originaria y residente

de la Ciudad de México, sin antecedentes

de importancia para el padecimiento actual,

mismo que inicid tres meses previos a su
ingreso con tos, inicialmente productiva, en accesos con
expectoracion amarillenta, emetizante y acompafiada de
disnea de medianos esfuerzos; una semana después se
tornd seca, concomitante con fiebre no cuantificada de
predominio vespertino y ataque al estado general. Dos se-
manas después se efectud una radiografia simple de torax
que mostro opacidad derecha generalizada, con minimo
aire en el apice pulmonar, silueta cardiaca desplazada
hacia la izquierda y pulmon izquierdo sin alteraciones,
motivo por el que fue enviada a este hospital. La biome-
tria hematica reporto leucocitosis (18,700 células/mm?)
a expensas de linfocitos (79%) y plaquetosis (515,000
células/mm?). Posteriormente se realizé un ultrasonido
de térax que mostrd una lesiéon de 118 x 95 mm, adya-
cente al hemidiafragma derecho, ovoidea, de contornos
lobulados, heterogénea con zonas sélidas que alternaban
con areas anecoicas (quisticas) e imagenes hiperecoicas,
redondeadas con calcificaciones, ademas de liquido en
el espacio pleural derecho con multiples septos y en-
grosamiento pleural de hasta 23 mm. En el Hospital de
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Pediatria se realizo toracocentesis, con la que se obtuvo
liquido hematico, de aspecto turbio, celularidad de 879/
mm?, glucosa de 51 mg/dL y proteinas de 9,941 mg/dL.
La TAC de torax mostrd colapso del pulmon derecho, con
desplazamiento de las estructuras del mediastino hacia
la izquierda; evidencia de tumor, de 102 x 99 mm, en el
hemitérax derecho, de bordes lobulados, mas o menos
bien definidos, con calcificaciones y adherencias a la
pleura parietal (figura 1A). Se realiz6 toracotomia con
los siguientes hallazgos: tumor germinal mixto de 15
cm de diametro en el mediastino, con areas de necrosis,
tejido graso y dseo en su interior. Capsula rota e implantes
en la pleura parietal derecha, liquido hematico libre en
la cavidad pleural escaso. Hilio pulmonar derecho con
tumor en toda su circunferencia, ademas de aparente
infiltracion hacia las venas innominada, acigos y cava
superior. Se reseco 95% del tumor. En el servicio de
patologia se recibieron multiples fragmentos que en con-
junto pesaron 280 g y midieron 18 x 12 x 8 cm. Ademas
de parénquima pulmonar atelectasico y hemorragico, se
identifico un tumor heterogéneo de bordes mal definidos,
predominantemente sélido, de consistencia media a dura
con areas extensas de aspecto condroide, escasas areas
mixoides, necrosis y hemorragias focales (figura 1B).
Microscopicamente, la neoplasia era heterogénea, con un
componente blastemal nodular, dispuesto en un fondo de
aspecto laxo (figura 2A); las células neoplasicas variaron
de forma y tamafo: fusiformes, pleomorficas, algunas
anaplasicas (figura 2B) y otras rabdomioblasticas (figura
3A); también se observaron mitosis atipicas, nodulos de
diferenciacion condrosarcomatosa (figura 3B), pequeiias
zonas quisticas revestidas por epitelio cubico aplanado
no neoplasico (figura 4A), necrosis y hemorragia. El
estudio de inmunohistoquimica demostro, focalmente,
diferenciacion rabdomiosarcomatosa con el anticuerpo
para miogenina (figura 4B). El diagnéstico anatomopa-
tologico fue blastoma pleuropulmonar tipo II-II1.
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Figura 1. A) Tomografia de térax con ventana para mediastino que
muestra una lesién neoplasica ovoide, de bordes irregulares, que
desplaza las estructuras del mediastino hacia la izquierda y con
calcificaciones en su interior. B) Tumor mediastinal, superficie de
corte, soélido, heterogéneo con zonas blanquecinas condroides y
necrosis focal.

DISCUSION

El blastoma pleuropulmonar es una neoplasia muy rara,
primaria de pulmon, que afecta principalmente a nifios
durante los primeros cuatro afios de vida, a diferencia de lo
que ocurrid en el caso aqui presentado (10 afios de edad),
sin predileccion por género. Hasta la fecha existen menos
de 300 casos reportados en la bibliografia. En 25% de los
pacientes hay antecedente familiar de neoplasia en nifios
(meduloblastoma, teratoma ovarico, linfoma de Hodgkin,

Figura 2. A) Microfotografia de diferentes n6dulos blastemales,
constituidos por células fusiformes dispuestas en un estroma laxo
(tincién de H-E). B) Microfotografia de un grupo de células pleo-
morficas y anaplasicas (tincion con H-E).

leucemia, tumor de células germinales), incluido el blas-
toma pleuropulmonar, por lo que es importante precisar el
diagnostico. Desde el punto de vista morfologico existen
tres variantes: quistico (tipo I, 14% de los casos), unilocu-
lar o multilocular, sélido-quistico (tipo II, 48%) y sélido
(tipo 111, 38%). Los hallazgos microscopicos comprenden
células blastemales pequeiias, redondas o fusiformes, areas
solidas constituidas por blastema con gran pleomorfismo,
actividad mitdsica y diferenciacién sarcomatosa; puede
haber diferenciacion hacia rabdomiosarcoma o condrosar-
coma, areas fuertemente celulares que alternan con areas
mixoides, quistes revestidos por epitelio no neoplasico,
necrosis y hemorragia. El diagndstico diferencial se rea-
liza con el condrosarcoma mixoide, blastoma pulmonar,
sarcoma sinovial, tumor de Askin, rabdomiosarcoma,
teratoma inmaduro con transformacidon maligna, hamar-
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Figura 3. A) Area con diferenciacién rabdomiosarcomatosa (H-E).
B) La microfotografia muestra una zona con diferenciacién condro-
sarcomatosa (H-E).

toma quistico mesenquimal y la malformacion congénita
de la via aérea (tipos I y IV). El tratamiento se establece
con base en el siguiente esquema: tipo I, reseccion y
quimioterapia; y tipos Il y III, reseccién, quimioterapia y
radioterapia. Algunos casos pueden sufrir recurrencia. Los
sitios de metastasis mas frecuentes son hacia el sistema
nervioso central y los huesos; también puede expresar
multifocalidad y lesiones extrapulmonares.

La supervivencia a cinco afios para la variante I es
de 83%, y para los tipos II y IIT de 42%. Las anor-
malidades cariotipicas que pueden aparecer son las
trisomias 8 y 2, eliminaciones en 17p y mutaciones
en el gen p53.

»

Figura 4. A) Microfotografia que muestra una zona quistica reves-
tida por epitelio cubico aplanado no neoplasico B (H-E). B) Estudio
de inmunohistoquimica que muestra positividad en la neoplasia con
el anticuerpo para miogenina.
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