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RESUMEN

TUMORES MALIGNOS PRIMARIOS EN PULMON Y BRONQUIOS EN
POBLACION PEDIATRICA. SERIE DE CASOS DEL HOSPITAL INFANTIL DE
MEXICO FEDERICO GOMEZ EN LOS ULTIMOS 20 ANOS

MARCO TEORICO: Los tumores pulmonares y bronquiales malignos primarios,
representan el 0.27% de todas las neoplasias infantiles. Las neoplasias mas
frecuentemente registradas han sido blastoma pleuropulmonar (27%), seguido de
los tumores carcinoides (21%), carcinoma mucoepidermoide (7%).

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA: De los pacientes pediatricos con tumores
malignos primarios en pulmén y bronquios nos hicimos las preguntas de
investigacién: ¢Cuél es la frecuencia, el tipo histolégico, antecedentes
heredofamiliares, sus manifestaciones clinicas, tratamiento instalado y evolucion.

JUSTIFICACION: El Hospital Infantil de México Federico Gomez (HIMFG) es uno
de los institutos de salud donde se concentra la poblacion oncoldgica pediatrica
del pais, esto nos traerd un mejor entendimiento de la presentacion del
padecimiento, evolucion y permitirhd una mejor atencién a este grupo de pacientes.

OBJETIVOS: EIl objetivo del estudio es describir las caracteristicas clinicas y
evolucion de los pacientes con tumores pulmonares y bronquiales primarios
malignos.

MATERIAL Y METODOS: El estudio es observacional, descriptivo, retrolectivo, de
tipo Serie de Casos. El lugar de estudio es en el Hospital Infantil de México de
México Federico GOmez. La muestra es todos los pacientes pediatricos de 0 a 18
afios que hayan tenido una biopsia positiva para tumores pulmonares y
bronquiales malignos primarios registrados en 20 afios en el servicio de patologia.

RESULTADOS: En nuestra revision de 20 afios en este hospital de 1992 al 2011
se encontraron 3 casos de blastoma pleuropulmonar, 2 casos de carcinoma
mucoepidermoide y un caso de carcinoma bronquial.

DISCUSION: A pesar de ser un hospital de tercer nivel, donde es un centro de
referencia a nivel nacional de padecimientos oncoldgicos, observamos que los
tumores malignos primarios pulmonares y bronquiales son extremadamente raros
en edad pediatrica.

CONCLUSIONES: Son pocos los casos de tumores malignos primarios a pulmon
y bronquios que se presentan en nuestra institucion. Sus caracteristicas clinicas
de presentacion son similares a las descritas en la literatura médica. El subtipo
mas frecuente es el blastoma pleuropulmonar.



TUMORES MALIGNOS PRIMARIOS EN PULMON Y BRONQUIOS EN
POBLACION PEDIATRICA. SERIE DE CASOS DEL HOSPITAL INFANTIL DE
MEXICO FEDERICO GOMEZ EN LOS ULTIMOS 20 ANOS

MARCO TEORICO

INTRODUCCION

El torax esta constituido por tejidos de diferente origen embrionario, por lo tanto
las neoplasias originadas en éste sitio son diversas.

El pulmon es un lugar frecuente de afectacion metastasica en diversas neoplasias
malignas, tales como rabdomiosarcomas, tumor de Wilms, sarcoma de Ewing,
osteosarcoma, enfermedad de Hodgkin y esto se puede explicar ya que las células
neoplasicas producen sustancias angiogénicas, las cuales dan lugar a la
formacion de una red vascular propia del tumor localizado, es decir, las células
neoplasicas alcanzan a través de esta red vascular, la circulacion general y una
parte de ésta atraviesan la circulacién del pulmén e higado y se asientan en este
nuevo parénquima. La angiogénesis es un requisito indispensable para el
desarrollo tumoral, proporcionando oxigeno y nutrientes necesarios para el
crecimiento tumoral y de las metastasis. EI 95% de los tumores malignos
asentados en pulmon representan enfermedades metastasicas de una neoplasia
primaria extrapulmonar.

Los tumores toracicos malignos son el 7% de todas las neoplasias pediatricas en
el Registro Nacional de Tumores Infantiles de la Sociedad Espafiola de Oncologia
Pediatrica. En el periodo comprendido entre 1980 y 2007 en Espafa se han
registrado 43 casos nuevos de neoplasias pleuropulmonares malignas primarias,
lo cual representa el 0.27% de todas las neoplasias infantiles. Las neoplasias mas
frecuentemente registradas han sido blastoma pleuropulmonar (27%), seguido de
los tumores carcinoides (21%), carcinoma mucoepidermoide (7%) y seguido de un
grupo heterogéneo de sarcoma de partes blandas™

. TUMORES PULMONARES
BLASTOMA PLEUROPULMONAR
Definicién

En 1961 Spencer fue el primero en acuiar el término de blastoma pleuropulmonar
debido a la similitud con el nefroblastoma. El blastoma pleuropulmonar fue descrito
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en nifios por primera vez en 1988 por Manivel et al.? Se trata de un tumor
disontogénico de baja incidencia, que se presenta a nivel pulmonar y pleural, de
origen mesodérmico. No se ha encontrado predominancia de algun Iébulo en
especifico, es mas frecuente que afecte parénquima pulmonar y pleura y poco
frecuente que solo afecte la pleura. También puede invadir la pared toracica, el
mediastino, el diafragma, la vena cava superior y la auricula derecha, o vena
pulmonar y auricula izquierda; las adenopatias hilares no son comunes.’

Epidemiologia

Se desarrolla en nifios sin malformaciones pulmonares congénitas, pero puede
asociarse con el antecedente de 4 meses a 3 afios previos de haber presentado
una enfermedad pulmonar quistica. Se asocia a malformacion congénita de la via
aérea pulmonar (antes llamada malformacién adenomatoidea quistica)®, de igual
manera se asocia con el nefroma quistico en un 10% de incidencia en la
presentacién del blastoma pleuropulmonar® y con antecedentes familiares de
cancer>®. También se ha observado relacién con antecedentes personales de
cancer de tiroides, rabdomiosarcomas, tumores germinales, histiocitosis de células
de Langerhans, meduloblastoma, enfermedad de Hodgkin y leucemia.

En el registro Nacional de Tumores Infantiles de Espafia se registraron 12 nuevos
casos de blastoma pleuropulmonar entre 1980 a 2007, el grupo de edad mas
afectado fue entre 1 a 4 afios de edad; mientras que en Italia, un estudio realizado
por Indolfi et al. en 5 centros de Hematologia y Oncologia pediatrica en dicho pais
tuvieron 11 casos entre 1982 a 1998, donde se encontré que el paciente mas
joven era de 2 semanas de vida y el mas grande de 8 afios de edad.’

Genética

El blastoma pulmonar presenta anomalias citogenéticas, en donde en el Registro
Internacional de Blastoma Pleuropulmonar en nifios estima que aproximadamente
el 40% de los casos tiene una base genética; principalmente a nivel de los
cromosomas 2, 9 o del 17 y amplificacion de los cromosomas 5q, 11q y 19q,
ganancias de ADN en los cromosomas 8q y al 20q, asi como pérdidas a nivel de
9py1lp.®

De la revision de 50 pacientes que realizd Priest, observd los estudios de
inmunoperoxidas que se realizaron usando diferentes anticuerpos, encontrando 11
casos positivos para vimentina, 12 casos para desmina, 9 casos para actina de
musculo especifica, en 4 casos para proteina S-100 y 5 casos positivos para
citoqueratina.



En abril del 2009, esté mismo registro reporté a la Asociacion Americana para la
Investigacion del Céancer relacion con mutaciones en el gen DICERL1 con afeccion
quistica pulmonar y renal.

Histopatologia

Este tumor es caracterizado histologicamente por blastoma primitivo y estroma
mesenquimatoso maligno que muestra diferenciacion multidireccional (patron de
rabdomiosarcoma, de condrosarcoma, o liposarcomatoso).

Denher et al, distinguen tres subtipos histolégicos en el nifio:

- Tipo I: Exclusivamente quistico. Tiene sutiles cambios malignos, es un quiste
multilocular con un minimo variable de células mesenquimales primitivas bajo la
superficie epitelial. Los quistes estan revestidos con epitelio columnar ciliado, por
debajo del epitelio que se encuentra en una zona continua o discontinua de
células en formas de huso, redondas, pequefias tipo tumorales inmaduras o
primitivas. Las células pequefias mesenquimales primitivas se acompafian de
células poliglonales con citoplasma eosinofilico y la linea de cambio Layer, como
aspecto botroides sarcomatoso. Generalmente ocurre en nifios menores de 2
anos, la edad media es de 10 a 11 meses. Se presentan con mayor frecuencia en
la periferia del pulmén y en ocasiones con afectacion en la pleura parietal.

- Tipo 1l: Componente quistico y so6lido, ocurre en la edad media de 34 meses.
Las lesiones quisticas de éste tipo tienen las mismas caracteristicas que el tipo |,
ademas presenta zonas engrosadas por un crecimiento excesivo de los elementos
rabdomiosarcomatosos y sarcomatosos de células fusiformes o aspecto
blastematoso. EI componente sélido tienen las mismas caracteristicas del tipo I,
que se describe a continuacion.

- Tipo 1ll: Tumor solido sin componente quistico con o sin afectacion de la pared
toracica o de las estructuras de mediastino, que se presenta en nifios con una
edad media de 44 meses. Macroscépicamente se trata de un area bien delimitada,
sélida, friable con implicacién a pleural y puede mostrar hemorragia y necrosis.
Las areas solidas presentan caracteristicas sarcomatosas. Uno de los patrones
prominentes se compone de células pequefias, primitivas, blastomatosas, con
nacleos ovales, cromatina granular y nucléolos no llamativos, estas células tienen
un citoplasma poco perceptible con numerosas figuras en mitosis.’

El sitio de origen de los tipos Il y Il son dificiles de determinar y pueden ser
claramente pleural (visceral o parietal) o puede ser intraparenquimatosa.



Presentacion clinica

El cuadro clinico se presenta como sindrome de compresion pulmonar o sobre
estructuras vecinas. Los sintomas mas frecuentemente encontrados son fiebre,
tos y disnea debido a los quistes llenos de aire 0 neumotorax, dolor toracico y
anorexia. También se puede dar por descubrimiento incidental los quistes
pulmonares en la radiografia de torax. El tipo histolégico Il se ha relacionado con
la aparicién de derrame pleural y neumotoérax.

Hallazgos de imagen

En los estudios radiograficos se puede observar un aspecto benigno; al ser de tipo
histoldgico tipo 11l de consistencia sdélida podria dar una apariencia de neumonia e
incluso pudiendo abarcar un hemitérax completo presentandose como
radioopacidad; al igual que en algunos casos puede acompafarse de derrame
pleural y neumotérax.

En la tomografia computarizada, pueden mostrar una masa 0 una imagen que
sugiere a consolidacién lobar; puede presentarse con cambios quisticos o sélidos
y a menudo puede tener afectacion pleural e involucrar mediastino medio y pared
toracica.

Auxiliares diagndsticos

La resonancia magnética cerebral es utii como complementacion diagndstica
debido a que el sitio mas comun de metéastasis es el cerebro. También suele ser
necesario una gammagrafia y aspirado de médula 6sea para descartar metastasis
oseas.

Diagnoéstico diferencial

El tipo | al tratarse de componente quistico se realiza su diagnéstico diferencial
principalmente con malformacion congénita de la via aérea pulmonar, hamartoma
mesenquimatoso quistico de pulmén, rabdomiosarcoma primario 0 metastasico y
teratoma maligno.

Tratamiento

Es recomendable un tratamiento multidisciplinario que incluye cirugia radical,
guimioterapia y la radioterapia. En el estudio realizado en Italia por Indolfi el



esquema de quimiotetrapia resaltados que utilizaron es carboplatino, epirrubicina,
vincristina, actinomicina D, Ifosfamida y etoposido (CEIVAIE) con respuestas
variables al tratamiento. Se utilizd6 quimioterapia neoadyuvante, es decir, antes de
la reseccidn quirdrgica y se observo una reduccién del tamafio del tumor de un 33
a 85% después de 3 a 4 meses de iniciar el tratamiento. Posterior a la lobectomia
se expande el pulmén restante de forma comun.’

El Registro Internacional de Blastoma Pleuropulmonar en nifios recomienda el
tratamiento con vincristina, actinomicina D y ciclofosfamica (VAC) como
guimioterapia adyuvante en el tipo I. En una revision realizada en el 2006 con 80
pacientes; a 47 pacientes se les realizdé solamente reseccion quirdrgica, de éstos
10 pacientes tuvieron recaida, a los otros 33 pacientes restantes se les realizo
reseccion quirdrgica con quimioterapia adyuvante y sélo uno presento recaida. El
tiempo de recurrencia del tipo Il y Il (9 pacientes) varié desde 3 a 54 meses,
mientras que la recurrencia de tipo | (2 pacientes) fue de 3y 7 meses.™

En el 2006 por parte del Registro Internacional de Blatoma Pleuropulmonar en
nifios se reunieron los representantes de Francia, Alemania, Italia, Reino Unido y
Estados Unidos y aprobaron el tratamiento para los tipos de Blastoma
Pleuropulmonar Il y Ill, con un régimen de 8 meses, de dosis mensuales de
quimioterapia con ifosfamida, doxorrubicina, vincristina y actinomicina D (IVADO).
Se recomienda la reseccion quirdrgica después de 2 a 4 cursos de guimioterapia
(aproximadamente de 10 a 12 semanas).

La radioterapia, aunque no existen estudios especificos en concreto que apoyen el
papel curativo para el blastoma pleuropulmonar, debe ser considerada cuando la
enfermedad sea irresecable o que sea recurrente después de haber administrado
quimioterapia y de haber realizado resecciones quirdrgicas sin obtener una
respuesta favorable. La cantidad de radiacion total a un hemitérax se limita de
1,200 a 1,400 cGy debido a la toxicidad pulmonar.

Prondstico

La afectaciébn mediastinica o pleural al momento del diagndstico se comporta de
mal pronostico. Las recurrencias del blastoma pleuropulmonar tipo | son
habitualmente a tipo Il o lll, ambas de mal prondstico. Las recurrencias de los tipos
II'y lll tienden a ocurrir dentro de los primeros 36 meses del diagnoéstico. La
localizacion metastasica mas frecuente es la cerebral, hueso, nodulos linfaticos,
higado, pancreas, rifion y glandulas suprarrenales.
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El pronostico de vida no difiere de los pacientes que recibieron radioterapia y los
que no, encontrando supervivencia a 2 afios del diagnostico del 64% y del 65%
respectivamente.’

La supervivencia varia dependiendo a la estirpe histologica, asi a 5 afios la
supervivencia del tipo | es del 83%, y del tipo Il y lll es del 42%.°

IIl. TUMORES BRONQUIALES

La posibilidad diagnostica de tumor bronquial debe ser considerada en nifios con
neumonia recurrente o sintomas respiratorios persistentes y requieren de métodos
diagnoésticos de extension como tomografia axial computada y broncoscopia para
su diagnéstico. Los tumores bronquiales se clasifican dependiendo de su sitio de
afectacion, de via aérea central (tumores que se originan proximales a los
bronquiolos terminales o al epitelio alveolar) y de via aérea periférica. Se
diagndstica con mayor frecuencia a los 40 a 50 afios de edad; en un 90% de los
casos se localizan en la region endobronquial y hasta en un 10% presentan
afectacion ganglionar. Los tumores endobronquiales son neoplasias raras de
crecimiento lento y comportamiento habitualmente benigno.

TUMOR CARCINOIDE BRONQUIAL

Definicion

El tumor carcinoide fue descrito en 1907 por Sigfried Oberndorfer por primera vez
a nivel intestinal; se trataba de tumores de crecimiento lento de apariencia mas
benigna que los adenocarcinomas; posteriormente se evidencido que tumores
similares se asentaban en el tracto respiratorio inferior.

La presencia de células enterocromafines, precursoras del tumor carcinoide, no
sélo a nivel intestinal sino a nivel de bronquios principales, justifica la presencia de
tumor carcinoide a nivel bronquial. El tumor carcinoide pulmonar es una neoplasia
de estirpe neuroendocrina que se origina de las células basales glandulares
enterocromafines del sistema endocrino difuso de la mucosa bronquial y puede
presentarse en via aérea central como en via periférica.
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Epidemiologia

El tumor carcinoide es infrecuente en la edad pediatrica, son tumores de origen
epitelial y pueden presentar un comportamiento biolégico maligno o benigno.

En el Registro Nacional de Tumores Infantiles en Espafia se reportd 9 nuevos
casos entre los afios 1980 a 2007, es decir el 21% de todas las neoplasias
pulmonares, con una mayor frecuencia entre los 5 y 14 afios de edad.! En una
revision de 59 afos en el Hospital General de Massachussetts se encontraron 17
casos del tumor carcinoide bronquial en menores de 21 afios, sin predominio de
sexo, en un rango de edad de 10 a 21 afios, con una media de 17 afos de edad al
momento el diagndstico, 2 de los cuales presentaron metastasis. El sitio mas
frecuente de localizacién en un 65% fue de lado derecho.*’

Histopatologia

La clasificacion histologica actual de los tumores pleuropulmonares de la
Organizacion Mundial de la Salud define el carcinoide como un tumor maligno, de
estirpe epitelial, con diferentes patrones de crecimiento (organoide, trabecular,
insular, empalizada o roseta) que indican diferenciacion neuroendocrina. Ademas,
lo subclasifica en carcinoide tipico y atipico, éste ultimo en funcién del nimero de
mitosis por campo y la presencia de necrosis; se relaciona con el consumo del
tabaco.

Por microscopia electronica se encuentran granulos secretores de sustancias
neuronales con una variedad de hormonas y de aminas biogénicas; una de estas
sustancias es la serotonina, que es sintetizada a partir de su precursor el 5-hidroxi-
triptofano por la enzima aromética descarboxilasa &cida. La serotonina es
matabolizada a 5 &cido hidroxi-indolacético, el cual es secretado en la orina.*®

Presentacion clinica

Los tumores carcinoides a nivel bronquial pueden presentar cuadro de tos,
sibilancias, hemoptisis u obstruccion bronquial, con cuadros de atelectasias;
ocasionalmente presentan pérdida de peso. En algunas ocasiones se presenta
como un hallazgo radiologico casual.

Pueden producir enrojecimiento espontaneo o provocado por el estrés, alcohol,
quesos, ejercicio 0 administracion de catecolaminas; se caracteriza por ser
prolongado y asociarse con salivacion, lagrimeo, diaforesis, sudoracion facial,
palpitaciones, diarrea e hipotension, conocido como sindrome carcinoide. El
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sindrome carcinoide solo ocurre cuando las sustancias hormonales alcanzan la
circulacién sistémica y habitualmente en presencia de enfermedad metastasica.

Diagndstico

Los tumores carcinoides bronquiales contienen habitualmente bajos niveles de
serotonina y ocasionalmente pueden secretar 5-hidroxitriptéfano en orina, ACTH o
5 acido hidroxi-indolacético. EI gammagrama pulmonar con ocreétide puede ser de
valor en la evaluacion del tumor carcinoide.™

La hormona adrenocorticotropica (ACTH) que producen los tumores carcinoides
bronquiales tiende a ocurrir a nivel de la vasculatura pulmonar. La tomografia axial
computada de térax es la técnica de deteccibn mas sensible para los pequefios
tumores carcinoides bronquiales en pacientes con secreciéon de ACTH ectépica
que provoca sindrome de Cushing secundario. %°

Tratamiento

El tratamiento es la reseccion quirdrgica de la lesion; en la enfermedad
metastasica la quimioterapia ha mostrado resultados desalentadores.

Prondstico

La supervivencia depende de la localizacion, extension del tumor, afectacion
ganglionar y la presencia de metastasis; con la supervivencia a 5 afios de 87%,
presenta una elevada tasa de resecabilidad. Existe una incidencia de
comportamiento maligno en la infancia del 27%'®, reportando un caso de
metastasis osteoblasticas 22 afios después del tratamiento inicial. *°

CARCINOMA MUCOEPIDERMOIDE
Definicién

En la clasificacién internacional de la OMS de los tumores pulmonares se
engloban en el apartado de los carcinomas de pulmén de células no pequefas, en
el subgrupo de carcinoma de células salivales, es el segundo tumor endobronquial
mas frecuente en la edad pediatrica.

La localizacion mas frecuente es en el bronquio principal seguido del bronquio
lobar.'® En una revisién de 31 casos realizada en 1996 en Texas, Estados Unidos
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la localizaciobn mas frecuente encontrada fue de lado derecho en el 61% de los
casos, siendo el del I6bulo medio e inferior los mas frecuentes de dicho lado.*

Epidemiologia

En el Registro Nacional de Tumores Infantiles en Espafia representan el 7% de
todas las neoplasias pleuropulmonares, con 3 nuevos casos registrados en el
periodo de 1980 al 2007. Se encuentra con predominio en el sexo femenino.*
Hasta 1998 se encontraban registrados 31 casos de carcinoma mucoepidermoide
en edad pediatrica a nivel internacional.****

Genética
Se ha propuesto de manifiesto traslocaciones t(1;11) (p22;913), t(11-19)(gl4-

21;p12) y t(11;19)(q21;p13).%

Histopatologia

La localizacién bronquial tiene su origen en las glandulas mucosas bronquiales;
son de crecimiento intraluminal. Se tratan de tumores bien diferenciados, que
contienen células secretoras, células escamosas y células intermediarias.

Son neoplasias clasificadas como de bajo, de intermedio y de alto grado;
basandose en la presencia o ausencia de estructuras quisticas, el tipo de células
(células de la mucosa, células intermediarias y células epidérmicas), pleomorfismo
celular y actividad mitética. *3

El tipo de bajo grado esta mas frecuente en nifios siendo bien delimitado y
usualmente se presenta como masa polipoide endobronquial, esta compuesto
predominantemente de células mucosas, con algunas células intermediarias
dispuestas en grandes espacios quisticos con abundante mucina.

El tipo de grado intermedio estd compuesto primordialmente por células
intermediarias con escasas células mucosas dispuestas en un patrén sélido con
escasos microquistes y estructuras glandulares.

El tipo de alto grado esta formado por células epidérmicas con escasas células
intermediarias dispuestas en forma de un patrén sélido, con un marcado
pleomorfismo celular y un indice mitético alto. *°
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Presentacion clinica

Presenta sintomatologia tipo de obstruccién de la via aérea como tos 42% de los
casos, sibilanicas y disnea, también se pueden presentar como neumonias de
repeticion en el 65% de los casos 0 hemoptisis en el 16%, y fiebre en el 19% de
los casos.

Diagnostico

En la radiografia de torax puede mostrar masas nodulares en el 66% de los casos,
areas de consolidacion y atelectasias parciales o completas. En la tomografia con
reconstruccion tridimensional puede ser muy atil en la planeacion del
procedimiento quirdrgico de reseccion. La broncoscopia y biopsias son
especialmente Utiles para establecer el diagnostico. Las biopsias endobronquiales,
en una revision realizada en Montreal, Canadé resultaron utiles en un 85% de los
casos.™

Tratamiento

La reseccion total es el tratamiento de eleccién considerando el bajo potencial
metastasico de esta neoplasia, con un excelente pronéstico.”® El carcinoma
mucoepidermoide de grado bajo e intermedio con una resecciébn completa no
requiere quimioterapia o radioterapia. En caso de que ocurriera una reseccion
incompleta la quimioterapia y radioterapia adyuvante puede estar indicada. En
caso de tumor de alto grado comunmente tienen afeccion a nédulos linfaticos,
musculatura y afeccidon perineural, requiere una cirugia extensa y requieren
quimioterapia y radioterapia.™

Prondstico

Hasta 1998 de los 31 casos reportados de carcinoma mucoepidermoide
traqueobronquial en nifios, todos los casos estuvieron libres de tumor posterior a
la reseccién quirdrgica, con un periodo en promedio de seguimiento de 5.8 afios.*
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Hasta el momento se tiene poco conocimiento acerca de la incidencia y evoluciéon
de los pacientes pediatricos que presentan un tumor maligno primario a pulmoén y
bronquios en nuestro medio.

Por lo que nos hacemos la siguiente pregunta de investigacion:

De los pacientes pediatricos con tumores malignos primarios en pulmén y
bronquios en pacientes pediatricos del Hospital Infantii de México Federico
GOmez:

¢, Cual es la frecuencia?

¢, Qué tipo de tumor especifico se presenta?
¢,Cuales son sus antecedentes heredofamiliares?
¢,Cuales son sus manifestaciones clinicas?

¢, Qué tratamiento requirieron?

¢, Cual fue su evolucién?

JUSTIFICACION

El Hospital Infantil de México Federico Gomez (HIMFG) es uno de los institutos de
salud donde se concentra la poblacion oncolégica pediatrica del pais. Debido a los
pocos casos registrados a nivel mundial, el conocer la incidencia de esta entidad,
nos traera un mejor entendimiento de la presentacion del padecimiento, evolucion
y permitira una mejor atencion a este grupo de pacientes.

HIPOTESIS

Debido a la naturaleza descriptiva del estudio no se requieren hipoétesis
metodoldgicas ni estadisticas.
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OBJETIVO

El objetivo del estudio es describir las caracteristicas clinicas y evolucion de los
pacientes con tumores pulmonares y bronquiales malignos primarios.

MATERIAL Y METODOS

|.  DISENO DEL ESTUDIO:
a. Observacional, descriptivo, retrolectivo, de tipo Serie de Casos.

Il. LUGAR DE ESTUDIO:
a. Hospital Infantil de México de México Federico Gémez.
b. Universo de muestra: Pacientes pediatricos con diagnéstico de

tumores primarios malignos de pulmén y bronquios.

.  METODO DE MUESTREO: no probabilistico.

IV. TAMANO DE MUESTRA: todos los pacientes que hayan tenido una biopsia
pulmonar o bronquial positiva para tumores pulmonares y bronquiales malignos

primarios registrados en 20 afios en el servicio de patologia del HIMFG.

V. CRITERIOS DE SELECCION
Criterios de Inclusion:

1. Diagnostico de tumores primarios malignos a pulmon y bronquios
2. Edad entre 0 a 18 afios

3. Pacientes atendidos en el HIMFG
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Criterios de Exclusion:

1. Ninguno

VI. DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO

Los pacientes se captaron en los registros anuales de biopsias pulmonares en el

departamento de patologia del HIMFG. Se hizo revision del expediente clinico de

los pacientes captados, al igual que su expediente radioldgico.

VIl.  VARIABLES

Variable

Definiciéon

Conceptual

Definicién
Operacional

Tipo de variable

personal de cancer
negativo

Edad al Tiempo que una Medicion en afios y | Cuantitativa
diagnadstico persona ha vivido meses continda
desde su nacimiento
al diagnéstico
Sexo Género fenotipico -Masculino Cualitativa nominal
del paciente -Femenino
Antecedente Historia en -Ante Cualitativas
familiar de cancer | familiares de cedentes familiares | nominales
enfermedad de cancer positivos
neoplasica -Antecedentes
familiares de cancer
negativos
Antecedentes Historia personal de | -Antecedente Cualitativas
personales de enfermedad personal de cancer | nominales
cancer neoplésica positivo
-Antecedente
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Antecedente Historia personal de | -Antecedente Cualitativas
personal de enfermedad quistica | personal de MCVAP | nominales
malformacion positivo
congénita de via -Antecedente
aérea pulmonar personal de MCVAP
(MCVAP) negativo
Antecedente de Antecedente -Antecedente Cualitativas
Neumonias de personal de mas de | personal de nominales
repeticiéon 2 neumonias en el neumonias de

Ultimo afio o0 mas de | repeticion positivo

3 neumonias en -Antecedente

toda su vida personal de

neumonias de
repeticion negativo

Antecedente de Antecedente de -Temperatura Cuantitativa
fiebre aumento de la >38.0°C continua

temperatura
Antecedente de Historia de -Productiva Cualitativa nominal
tos expulsion brusca y -Seca

enérgica del aire de | -Hemoptoica

los pulmones

Antecedente de
disnea

Historia de dificultad
respiratoria

-Disnea positiva
-Disnea negativa

Cualitativa nominal

Tipo histolégico
del tumor

Tipo de tumor
maligno primario a
pulmén y bronquios

-Tumor Blastoma
Pleuropulmonar
-Tumor Carcinoide
bronquial

-Tumor
Mucoepidermoide

Cualitativa nominal

Localizacion del

Sitio lobular del

Derecho:

Cualitativa nominal

tumor tumor -Lébulo superior
-L6bulo medio
-Lobulo inferior
Izquierdo:
-L6bulo superior
-Lobulo inferior
Sobrevida al Tiempo de Tiempo medido en Cuantitativa
momento del supervivencia afnos y meses continua
estudio posterior al
diagnostico
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VIIl.  LIMITACIONES DEL ESTUDIO (ALCANCE DEL CONOCIMIENTO QUE SE
PRETENDE OBTENER)

Se ha evidenciado que los tumores malignos primarios pulmonares y bronquiales
son extremadamente raros en la infancia, este estudio permite conocer la
presentacion clinica, los tratamientos establecidos y la evolucién de la enfermedad
y tener mejor entendimiento de éstas patologias.

IX. INSTRUMENTOS PARA LA RECOLECCION DE DATOS
Se realiz6 la captura de datos por medio de un formato donde se especificaba
ficha de identificacion, antecedentes heredofamiliares, antecedentes personales
patoldgicos, signos y sintomas, estudios complementarios y resultados de biopsias
(Anexo 1).

ANALISIS ESTADISTICO

Se realizara estadistica descriptiva a través de la determinacion de frecuencias y
proporciones para las variables cualitativas y estadisticos de dispersién y
centralizaciéon para las variables cuantitativas.

CONSIDERACIONES ETICAS

De acuerdo con el tipo de investigacion y a que solo se realizara la revisién del
expediente clinico el estudio es considerado sin riesgo. El anonimato de los
pacientes se mantendra siempre.

CONSIDERACIONES DE BIOSEGURIDAD

Debido a las caracteristicas del estudio, no se utilizaron agentes biolégicos.
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RESULTADOS

Se realizé una revision de reportes de patologia de biopsias de origen pulmonar
realizadas en el Hospital Infantil de México Federico Gomez entre los afios 1992 a
2011 y se presentaron 3 casos de blastomas pleuropulmonares, 2 casos de
carcinoma mucoepidermoide y un caso de tumor carcinoide bronquial, los cuales
se describen a continuacion.

Caso 1

Paciente de 3 meses de edad, sexo femenino, sin antecedentes familiares
oncoldgicos; se obtuvo de término, presenté a las 10 horas de vida dificultad
respiratoria, en radiografia de torax se observd opacidad heterogénea apical
izquierda, se abordd6 como neumonia in Utero, tratada en segundo nivel con
cefotaxima y amikacina por 10 dias egresada sin complicaciones aparentes.

Se refirié a este hospital por sospecha de malformacion congénita de la via aérea
pulmonar (antes llamada malformacién adenomatoidea quistica). Su cuadro clinico
era dificultad respiratoria referida desde el nacimiento, tos no productiva de 15
dias de evolucion, en accesos cortos, disneizante.

Ingreso a esta institucion con signos vitales estables, movimientos de amplexion y
amplexacion disminuidos en hemitérax izquierdo, se encontraba hipoventilado y
con matidez a la percusion.

En radiografia de torax con imagen radiopaca heterogénea con bordes bien
delimitados ovoide e imagenes radiolucidas pequefas, quisticas en su interior
ocupando el l6bulo superior izquierdo y lingula, con desplazamiento de silueta
cardiaca hacia la derecha.

En la tomografia axial computada con ventana pulmonar se observaban mdultiples
formaciones quisticas en pulmén izquierdo que abarcaban I6bulo superior y
segmentos superiores de lobulo inferior derecho, desplazando las estructuras
mediastinales en sentido contralateral.
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A los 3 meses de vida se le realizé reseccion de l6bulo superior izquierdo, se envio
I6bulo a patologia reportando macroscopicamente espécimen que pesaba 70
gramos y media 8 x 7 x 4 cm. La superficie externa era lisa de color gris rosa y de
consistencia blanda, al corte presentaba mdultiples quistes de diametro variable
qgue van de 5 mm el de mayor tamafio y de 1 mm los de menor tamafio.

La imagen microscopica mostraba lesiones neoplasicas constituidas por
formaciones quisticas de forma y tamafio variable, revestidas por epitelio cubico
unas Yy cilindrico otras, la mayoria estaban ocupadas por estructuras de aspecto
polipoide de tallo fibroconectivo laxo. Revestidas por epitelio cubico y en algunas
se observaban areas de condensacion celular subepitelial similar a la linea de
cambio Layer de Nicholson de los sarcomas Botroides, muchos quistes ocupados
por las estructuras polipoides semejan a las de sarcoma botroides pero sin el
cambio Layer, la mayoria de los pélipos estaban constituidos por células bien
diferenciadas, en unas pocas se observaba la presencia de células
indiferenciadas. La actividad mitética era minima, sin necrosis, cartilago, ni
musculo esquelético, con reporte final de Blastoma pleuropulmonar tipo |.

Recibi6 4 ciclos de quimioterapia con vincristina, actinomicina D y ciclofosfamida,
se realiz6 nueva TAC de torax sin observar engrosamientos pleurales el sitio de la
lobectomia tras la administracién del medio de contraste, no presento datos de
actividad tumoral.

Se aplic6 otros 2 ciclos de quimioterapia con mismo esquema, se repitié estudio
tomografico sin zonas de consolidacién o infiltrados aparentes, solo con cambios
posquirdrgicos en region apical izquierda y se documenta remision tumoral.
Actualmente la paciente tiene 4 afios 7 meses, se encuentra asintomatica y sin
recaida.
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A. Radiografia posteroanterior de térax

B. Radiografia lateral de torax

Figuras 1.1 (A) Radiografia posteroanterior y (B) lateral de tdrax imagen
radiopaca heterogénea con bordes bien delimitados ovoide e imagenes
radioltcidas pequefias en su interior

23



Figura 1.2 Radiografia posteroanterior de torax actual

Caso 2

Paciente de 4 afios 6 meses de edad, sexo masculino, obtenido de término, sin
complicaciones durante el nacimiento, sin antecedentes familiares oncoldgicos.
Con historia de tos de 2 meses de evolucion al inicio tos seca, posteriormente
productiva, acompafnada de fiebre no cuantificada intermitente de predominio
vespertino y nocturno; pérdida de peso de 4 Kg de 8 dias de evolucion, 1 dia antes
de su ingreso se present6 la tos disneizante y cianozante; por lo que acude a
hospital de segundo nivel por neumonia complicada con derrame pleural
instalando sello pleural para su drenaje sin conocer manejo, ni resultados de
estudio de liquido pleural obtenido, con una masa mediastinal derecha. Referido a
este hospital para continuar su manejo.
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A su ingreso a este hospital se encontraba con temperatura de 38.3°C, térax con
aumento del didmetro anteroposterior en hemitérax derecho, movimientos de
amplexion y amplexacion disminuidos ipsilateral, a la percusion matidez e
hipoventilacién, hemitérax izquierdo sin alteraciones, borde hepéatico a 6
centimetros por debajo del borde costal.

En radiografia de térax se observaba imagen radiopaca en hemitérax derecho que
borra la silueta cardiaca. TAC de térax se apreciaba una masa parahiliar con
ocupacion de una tercera parte del hemitérax derecho homogénea que va desde
mediastino posterior al anterior con borramiento y desplazamiento de la silueta
cardiaca.

En estudios de laboratorio presentaba anemia normocitica normocromica y
leucocitosis, con deshidrogenasa lactica elevada. Un dia después de su ingreso
por deterioro ventilatorio e inestabilidad hemodindmica requirié intubacion
orotraqueal y aporte aminérgico por 5 dias con realizacion de aspirado de médula
Osea negativo a infiltracién, se realizé biopsia de tumoracion mediastinal guiada
por Trucut, Oncologia inici6 soluciones de hiperhidratacién, esteroides y por alto
riesgo de lisis tumoral comenz6 quimioterapia empirica con ciclofosfamida
vincristina y adriamicina; presento mejoria clinica por lo que se extubd y se retird
aporte aminérgico. Se reportd por patologia rabdomiosarcoma alveolar por
presentar células de nucleos ovoides a fusiformes hipercromaticos, que se
disponian en nidos y mantos solidos y en forma focal revestian espacios y
tabiques de tejido conectivo confiriéndole un aspecto alveolar, se egreso a los 18
dias, con gammmagrama 6seo negativo para proceso infiltrativo.

Después de 3 ciclos de quimioterapia el primero y el segundo con vincristina,
adriamicina y ciclofosfamida, el tercero con topotecan, ciclofosfamida y vincristina;
posterior a esto en radiografia se observd masa en hemitérax derecho, con
infiltrado alveolar basal derecho y de forma difusa en la region apical en l6bulo
inferior derecho; en la tomografia axial computada de térax con imagen persistente
de I6bulo medio, de forma ovoidea, predominantemente hipodensa por contenido
liquido, que se extendia desde la cisura menor y tenia base en la linea media que
no mostraba reforzamiento tras la administracion del medio de contraste
endovenoso. Se aplic6 un cuarto ciclo de quimioterapia con topotecan,
ciclofosfamida y vincristina y se realizo reseccion de I6bulo medio.

Su descripcion macroscopica realizada fue tejido pulmonar de 100 gr de peso que
midio 7.5 x 7 x 3 cm, con pleura visceral café clara, con areas engrosadas. Se
observé un area de 1.5 cm de diametro blanquecina; al corte se observaba tumor
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de 3 x 4 x 5 cm de bordes irregulares, en algunas areas delimitado, por delgada
capsula fibrosa, la superficie solida, heterogénea, con areas café claro de aspecto
carnoso y otras amarillentas de aspecto necrotico (20%). El parénquima pulmonar
adyacente se observaba café rojizo de aspecto congestivo.

Los cortes histologicos examinados mostraban neoplasia maligna embrionaria de
células fusiformes, que se organizaban en condensaciones de células por debajo
del epitelio de bronquios, y bronquiolos dilatados, cambio Layer y alrededor de
vasos sanguineos, células con citoplasma eosinofiico de aspecto
rabdomioblastico que alterna con zonas de células de aspecto blastematoso en
matriz mixoide y extensos cambios anaplasicos con gigantismo, pleomorfismo,
hipercromatismo cubico, cilindrico ciliado y cilindrico pseudoestratificado,
alrededor de los cuales hay extensa reaccién xantomatosa, inflamacion crénica y
hemorragia antigua. La mayor parte del tumor mostraba necrosis e hialinizacion.
Los vasos de medio calibre, con cambios por quimioterapia, limite quirdrgico libre
de tumor. En el tejido pulmonar con hemorragia intraalveolar, los cortes de la piel
presentaban extensa hialinizacion de la dermis sin infiltracion tumoral. En la
neoplasia no hay componente cartilaginoso neoplasico, haciendo el diagndstico de
blastoma pleuropulmonar tipo Il.

Se realiz6 resonancia magnética de craneo y neuroeje y se descarto infiltracion a
sistema nervioso central. Recibié 3 ciclos mas de quimioterapia con vincristina,
adriamicina y ciclofosfamida (VAC). Recibi6 radioterapia por 6 semanas
alcanzando 45 Grays. En control tomogréafico se encontrd lesion heterogénea en
apice del pulmén derecho. Recibié 3 ciclos mas de quimioterapia VAC y se
documento remision a nivel tomogréfico.

Posterior a 3 meses presentd nuevamente tos no productiva, cianozante y
disneizante acompafiado de fiebre documentando recaida con tomografia con
fibrosis pulmonar apical derecha, con lesion hipodensa en hemitorax derecho, que
abarca tres cuartas partes del hemitérax derecho. Se inici6 nuevamente
guimioterapia, actualmente el paciente tiene 5 afios 8 meses y termind su segundo
ciclo de quimioterapia posterior a la recaida con carboplatino, etoposido e
ifosfamida, con plan posterior a nueva reseccién quirargica.
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B. Radiografia lateral de torax
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Figura 2.1 (A) Radiografia PA y (2) lateral de térax con imagen radiopaca en
hemitorax derecho que borra la silueta cardiaca

v
u

A. Tomografia axial computada de térax corte axial

B. Tomografia axial computada de térax corte coronal

Figuras 2.2 TAC de térax (A y B) masa parahiliar homogénea con
ocupacion de una tercera parte del hemitérax derecho
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Figura 2.3 Radiografia posteroanterior de térax en recaida, imagen radiopaca
homogénea en hemitérax derecho

A. Tomografia axial computada de térax corte axial
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B. Tomografia axial computada de térax corte coronal

Figuras 2.4 TAC de térax en recaida, presenta fibrosis pulmonar apical
derecha, con lesion hipodensa homogénea que abarca dos terceras partes
del hemitérax derecho

Caso 3

Paciente de 2 aflos 8 meses, masculino, sin antecedentes familiares oncolégicos,
obtenido de término eutdcico. Con historia de 2 meses de evolucion con tos seca,
pérdida de peso de 3 kilogramos, en las ultimas 12 horas con disnea, por lo que
acude a hospital de segundo nivel. En radiografia se reporto neumotérax derecho,
acompafado de consolidacion apical derecha, con desplazamiento contralateral
del mediastino; se inicio tratamiento con cefotaxima y dicloxacilina, instalando
drenaje pleural.

Se envid a este instituto por pobre respuesta a antibidticos, se le realizd estudio
tomogréfico, encontrando una masa mediastinal con ocupacion del I6bulo superior
derecho heterogénea, con zonas quisticas en su interior desde mediastino
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posterior al anterior con desplazamiento del mediastino hacia la izquierda, por lo
que se decide realizar lobectomia superior derecha, sin complicaciones. Cabe
mencionar que las imagenes radiologicas y tomogréaficas de éste paciente no se
pudieron obtener en el archivo.

Se envia pieza quirdrgica a patologia, su descripcion macroscopica fue tejido
pulmonar de 90 gr de peso que mide 7 x 6 x 4 cm, con pleura visceral, con areas
engrosadas, un area de 1.5 cm de didmetro blanquecina; al corte se observa
tumor de 5 x 4 x 3 cm de bordes irregulares, en algunas areas delimitado, por
delgada capsula fibrosa, la superficie es solida, heterogénea, con areas café claro.
El parénquima pulmonar adyacente se observa café rojizo de aspecto congestivo.

A nivel microscopico el parénquima pulmonar mostraba neoplasia maligna
constituida por células fusiformes de nucleos ovoides y citoplasma eosinofilico con
escasa mitosis (<5 x 10 campos de alto poder) agrupados en haces; también se
observaban espacios quisticos revestidos por epitelio cuboide no ciliado y
rodeados por el mismo tipo de células neoplasicas. Pleura con deposito de fibrina,
tejido de granulacion e infiltracidbn neoplasica, asi como un nddulo aislado
constituido por células fusiformes con un espacio revestido por epitelio cuboide,
con reporte de Blastoma pleuropulmonar tipo I, con borde quirdrgico libre de
tumor.

Recibio 6 ciclos de quimioterapia con, vincristina, actinomicina D y ciclofosfamida.
Se realiz6 gammagrafia ésea sin datos de infiltracion a hueso; también se realiz6
resonancia magnética nuclear de craneo y neuroeje sin datos de infiltracion, con
TAC de térax solo se observaron cambios postquirdrgicos, sin datos de
tumoracién. Desde entonces ha tenido seguimiento anual, actualmente el paciente
tiene 11 aflos 7 meses se encuentra asintomatico y sin recaida.

Caso 4

Paciente de 10 afios 2 meses de edad, sexo femenino, abuela materna con cancer
de mama; obtenida de término sin complicaciones. Present6 a los 8 afios de edad
una neumonia adquirida en comunidad hospitalizada en segundo nivel, tratada por
4 dias; a los 9 afos presento nuevo cuadro de neumonia adquirida en comunidad
hospitalizada y tratada igualmente en hospital de segundo nivel por asma y
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atelectasia del hemitérax izquierdo; habia sido multitratada por cuadros de
broncoespasmo previamente.

Tenia cuadro clinico de 6 meses de evolucion con tos productiva en ocasiones
emetizante y en 2 ocasiones presentd hemoptisis. En estudios radioldégicos con
hiperclaridad en hemitérax derecho y radiopacidad de ocupacién total del
hemidiafragma izquierdo. Con imagen radiologica persistente en hemitérax
izquierdo motivo de envio a este instituto.

A su ingreso con signos vitales estables, con sobredistension del hemitdrax
derecho, movimientos de amplexion y amplexacion disminuidos del lado izquierdo,
hipoventilacion generalizada en hemitérax izquierdo con matidez a la percusion,
con biometria hemética sin alteraciones.

En TAC con cambios morfolégicos importantes por pérdida de volumen de
hemitérax izquierdo con compensacion contralateral y desplazamiento mediastinal
izquierdo, bronquiectasias de tipo cilindrica y quistica en hemitorax izquierdo, con
areas de tejido pulmonar de apariencia necrotica. En gammagrama pulmonar
ventilatorio / perfusorio con Tc99 con datos en relacién a ausencia funcional del
pulmén izquierdo.

Se realizé broncoscopia rigida observando a nivel de carina principal en bronquio
principal izquierdo masa con protrusion, de coloracién rojiza, no bien definida,
granulomatosa, soélida con oclusion total de la luz del bronquio izquierdo sin
permitir el paso del broncoscopio, se toma biopsia del granuloma y se reporté
como inflamacion cronica inespecifica. Por reporte de gammagrama pulmonar se
decide neumectomia izquierda.

Con reporte macroscopico de neumectomia total de 280 gramos que mide 12 x 8 x
6 cm, con 2 Iébulos con adherencias firmes intralobares, la pleura es rojo oscuro
con areas de material fibrinoso de predominio apical. El hilio pulmonar presentaba
bronquio principal, vasos sanguineos y ganglios linfaticos sin alteraciones
macroscopicas de importancia.

Al corte la superficie era café violacea con areas de condensacion y congestivas
en la mayoria del parénquima. Los vasos se observaban ligeramente ectasicos al
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igual que los bronquios. En el bronquio izquierdo, dos fragmentos laminares de
tejido, el mayor de 1.5 x 0.8 x 0.2 cm, el menor de 1 x 0.7 x 0.2 cm, ambos
presentaban una superficie café violacea con escaso material mucoide adherido y
la superficie contralateral café grisacea lisa y opaca. Al corte se observaban
cartilago cartilaginoso entre las 2 superficies. El tumor bronquial con 2 fragmentos
de tejido, el mayor de 0.6 x 0.4 x 0.4 cm, el menor del 0.5 x 0.4 x 0.3 cm ambos
irregularmente nodulares, con superficie externa café clara, lisa y opaca, al corte
sélidos de superficie café clara homogénea.

En su descripcibn microscopica se observaba parénquima de pulmén con
congestion vascular y arquitectura anormal, dilatacion de bronquios grandes con
paredes adelgazadas y escaso cartilago. Los bronquios terminales estaban
disminuidos de calibre con reduccién en el numero de alvéolos, al igual que areas
de simplificacion del patron alveolar y paredes de sobredistensién, asi como
infiltrado linfocitario nodular peribronquial.

Los cortes de bronquio principal izquierdo con epitelio parcialmente esfacelado,
congestion de la mucosa e hiperplasia de glandulas submucosas. Tumor maligno
nodular, parcialmente revestido por mucosa respiratoria. El tumor estaba
constituido por grupos de células epiteliales de citoplasma claro y nucleo ovoide
que rodean ndédulos eosinofilicos de material amorfo, separados por tejido
conectivo, algunas con calcificaciones, también se identifican glandulas con
células mucoproductoras y areas con patron solido. Se identifica permeacion
vascular y metaplasia escamosa. La lesion se extendia a los bordes quirdrgicos y
se identific6 como carcinoma mucoepidermoide de bajo grado.

Posterior a 6 meses de vigilancia se realiz6 TAC donde se observan cambios
posquirdrgicos a nivel de hemitérax izquierdo, con desplazamiento de estructuras
del mediastino hacia la izquierda. Después de 8 meses de reseccion quirdrgica se
realizd broncoscopia observando traquea y bronquio derecho sin compromiso, con
mufion del bronquio izquierdo sin presencia de tumoracion. Actualmente la
paciente tiene 11 afios 4 meses de edad y se encuentra asintomatica, en vigilancia
con controles tomograficos y por broncoscopia cada 2 meses.
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B. Radiografia lateral de torax

Figuras 4.1 (A 'y B) Radiografias posteroanterior y lateral de térax con
desviacion de traguea hacia la izquierda e imagen radiopaca en todo el
hemitorax izquierdo con broncograma aéreo
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A. Tomografia axial computada de térax corte axial

B. Tomografia axial computada de térax en corte coronal

Figuras de 4.2 TAC de térax (A y B) desplazamiento mediastinal izquierdo,
bronquiectasias de tipo cilindrica y quistica en hemitérax izquierdo
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Caso 5

Paciente de 9 afios 2 meses de edad, masculino, sin antecedentes oncoldgicos
familiares, obtenido de término sin complicaciones. Con historia de 12 meses de
evolucion con tos seca en accesos cortos al inicio, posteriormente con
expectoracion blanquecina, acompafiado de dolor en hemitérax derecho,
multitratado por varios médicos como asma con diversos antibidticos vy
antitusigenos sin reportar mejoria, present6 2 dias antes disnea en reposo, motivo
por el cual acudi6 a este instituto.

Al ingreso al hospital con palidez de tegumentos, con presencia de hipoventilacion
y matidez en la base pulmonar derecha. Los estudios de laboratorio presentaron
anemia microcitica hipocromica y trombocitosis; el estudio radiolégico con una
radiopacidad triangular paracardiaca en la base pulmonar derecha con
borramiento del angulo cardiofrénico. La tomografia axial computada de térax
mostraba imagen hiperdensa adyacente al corazén y a la columna vertebral en los
cortes basales del pulmén derecho, sin reforzamiento al medio de contraste, sin
poder diferenciarse los bronquios de I6bulo medio e inferior derechos, sin
imagenes sugestivas de adenopatias hiliares o mediastinales. Se consideré que
se trataba de atelectasia de lI6bulos medio e inferior derecho.

Al paciente se le realizdé broncoscopia con fibroscopio flexible encontrando tumor
endobronquial de superficie blanca, vascularizado, facilmente sangrante ocupando
en su totalidad al bronquio intermediario derecho, al cual se le realiz6 biopsia. El
departamento de patologia reporto tumor maligno constituido por células
escamosas formando sdbanas, entre las que se identificaron glandulas con células
productoras de moco, sugerente de carcinoma mucoepidermoide bronquial.

Se le realiz6 toracotomia posterior lateral derecha encontrandose colapso de los
I6bulos pulmonares medio e inferior, la descripcibn macroscoépica realizada fue
lobectomia media e inferior derecha de 200 gr, en conjunto mide; 10 x 7 x 6 cm, el
I6bulo medio muestra pleura grisacea lisa y hacia el area del hilio se vuelve rugosa
y café, el I6bulo inferior se encontraba atelectasico sin crepitacion y la pleura es
café rosa, en la zona del hilio se identifica la rama del bronquio lobar medio sin
lesion y un noédulo linfatico de aspecto hemorragico de 1 cm de diametro. Se
identificd también rama de vena y arterias ligadas cortadas al ras. En el hilio del
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I6bulo inferior se observa area cruenta con una lesion neoplasica blanquecina
granular blanda que ocupa la zona del bronquio correspondiente. Al corte del
I6bulo medio con mudltiples bronquiectasias tubulares y saculares ocupadas por
moco, zonas de condensacion, hemorragia y neumonia. El I6bulo inferior en la
zona del hilio muestra neoplasia nodular de 3.5 x 3 cm en sus didmetros mayores
que sustituye completamente el bronquio lobar y segmentario de este sitio;
blanquecina con areas amarilla y solida. El resto del parénquima mostraba
hemorragia reciente, atelectasia y un tinte amarillo ocre. Ganglios mediastinales
con tejido irregular de consistencia ahulada de superficie finamente granular de
color café rojizo.

Al microscopio mostraba neoplasia constituida por células epiteliales que se
disponian en grupos, algunas con formacion de estructuras glandulares ocupadas
por moco dandole un aspecto microquistico, alternado con una area solidas, cuyas
células tienen citoplasma claro abundante, algunas mas pequefas poligonales
alargadas con citoplasma eosinofilico denso y otras de aspecto escamoso. Se
observaba un tumor endobronquial lobar inferior e infiltraba por la luz del bronquio
principal del I6bulo medio. A través de las ramas segmentarias se introducia hacia
el 16bulo inferior, rompiendo las paredes del bronquio y se extendia hacia el tejido
adyacente, sin mostrar necrosis y las mitosis son escasas.

El parénquima distal a la neoplasia en el l6bulo inferior mostraba todos los
espacios ocupados, por edema e histiocitos espumosos. En el |6bulo medio con
edema alveolar, areas de atelectasia, asi como bronquiectasias vy
bronquiolectasias. Se identificaron 3 ganglios linfaticos en el hilio y 1 ganglio por
separado con congestion intensa y sin evidencia de metastasis, reportando
Carcinoma mucoepidermoide bronquial de bajo grado de malignidad.

Se egresd sin complicaciones y se llevo seguimiento mediante estudios de
radiografia de térax y broncoscopia. Actualmente el paciente tiene 21 afios de
edad, se encuentra asintoméatico sin presentar recaida.
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Figura 5.1 Radiografia posteroanterior de térax con radiopacidad triangular
paracardiaca en la base pulmonar derecha con borramiento del angulo
cardiofrénico

Figura 5.2 Tomografia axial computada de térax con imagen hiperdensa
adyacente al corazén y a la columna vertebral sin reforzamiento al medio de
contraste
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Caso 6

Paciente de 13 afios 3 meses de edad, masculino, sin antecedentes familiares
oncologicos. Con cuadro clinico de 3 meses de evolucion con fiebre de hasta
39.0°C, tos productiva disneizante, no cianozante, en 3 ocasiones presento
hemoptisis; acompafiado de hiporexia y pérdida de 5 kilogramos de peso en un
mes, motivo de envio a este instituto.

A la exploracion fisica con palidez generalizada de tegumentos, térax simétrico,
con movimientos de amplexién y amplexacion disminuido en hemitérax derecho,
hipoventilacibn y matidez a nivel basal derecho. En radiografia de torax se
observaba imagen triangular homogénea radiopaca por arriba del hemidiafragma
derecho, con imagen redondeada hiperlicida. En tomografia axial computada con
imagen redondeada, de bordes mal definidos en su interior con material
hipodenso, por lo que se realiz6 broncoscopia rigida encontrando tumor
endobronquial que obstruye la luz casi en su totalidad de bordes definidos, se
realiza biopsia con reporte de inflamacion crénica inespecifica.

Se reseca tumor del I6bulo inferior derecho endobronquial que mide 3.3 x 2.5 x 2
cm de diametro, los cortes mostraban nidos de células con ndcleos ovoides de
cromatina densa y citoplasma eosinofilico abundante entre los nidos de células,
tipo conjuntivo en donde se observaba material mucinoso. Los fragmentos estan
parcialmente bordeados por epitelio pseudoestratificado ciliado. Reportando un
aspecto histoldgico es tumor carcinoide.

Se egreso el paciente sin complicaciones, con seguimiento posterior con
imagenes tomogréficas y broncoscopia. Actualmente el paciente tiene 22 afios de
edad y se encuentra asintomatico sin datos de recaida.
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A. Radiografia posteroanterior de térax

B. Radiografia lateral de torax

Figuras 6.1 Radiografias de térax (A y B) imagen triangular por arriba del
hemidiafragma derecho, con imagen hiperlicida redondeada basal derecho
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B. Tomografia axial computada corte axial contrastada de térax

Figuras 6.2 (Ay B) TAC de térax con imagen redondeada hipodensa
paracardiaca derecha, que se realza con el medio de contraste
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DISCUSION

Los tumores malignos primarios a pulmén y bronquios son raros, en la literatura
mundial existen serie de casos reportados y actualmente se reportan
aproximadamente 150 casos de blastoma pleuropulmonar en el Registro
Internacional de blastoma pleuropulmonar. Los casos registrados en la literatura
de tumor carcinoide bronquial hasta el 2010 eran de 58 casos en menores de 21
afios. Hasta 1998 se encontraban registrados 31 casos de carcinoma
mucoepidermoide en edad pediatrica a nivel internacional. En nuestra revision de
20 afios en este hospital de 1992 al 2011 se encontraron 3 casos de blastoma
pleuropulmonar, 2 casos de carcinoma mucoepidermoide y un caso de carcinoma
bronquial.

En toda Espafia se registraron 27 casos de blastoma pleuropulmonar, siendo la
edad promedio de 1 a 4 afios, mientras que en el Registro Internacional de este
tipo de tumor se reporta que la edad del diagndstico depende del tipo histologico.
El tipo | se desarrolla a temprana edad, con una edad media de 10 a 11 meses,
nuestro paciente se diagnosticé a los 3 meses de vida. El tipo 2 se desarrolla a
una edad media de 34 meses, nuestros casos se diagnosticaron a los 32 y 54
meses de edad. En este tipo de tumores no se ha demostrado predileccion por
algun sexo, tampoco se ha encontrado predominancia en algun lébulo particular.

En el blastoma pleuropulmonar se ha relacionado con malformaciones congénitas
de la via aérea pulmonar, nefroblastoma y antecedentes personales patologicos
de céncer de tiroides, rabdomiosarcoma, tumores germinales; incluso se ha
relacionado con antecedentes heredofamiliares oncoldgicos. En nuestra serie no
encontramos casos que tuvieran antecedentes patolégicos de éste tipo, de hecho
antes del diagndstico eran sanos; tampoco tenian antecedentes heredofamiliares
oncoldgicos.

La presentacion clinica del blastoma pleuropulmonar se caracteriza por fiebre, tos,
dolor toracico, en los casos que presentamos tienen historia de tos no productiva,
en los de tipo Il presentaron fiebre, disnea y pérdida de peso. Se ha descrito que
el tipo histoldgico Il se relaciona con la aparicién de derrame pleural y neumotorax,
tales son los 2 casos de nuestros pacientes que presentamos en esta serie
respectivamente. Uno de nuestros pacientes presentd hepatomegalia, signo que
no se habia reportado anteriormente en este tipo de tumores.

42



Al tratarse de un componente quistico el diagndstico diferencial principalmente con
malformacion congénita de la via aérea pulmonar, tal fue el caso de nuestra
paciente de 3 meses de edad, que se sospechd inicialmente que se tratara de ésta
enfermedad.

La localizacion metastasica mas frecuente es en cerebro, hueso, noédulos
linfaticos, higado, pancreas, rifion y gldndulas suprarrenales; ninguno de nuestros
pacientes ha presentado metastasis.

El tratamiento recomendado es cirugia radical y quimioterapia, dos de nuestro
paciente (1 tipo | y otro tipo II) con buena respuesta al tratamiento, la quimioterapia
gue se instalé con vincristina, actinomicina D y ciclofosfamida en 6 ciclos
respectivamente. El tiempo de recurrencia del tipo Il y Il varia desde 3 a 54
meses, nuestro paciente con recurrencia recibié 10 ciclos de quimioterapia y se
documento remision tumoral, después de 14 meses del primer diagndéstico tuvo
recaida y se encuentra en su segundo ciclo de quimioterapia con carboplatino,
etoposido e ifosfamida antes de la nueva reseccion quirurgica.

A nivel nacional en la revisibn de 27 afios en Espafia se registraron 3 nuevos
casos de carcinoma mucoepidermoide. En nuestra revision se encontraron 2
pacientes, una mujer de 10 afios con 2 meses y un hombre de 9 afos con 2
meses de edad. En la revisibn de Al-Qahtani realizada en Texas en 1996, la
localizacion mas frecuente es en bronquio de l6bulo medio e inferior derecho;
nuestra paciente lo presentd en bronquio principal izquierdo y el otro en bronquio
del I6bulo inferior derecho.

La presentacién clinica del carcinoma mucoepidermoide es de tipo obstructivo y
los sintomas son tos, sibilancias, disnea, neumonias de repeticién, hemoptisis y
fiebre; en una de nuestros pacientes presentdé hemoptisis. Ambos pacientes
tuvieron historia de crisis de broncoespasmo que fueron tratados como asma.
Como abordaje diagnéstico se les realizé broncoscopia encontrando masa tumoral
gue obstruia parcialmente el bronquio. Las biopsias endobronquiales resultan 85%
Utiles para el estudio patolégico, sin embargo en uno de nuestros pacientes no se
pudo establecer un diagndstico definitivo de esta manera, fue hasta la reseccion
total del tumor que se logré hacer el diagndstico histopatolégico de este tipo de
tumor.
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En el carcinoma mucoepidermoide no se han relacionado con alteraciones a nivel
hematoldgico, sin embargo en uno de nuestros pacientes con este tipo de tumor
se encontré anemia microcitica, hipocrémica con trombocitosis. El tratamiento de
eleccion es la reseccion total del tumor, ya que tiene un potencial bajo
metastasico; a ambos pacientes se les realizo reseccion quirdrgica pulmonar con
buena evolucion hasta el momento.

El tumor carcinoide bronquial se presenta mas frecuente del lado derecho, tal es el
caso de nuestro paciente, que muestra lesién basal derecha. El cuadro clinico se
presenta con tos, sibilancias, hemoptisis y pérdida de peso, nuestro paciente
mostré éstas manifestaciones caracteristicas; no se manifestdé sindrome
carcinoide, pero no contamos con niveles séricos de serotonina. Se realiz6
reseccion quirdrgica con una supervivencia alta, nuestro paciente continda sin
recaida después de 9 afios de seguimiento; aunque cabe mencionar que hay un
caso de metastasis osteoblasticas posterior a 22 afios del tratamiento inicial.

A pesar de ser un hospital de tercer nivel, dénde es un centro de referencia a nivel
nacional de padecimientos oncoldgicos, observamos que los tumores malignos
primarios pulmonares y bronquiales son extremadamente raros en edad
pediatrica. Nuestro estudio es el primer reporte de casos de éste tipo de tumores
en el Hospital Infantil de México Federico Gomez.

CONCLUSIONES

1. Son pocos los casos de tumores malignos primarios a pulmén y bronquios
que se presentan en nuestra institucion.

2. Sus caracteristicas clinicas de presentacién son similares a las descritas en

la literatura médica.

El subtipo més frecuente es el blastoma pleuropulmonar.

4. Describimos el blastoma pleuropulmonar, carcinoide bronquial y carcinoma
mucoepidermoide porque son los Unicos casos incidentes. No hay casos en
nuestra institucién del resto de los tumores malignos.

W
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ANEXOS

ANEXO 1. HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

. Ficha de Identificacion

Nombre

Registro

# Patologia

F. Nacimiento

Edad al diagnéstico

. Antecedentes

Antecedentes

No

Si

Familiares de Ca

Personales de Ca

MAQ

Enfermedad displasica

Neumonias de repeticion

. Sintomatologia

Sintomas Si

No

Tiempo
evoluciéon

de

Fiebre

Tos seca

Tos humeda

Disnea

Dolor abdominal

Pérdida de peso

Sibilancias

Hemoptisis

. Exploracién fisica:

. Estudios laboratoriales:

. Imagen radioldgica:
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7. Imagen tomogréfica:

8. Estudios complementarios para descartar metastasis:

9. Caracteristicas del tumor

Tipo histologico

Sitio Derecho Izquierdo

Via central Via Periférica
Tamano
Afectacion Pleural | Si No
Afeccion ganglionar | Si No
Metastasis Si No
Borde quirdrgico Negativo Positivo

- Descripcion macroscopica:

- Descripcion microscopica:

10. Tratamiento de quimioterapia:

11. ¢ Presentd recaida?
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