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Recién nacido con masa pulmonar de etiologia infrecuente
Newborn whit lung mass of uncommon etiology

Dr. Christian Pellegrino Cid*, Dra. Silvana Maglio® y Dr. Luis Fernando Gentile*

RESUMEN

En neonatologia, las masas toracicas generalmente responden
a anomalias congénitas del aparato respiratorio. Comprenden
un extenso niimero de patologias que pueden comprometer
el desarrollo de laringe, trdquea, bronquios, parénquima pul-
monar, diafragma o pared torécica. El diagnéstico, en la ma-
yoria de los casos, se efectta en el periodo prenatal mediante
ecografia. El resto se diagnostica por la clinica, dificultad res-
piratoria en el recién nacido, o es un hallazgo radiolégico en el
transcurso de la vida. Presentamos el caso de un recién nacido
de término con diagnéstico prenatal de “masa pulmonar” con
imdgenes quisticas en su interior. Al examen fisico solo pre-
sent6 disminucién de la entrada de aire en base derecha. Se
realizaron diferentes estudios por imédgenes para caracterizar
mejor la lesién y estudiar su extension. Al quinto mes de vida,
el paciente fue sometido a tratamiento quirtrgico y quimio-
terapico. El estudio anatomopatoldgico de la pieza quirtdrgica
arroj6 como diagnéstico “blastoma pleuropulmonar” (BPP),
tumor intratoracico maligno, muy poco frecuente, que aparece
casi exclusivamente en nifios menores de 7 afios.

Palabras clave: blastoma pleuropulmonar, masa pulmonar en
neonatos.

SUMMARY

Thoracic masses in neonates usually respond to congenital
anomalies of the respiratory system. They comprise a large
number of diseases that can compromise the development
of larynx, trachea, bronchi, pulmonary parenchyma and dia-
phragm or chest wall. Diagnosis is carried out during prenatal
period by ultrasound in most cases. In others, respiratory dis-
tress is diagnosed during post-birth examination or later as a
radiological finding. We present the case of a full term newborn
with prenatal diagnosis of cystic “lung mass”. Physical exami-
nation was unremarkable except for decreased breath sounds
on the right lung. Different image studies were carried out to
characterize the lesion. The patient underwent surgery and
chemotherapy at fifth month of life. Pleuropulmonary blasto-
ma diagnosis was confirmed by pathological study of the sur-
gical specimen. This is a rare intrathoracic malignant tumor,
appearing almost exclusively in children less than 7-years-old.
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PRESENTACION DEL CASO CLINICO

Paciente recién nacido de término, peso ade-
cuado para la edad gestacional, nacido por parto
vaginal, en el Hospital General de Agudos “Do-
nacién F. Santojanni”, sin complicaciones.

Como antecedente prenatal, la madre presenta
ecografia realizada durante su embarazo, con in-
forme escrito (sin fotos), de imédgenes sugestivas
de “quiste pulmonar”.

FiGura 1a. Rx de térax, frente. Se visualiza imagen
redondeada, radiopaca que se proyecta en el 16bulo inferior
derecho, de unos 10 cm de didmetro.

Ficura 1b. Rx de torax, perfil.
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Clinicamente, el paciente solo present6 discre-
ta disminucién de la entrada de aire en base pul-
monar derecha.

Se solicité Rx de térax, frente y perfil, obser-
vandose imagen redondeada, radiopaca, que se
proyecta en el I6bulo inferior derecho, de aproxi-
madamente 10 cm de didmetro. (Figura 1a y b)

La ecografia abdominal luego de este hallazgo
muestra, en un corte sagital del hipocondrio dere-
cho, el I6bulo derecho hepatico de caracteristicas
normales, al igual que el hemidiafragma derecho,
pero en situacién supradifragmaética se observa
imagen redondeada de bordes netos, heterogénea
de 5 x 4 x 6 cm, que presenta vascularizacién ante
sefial Doppler color. (Figura 2)

FiGura 2. Ecografia abdominal. Imagen redondeada de
bordes netos, heterogénea de 5 x 4 x 6 cm, en situacién
supradiafragmdtica.
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Fiura 3. TAC de térax con contraste. Masa solida
redondeada, aparentemente homogénea, cuyos bordes e
interior, refuerzan luego del contraste.

Por lo obtenido en estudios anteriores, se de-
cide realizar TAC de térax con contraste, infor-
mandose masa sélida redondeada, aparentemente
homogénea, cuyos bordes e interior, refuerzan
luego del contraste. (Figura 3)

Hasta el momento se pueden plantear los si-
guientes diagndsticos:

- Hernia diafragmaética congénita.

- Malformacién adenomatoide quistica pulmo-
nar (MAQP).

- Secuestro pulmonar.

- Quiste broncogénico.

- Quistes neuroentéricos.

Todas ellas, entidades congénitas que clinica-
mente suelen presentarse con sintomas como di-
ficultad respiratoria en el recién nacido o, de lo
contrario, ser un hallazgo radiolégico en el trans-
curso de la vida.

En los estudios por imagenes se presentan co-
mo ensanchamiento mediastinico o masa pulmo-
nar con presencia, en mayor o menor medida, de
imagenes quisticas en su interior.

Volviendo al caso clinico, el paciente es deri-
vado al Hospital de Nifos “ Ricardo Gutiérrez”,
Servicios de Cirugia y Onco-Hematologia, para su
evaluacién, control y tratamiento.

Al quinto mes de vida, el paciente es sometido
a tratamiento quirtrgico; se realiza lobulectomia
inferior derecha y cumple 8 dias de internacién
sin complicaciones.

En la radiografia de térax frente, luego de la ci-
rugia, se puede apreciar la ausencia de la imagen
anteriormente descripta. (Figura 4)

La pieza quirtrgica se envia al Servicio de
Anatomia Patoldgica, que informa:

FIGURA 4. Rx de térax, frente, luego de la cirugia.
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Macroscopia:

Lobulo pulmonar inferior derecho de 10 x 8 x
5 cm que presenta lesién quistica multilocular con
cavidades de hasta 2,5 cm de didmetro, con pare-
des delgadas y area central necrética. (Figura 5)

Microscopia:

Los cortes histol6gicos muestran multiples
quistes con paredes constituidas por mesénquima
inmaduro hipercelular (vimentina positivo) con
bajo indice mitético (Ki 67 inferior al 5%) y vasos
de paredes delgadas. Las cavidades se encuentran
tapizadas por epitelio plano. Se agregan extensas
areas de necrosis y calcificacion.

No se observaron areas de crecimiento sélido
ni proliferaciéon sarcomatosa. Mediante técnica
de FISH para deteccién de centrémero de los cro-
mosomas 8 y 10, no se observé ganancia de ellos.
(Figura 6)

Diagnéstico: blastoma pleuropulmonar quistico
de tipo 1.

Luego de la cirugia, el paciente cumpli6 trata-
miento quimioterapico segin protocolo interna-
cional con los siguientes farmacos:
¢ Vincristina.
¢ Ciclofosfamida.
¢ Actinomicina.

DISCUSION Y COMENTARIO

El blastoma pleuropulmonar (BPP) es un tu-
mor intratordcico maligno muy poco frecuente
que aparece, casi exclusivamente, en nifilos me-
nores de 7 afos. Descrito como entidad clinico-
patoldgica en 1988 por Manivel,' se trata de una

FIGURA 5. Lesién quistica multilocular, con cavidades
de hasta 2,5 cm de didmetro, de paredes delgadas y drea
central necrética.

neoplasia constituida por elementos mesenquima-
les primitivos embrionarios.

En la bibliografia mundial y en el Registro de
Blastomas Pleuropulmonares (The Pleuropulmo-
nary Blastoma Registry —-www .ppbregistry.org—)°
se han descripto alrededor de 100 casos.* Recién
en 1988, un grupo de tumores mesenquimales
anaplasicos de la periferia del pulmén y de la
pleura, en nifios, se agrupan bajo el nombre de
“blastomas pulmonares pediétricos”. Manivel y
cols.® describen la entidad clinico-patolégica, a
partir de una serie de 11 casos de tumores pedié-
tricos intratordcicos que comparten caracteristicas
comunes y que los diferencia del blastoma pulmo-
nar del adulto.

Esta neoplasia estd encuadrada dentro de los
tumores embrionarios o disontogénicos que se ob-
servan, inicamente, en la infancia y entre los que
se incluyen el neuroblastoma, hepatoblastoma,
retinoblastoma o el tumor de Wilms.*®

Varios autores destacan la relacién entre el
BPP y cambios quisticos preexistentes, del tipo
de la malformacién quistica adenomatoide, los
secuestros pulmonares extralobulares o los quis-
tes broncogénicos, lo cual sugiere un origen onto-
génico comun del BPP y estas entidades.”!! Esto
podria explicar el hallazgo ecografico quistico
prenatal del caso presentado.

La edad de presentacién oscila entre un mes
y 12 afios, con una media de 24 meses y una inci-
dencia similar en ambos sexos.

La forma de presentacién mds comtin es con
tos, disnea, cansancio y fiebre. A la exploracién
suele observarse derrame pleural y la sospecha
clinica inicial suele ser de empiema o neumonia.'

FiGcura 6. Corte histolégico. Muiltiples quistes con paredes
constituidas por mesénquima inmaduro hipercelular y
vasos de paredes delgadas a la izquierda de la imagen y
tejido pulmonar conservado hacia la derecha.
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El lado derecho es la localizacién mas fre-
cuente, con un 64% de los casos en las series mas
largas, y el 16bulo inferior es el comtinmente afec-
tado. En un 40% de los casos se compromete tam-
bién la pleura parietal.

Se distinguen tres tipos de BPP segtin la con-
figuracién del tumor: I (quistico), II (mixto) y III
(s6lido). Se encuentra encuadrado dentro de las
neoplasias disembriénicas.”

Macroscopicamente son tumores blandos,
friables y en buena parte de los casos necrosados,
hasta tal punto que los cirujanos interpretan sus
hallazgos intraoperatorios como un empiema. Sus
dimensiones oscilan entre 2 y 28 cm de didmetro y
pueden alcanzar hasta los 1000 g de peso.

El cuadro histolégico de estos tumores es muy
polimorfo con presencia de células pequenas y
primitivas, de caracteristicas blastomatosas. La
presencia de tejido epitelial, de aspecto benig-
no, en forma de revestimiento o islotes dentro de
areas mesenquimatosas son hallazgos frecuentes
en este tumor y se interpretan como tejido atrapa-
do por el crecimiento tumoral.

Dada la extraordinaria variabilidad histologi-
ca de estos tumores, sobre todo en los sélidos (ti-
po 1II), el diagnéstico diferencial clinico abarca un
amplio abanico de lesiones. Microscépicamente,
el pseudotumor inflamatorio del pulmén, que es
el tumor primario pulmonar mas comun en ninos,
debe ocupar el primer lugar y después el rabdo-
miosarcoma, el leiomiosarcoma, el histiocitoma
fibroso maligno o el tumor maligno de vainas ner-
viosas periféricas.

Entre las alteraciones genéticas que se obser-
van en el BPP se han encontrado trisomias del
cromosoma 2, también presentes en el rabdomio-
sarcoma embrionario, con el que comparte ca-
racteristicas clinicas y patoldgicas, lo que podria
sugerir una génesis tumoral comun.

El pronéstico del BPP es malo en la mayor
parte de los casos, los nifios mueren dentro del
primer afo tras el diagnéstico. Se han informado
supervivencias del 45% a los 5 afios y inicamen-
te del 8% a los 10 afios.” En la serie mas extensa,
publicada por Priest y cols. (1997), se comunican
recurrencias en el 50% de los casos y metéastasis
en el SNC y médula espinal en el 44% de los ca-
sos, tendencia significativamente mayor que en
otros tipos de neoplasias sélidas de la infancia.
Debe indicarse que el seguimiento prolongado
de los pacientes es muy recomendable ya que, en
algunos casos, las metéstasis en el SNC se produ-
jeron hasta 60 meses después del diagnéstico.

A dos afios de haber cumplido tratamiento con

cirugia y quimioterapia el paciente se encuentra
en buen estado de salud y concurre para su segui-
miento al Servicio de Onco-Hematologia del Hos-
pital de Nifios “Ricardo Gutiérrez”.

El seguimiento por imadgenes se realiza me-
diante tomografia de térax cada tres meses du-
rante el primer afio de la cirugia, cada seis meses
durante el segundo y, finalmente, una anual a
partir del tercero. B
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