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Resumen

Se presenta un caso de blastoma pleuropulmonar en

un paciente de 3 años de edad, sin antecedentes

patológicos, que consulta por una afección

respiratoria que es interpretada como neumonía. La

anatomía patológica muestra blastoma pleuropulmonar

del niño, consistente en células de blastema

anaplásico con marcada actividad mitótica, separados

por estroma fibrovascular. Es un tumor maligno y

agresivo.
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Summary

Pleuropulmonary blastoma is a rare and aggressive

tumor which affects children at early ages. The case of

a 3-year-old male patient that was diagnosed right lung

pleuropulmonary blastoma. in our hospital is

presented. Pediatricians and other specialists should

have information about therapy and current trends on

this kind cancer which lasts for a long time.
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Introducción
El blastoma pleuropulmonar (BPP) es una rara variedad

de tumor maligno y agresivo que puede originarse a par-

tir de la pleura, pulmón y mediastino. Se presenta en pa-

cientes menores de seis años de edad e infrecuentemen-

te en adultos (1). Este tumor ha recibido numerosos nom-

bres a lo largo de la historia. Fue descrito por primera

vez por Barnard, en 1952, quien lo denominó inicial-

mente embrioma pulmonar, describió la presencia de

elementos blastemales y mesenquimales como sus

componentes y realizó un análisis genético de esta enti-

dad. Consideró que el BPP era el equivalente pulmonar

del nefroblastoma (2-5). Posteriormente Spencer, en

1961, planteó el origen del BPP en el blastema meso-

dérmico (4). En 1988 Manivel lo describe en niños como

una entidad distinta de la forma clásica del adulto (5).

Histológicamente muestra una mezcla de células blaste-

males primitivas y de células fusiformes sarcomatosas.

No presenta componente epitelial maligno (6). Posterior-

mente, se identificaron las variantes: quística (tipo I),

mixta (tipo II) y sólida (tipo III). Esta última variedad se

muestra como la más agresiva (1,6). Se han descrito alre-

dedor 100 casos en la literatura médica mundial, 50 de

ellos en pediatría (24 niñas y 26 varones), de los cuales

sólo 12 pacientes continuaban vivos en el momento de

los reportes (7-12).

En la población adulta se localiza exclusivamente en

el pulmón y en la infancia puede ubicarse, además, en

pleura y mediastino (5). La patología se descubre inci-

dentalmente en una radiografía de tórax, realizada por

una enfermedad respiratoria.

La tomografía computada proporciona información

sobre la extensión de la enfermedad y permite en oportu-

nidades su clasificación. El tratamiento es inicialmente

médico y posteriormente radioterápico y quirúrgico. El

objetivo de la presentación es exponer el caso de un pa-
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ciente portador de un blastoma pleuropulmonar, patolo-

gía infrecuente.

Caso clínico

Preescolar de 3 años de edad, producto de segunda ges-

tación, embarazo bien controlado y tolerado, ecografías

prenatales normales. Sin antecedentes personales pato-

lógicos. Inmunizado. Buen crecimiento y desarrollo. El

27 de julio de 2004 consulta en centro de asistencia mé-

dica del interior del país, siendo ingresado por el médi-

co pediatra con el diagnóstico clínico - radiográfico de

neumonía de comienzo agudo, extensa, con compromi-

so pleural (figura 1). Se inicia tratamiento médico, reci-

biendo antibióticos de primera línea, con buena evolu-

ción clínica. Se otorga el alta.

12 de agosto 2004. Consulta nuevamente por fati-

ga, se realiza nueva radiografía de tórax (figura 2), en la

cual se observa extensa opacidad del hemitórax dere-

cho, que es interpretada por el médico pediatra como

neumonía extensa, con foco no resuelto. Se medica con

vancomicina.

14 de agosto de 2004. Instala fiebre, por lo cual se

agrega penicilina a la medicación. Del examen clínico se

destaca: paciente pálido, febril, polipneico, febril

(38,8ºC). Estertores húmedos en tercio inferior, axila y
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Figura 1. a) Radiografía frontal de tórax (27/07/04). Hemitórax derecho: opacidad con densidad de partes blandas,
basal posterior, claro límite superior, ausencia de broncograma aéreo, sin efecto de masa. Atelectasia
subsegmentaria y derrame pleural. b) Opacidad con efecto de masa en el lóbulo inferior derecho.

a) b)

Figura 2. Radiografía frontal de tórax (12/08/04).
Extensión de la opacidad pulmonar, bien delimitada en
su borde superior. Mediastino centrado, espacios
intercostales no aumentados.



base del pulmón derecho. En el hemitórax izquierdo el

murmullo alvéolo vesicular se encuentra conservado. El

resto del examen no demuestra alteraciones. Debido a la

mala evolución clínica, el paciente es derivado a un cen-

tro asistencial de Montevideo, donde se le solicitan nue-

vos estudios imagenológicos.

Radiografía de tórax (14 de agosto de 2004) (figu-

ra 3). En hemitórax derecho, en topografía del lóbulo

medio e inferior, existe una opacidad con límites bien

definidos, su diámetro mayor es de 11 cm en el eje crá-

neo caudal, su forma es redonda, con densidad de partes

blandas, homogénea, sin broncograma aéreo. Proyecta-

da sobre esta lesión, a nivel de su polo superior, existe

una imagen de similares caracteres y menor tamaño. No

posee significativo efecto de masa. No hay derrame

pleural.

Ultrasonografía de tórax (14 de agosto de 2004)

(figura 4): a nivel basal pulmonar y del seno costo dia-

fragmático derecho se confirma la existencia de un pro-

ceso sólido, bien delimitado, de forma ovoidea y ecoes-

tructura heterogénea. En su interior, se observan áreas

de menor ecogenicidad que podrían corresponder a ne-

crosis o degeneración quística. Presenta afecto de masa,

deformando al hígado y al pulmón, de los cuales se sepa-

ra con claridad. Se asocia a derrame pleural de tipo com-

plejo, de escasa entidad. Eco Doppler: no demuestra

vasos en su interior. Se sugiere descartar: patología mal-

formativa (secuestro pulmonar, malformación adeno-

matoidea quística, quiste broncógeno); se descarta la

equinococosis hidatídica pulmonar.

Tomografía computada (30 de agosto de 2004)

(figuras 5 y 6): hemitórax derecho: presenta una tumora-

ción fundamentalmente sólida, con áreas quísticas y/o

necróticas, que sustituye al lóbulo inferior. La misma

desplaza la carina y el bronquio fuente hacia delante y el

hígado caudalmente. Existe un pequeño derrame pleural

ipsilateral. No hay adenomegalias mediastinales ni ab-

dominales. Hígado de densidad homogénea, sin secun-

darismo. Bazo, páncreas y riñones sin particularidades.

Se decide realizar biopsia de la tumoración y coloca-

ción de porta cath. Ingresa a Centro de Tratamiento

Intensivo en el postoperatorio inmediato. Se inicia qui-

mioterapia.
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Figura 3. Radiografía frontal de tórax (18/08/04).
Hemitórax derecho: opacidad con densidad de partes
blandas, basal posterior, sin broncograma aéreo, con
leve efecto de masa (desplazamiento tráqueo-
bronquial).

Figura 4. a) Ecografía de tórax (14/08/04). El corte axial muestra masa sólida, heterogénea, que se extiende hasta el
seno costo diafragmático posterior derecho. b) Corte similar al anterior, el eco Doppler no registra flujo en el interior de
la masa pulmonar.

a) b)



Anatomía patológica
09 de setiembre de 2004. Macroscopía: fragmento tisu-

lar que mide 3 cm por 2 cm por 1 cm, con aspecto de

carne de pescado, blanquecino. Además, existe un frag-

mento pulmonar, con forma de cuña, que mide 1,5 cm

por 1,5 cm por 0,8 cm.

Microscopía: secciones correspondientes a neofor-

mación constituida por células de blastema anaplásico

con marcada actividad mitótica, separados por estroma

fibrovascular. Se observan numerosas células multinu-

cleadas, gigantes, en áreas mesenquimales laxas. Con-

clusión: blastoma pleuropulmonar del niño.

Discusión
La incidencia de esta enfermedad es baja, planteándose

otras enfermedades habituales y realizando tratamiento

que no son los indicados. La falta de respuesta a la tera-

péutica específica para determinados planteos diagnós-

ticos y la prolongación de la afección, obligan al replan-

teo diagnóstico y/o la interconsulta, llegando, de ser ne-

cesario, a la obtención de material adecuado para el aná-

lisis histopatológico, que será definitivamente el que

permitirá llegar al diagnóstico.

En el caso presentado, la imagenología fue mal inter-

pretada, postergando el diagnóstico y el tratamiento idó-

neo.

Los blastomas pulmonares son tumores raros, esta

entidad difiere en muchos aspectos del clásico BPP del

adulto. Posee las características blastomatosas esencia-

les de las neoplasias disontogénicas; histología embrio-

naria mesenquimal que recuerda al tumor de Wilms,

neuroblastoma, hepatoblastoma y el rabdomiosarcoma

embrionario.

La edad media en el momento del diagnóstico es

de 32 meses. (13) aunque otros autores (6) refieren que

aparece exclusivamente en niños menores de seis

años. Clínicamente pueden ser asintomáticos, aunque

suelen manifestarse por dolor torácico, tos y fiebre en

ocasiones (13).

Se dividen en tres grupos bien diferenciados (5):

� Blastoma pulmonar clásico.

� Adenocarcinoma fetal bien diferenciado.

� Blastoma pleuropulmonar.

1) El blastoma pleuropulmonar clásico es análogo

a otros tumores disontogénicos como nefroblastoma,

hepatoblastoma, neuroblastoma y rabdomiosarcoma

embrionario.

Los blastomas pleuropulmonares están constituidos

por mesénquima embrionario maligno (blastemal) y por

células fusiformes sarcomatosas (2,6,7,13).

Antígeno carcinoembrionario, alfa fetoproteína, antí-

geno de membrana epitelial así como las citoqueratinas

resultan negativas, salvo en el componente epitelial be-

nigno atrapado, que no forma parte de la neoplasia (1,6,7).

Dres. Víctor Leonardo Raymondo Igune, Ana Karina Oliari Cetti, Lucia Gamio Traibel y colaboradores • 35

Archivos de Pediatría del Uruguay 2008; 79 (1)

Figura 5. Tomografía computada de tórax (08/04).
Tumoración fundamentalmente sólida, polilobulada, que
sustituye al lóbulo inferior del pulmón derecho.

Figura 6. Masa fundamentalmente sólida, con áreas quísticas y/o necróticas, que sustituye al lóbulo inferior del
pulmón derecho. Pequeño derrame pleura ipsilateral. No hay adenomegalias mediastinales.



Presentan un amplio espectro morfológico, desde

formas quísticas (blastomas quísticos), hasta sólidas

(blastoma pleuropulmonar) (1,2,7). Dehner y sus colabo-

radores han propuesto una clasificación, que los divide

en:

� Tipo I: formas quísticas.

� Tipo II: formas mixtas (sólido-quísticas).

� Tipo III: formas sólidas.

El BPP tipo I (formas quísticas) conlleva un mejor

pronóstico que las otras dos formas (8,9). Cada vez se

consolida más la idea de que se trata de la evolución na-

tural del tumor desde el tipo I al III (1). Las formas quísti-

cas (blastomas quísticos) son uni o multilobuladas y es-

tán revestidas por epitelio benigno alveolar o columnar

ciliado, bajo el que aparece el mesénquima blástico.

Estas formas se pueden desarrollar sobre malformacio-

nes adenomatoides quísticas congénitas o quistes bron-

cogénicos (1,7,14).

El BPP tipo III corresponde a las formas sólidas

(blastomas pleuro pulmonares) son masas multinodula-

res, de mesénquima embrionario (blástico) maligno,

puede afectar tanto a los pulmones como a la pleura y el

mediastino. El pronóstico es malo, siendo peor en las

formas sólidas que en las quísticas, con una superviven-

cia del 25% al 50% (1,6,7).

La mayoría de los casos de BPP han sido hallados de

forma incidental, generalmente mediante un estudio ra-

diográfico. El estudio ultrasonográfico del tumor permi-

te identificar las variantes quística, mixta y sólida (1,10,13).

El sexo masculino es el más afectado y la variedad

mixta es la más frecuente (15-17).

El diagnóstico mediante el empleo de la citología as-

pirativa con aguja fina (CAAF) guiada bajo pantalla ha

permitido el diagnóstico rápido en esta entidad (18,19).

El blastoma pleuro pulmonar es un tumor de difícil

manejo por su tendencia a la recidiva local. Se han des-

crito metástasis distantes en hígado y encéfalo (20).

Desde el punto de vista imagenológico, ante la pre-

sencia de una imagen pulmonar persistente debe esta-

blecerse un algoritmo de estudio que no excluya los si-

guientes pasos: análisis detallado y comparativo de las

secuencias radiográficas y siempre que sea posible con

un médico imagenólogo.

En la radiografía de tórax la apariencia de los tu-

mores malignos es inespecífica, pudiendo presentarse

como un nódulo pulmonar o masa endobronquial (21) y

como una masa grande, sólida, parenquimatosa o, me-

nos frecuentemente, pleural (13).

La ultrasonografía de tórax permitirá conocer la

estructura de la lesión (sólida, quística, con o sin calcifi-

caciones), así como el compromiso pleural y hepático.

La tomografía computada y la resonancia magné-

tica pueden mostrar las características sólido quísticas

de la lesión (13), así como la posible cavitación y su aso-

ciación con quistes congénitos (21). Brindan buen rendi-

miento en la valoración delcompromiso pleural, permi-

tiendo medir densidades hísticas así como la distribu-

ción vascular en la masa.

El pronóstico del blastoma pulmonar es malo, de-

pendiendo del tamaño del tumor y las variantes histoló-

gicas (22). En el análisis citogenético se han detectado

translocaciones entre los cromosomas 1 y X y trisomía

del 8 y 12.

Los diferentes esquemas citostáticos incluyen múlti-

ples drogas con el fin de que actúen en las diferentes eta-

pas del ciclo celular y lograr así la muerte de la mayor

cantidad posible de células malignas en cada ciclo. Las

drogas más empleadas son la vincristina, ciclofosfami-

da, adriamicina, actinomicina D y cisplatino (23-26).

El tratamiento de elección es quirúrgico seguido de

quimioterapia, tal como se está haciendo con este caso

que permanece asintomático a los 4 meses de iniciado el

tratamiento.

Conclusión
En esta historia clínica de un paciente de 3 años de edad,

con una enfermedad pulmonar, la clínica no permitió

llegar al diagnóstico de la enfermedad, siendo interpre-

tada como una neumonía. Ante una imagen pulmonar

que no cumple con los parámetros de neumonía, asocia-

da a una mala evolución clínica se debe realizar consul-

ta con médico radiólogo pediatra quien decidirá cual es

el algoritmo imagenológico más adecuado.

Se presenta información sobre las conductas image-

nológicas y las tendencias actuales ante un niño con cán-

cer de pulmón; la literatura concluye que la TC y la RM

son los métodos que más rápidamente permiten aproxi-

marse a un diagnóstico etiológico.
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