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RESUMEN: La mayoria de las neoplasias pulmonares de los niflos son
metdstasis. Aunque los tumores broncopulmonares primarios son ra-
ros en los nifios, la mayorfa son malignos. Debido a la rareza de estos
tumores no se suelen incluir en el diagndstico diferencial, por lo que
se retrasa el tratamiento y esto repercute directamente en el prondsti-
co de la enfermedad.

Exponemos cinco tumores primarios de la via aérea: uno en la trdquea,
tres en bronquios y uno en parénquima pulmonar. Estudiamos la cli-
nica, las pruebas diagnésticas, el tratamiento y la anatomia patolégi-
ca de cada uno.

Dada su rareza es dificil pensar en ellos en el diagndstico diferencial
de las masas pulmonares, pero debemos tenerlos en cuenta ante nifios
con sintomas respiratorios que no mejoran con tratamiento médico con-
vencional. Un diagnéstico precoz de este tipo de tumores permite un
tratamiento adecuado y ofrece un mejor prondstico a largo plazo.

PALABRAS CLAVE: Tumores pulmonares primarios; Carcinoide bron-
quial; Pseudotumor inflamatorio; Blastoma pulmonar; Broncoscopia;
Nifos.

PRIMARY LUNG TUMORS

ABSTRACT: Pulmonary neoplasia in children is usually due to met-
hastatic disease because primary lung tumors are very unfrequent. Due
to its rarity they are usually not included in the differential diagnosis
of lung masses, so treatment is delayed and prognosis is worsened.
Herein, we show our experience in the management of five primary tu-
mors of the lung or the airway: one tracheal, three bronchial, and anot-
her intraparenchymatous. We study the clinical behaviour, diagnostic
work-up, treatment, histology, and follow-up.

Despite its rarity, a diagnosis of pulmonary tumor should be conside-
red in any child with respiratory symptoms that does not improve with
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standard therapy. An early and accurate diagnosis and an adequate tre-
atment are crutial in the prognosis of these patients.

KEY WORDSs: Interventional endoscopy; Foreign body; Oesophageal di-
latation; GI bleeding; Gastrostomy.

INTRODUCCION

Los tumores pulmonares primarios son muy poco frecuentes
y la proporcién entre estos, las metdstasis pulmonares y otras
lesiones no neoplésicas es de 1:5:60(V. La mayoria de ellos son
de estirpe maligna®? y debido a su rareza no se suele incluir
en el diagnéstico diferencial de las masas pulmonares, por lo
que es habitual que el tratamiento se retrase repercutiendo ne-
gativamente en el prondstico de la enfermedad.

MATERIAL Y METODOS

Se ha realizado un estudio retrospectivo de los pacien-
tes con tumores pulmonares y de la via aérea primarios diag-
nosticados y/o tratados en nuestro centro. Se han recogido los
datos referidos a la presentacién clinica, pruebas diagndsti-
cas, localizacidn, tratamiento, naturaleza histopatoldgica y
evolucién clinica.

RESULTADOS

Exponemos cinco pacientes, 3 nifias y 2 nifios, con eda-
des comprendidas entre el periodo neonatal y los 15 afios al
momento del diagndstico, que presentaron tumores primarios
en pulmoén y via aérea. La presentacion clinica fue asinto-
matico (1 caso), disnea (2), fiebre (2), neumonias de repeti-
cioén (2) y dolor (1). Los tumores encontrados segtin su loca-
lizaci6n fueron 1 endotraqueal, 1 intraparenquimatoso y 3 en-
dobronquiales. A continuacion haremos una descripcién mas
detallada de cada caso.
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Figura 1. Masa pediculada traqueal (casi obstructiva).

Figura 2. Colapso pulmonar izquierdo en TC torécica.

Figura 3. Masa endobronquial izquierda.
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Caso 1. Nifio de 15 afios previamente asintomdtico que
acudi6 al Servicio de Urgencias por un episodio de difi-
cultad respiratoria sin otros sintomas acompafiantes. Se
realizd una broncoscopia diagndstica encontrdndose una
masa pediculada traqueal casi obstructiva (Fig. 1), por lo
que la decisién tomada fue su reseccién endoscépica.
Analizada la pieza tumoral el diagndstico anatomopato-
16gico fue de pseudotumor inflamatorio. En revisiones
broncoscdpicas posteriores se observo recidiva local y se
llevo a cabo reseccion traqueal de la base de implanta-
cion. El seguimiento ha sido de 11 afios estando actual-
mente asintomatico.

Caso 2. Nifia de 13 afios, guineana, con antecedente de
tuberculosis tratada en su pais de origen, remitida por
su pediatra al Servicio de Urgencias de nuestro hospital,
por presentar un cuadro de dolor en hemitdrax izquier-
do acompaifiado de fiebre intermitente y disnea de es-
fuerzo, de un afio de evolucidn. Se realiz6 radiografia de
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térax en la que se observd velamiento de todo el hemité-
rax izquierdo, por lo que se efectué TC tordcica en la que
se detectd un colapso completo del pulmén izquierdo (Fig.
2). Tras estos hallazgos y sospechando patologia intra-
bronquial, se realiz6 broncoscopia diagndstica en la que
se observo una masa endobronquial izquierda (Fig. 3) que
se biopsid y cuyo resultado anatomopatoldgico fue de
pseudotumor inflamatorio. Se realiz6 neumonectomia iz-
quierda dada la larga evolucidn del proceso y la presen-
cia de bronquiectasias en la TC toracica. El seguimiento
de esta nifia es de 2 afios estando asintomatica todo este
periodo.

Caso 3. Nina de 3 afios de edad con historia de 2 meses
de fiebre, sintomas respiratorios y vémitos ocasionales
que se derivé a nuestro hospital por atelectasia persistente
del 16bulo medio. En la exploracién lo tnico destacable
eran sibilancias bilaterales. La radiografia de térax mos-
tr6 un infiltrado en 16bulo medio. Se realiz6 pHmetria 24
horas, con resultado normal. En la fibrobroncoscopia se
vio una masa esférica ocupando el bronquio del 16bulo
medio. La biopsia de esa masa revel un carcinoma mu-
coepidermoide de bajo grado. Se realizé lobectomia me-
dia derecha. El examen macroscépico de la pieza mos-
traba una masa exofitica de 2,3 cm, que rellenaba la luz
del bronquio y destrufa parcialmente la pared del mismo.
El parénquima pulmonar periférico estaba bien desarro-
llado y sin tumor. El estudio histolégico confirmé el diag-
nostico preoperatorio. El seguimiento actual es de 7 afios
y no hay recurrencia local ni extratordcica y la paciente
se encuentra totalmente asintomdtica.

Caso 4. Var6n de 14 afios que fue remitido por su pediatra
por una historia de 4 neumonias de repeticién en 16bulo in-
ferior izquierdo en los tltimos 3 afios y una pérdida de pe-
so de 4 kg en el dltimo afio. Se realizé TC tordcica en la
cual se observ una masa que ocupaba el bronquio del
16bulo inferior izquierdo (Fig. 4). Ante este hallazgo se hi-
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Figura 4. TC tordcica: masa que ocupa el bronquio del I6bulo inferior
derecho.

zo una broncoscopia que confirmé el diagndstico de masa
en el bronquio lobar inferior izquierdo que ocupaba casi
toda la luz. La biopsia fue informada como tumor carci-
noide, por lo que se realiz6 lobectomia inferior izquierda.
El resultado anatomopatolégico (Fig. 5) de la pieza con-
firmo el diagndstico previo. Actualmente estd asintomati-
co tras 1 afio de seguimiento.

e Caso 5. Nifia recién nacida a término diagnosticada in-
trattero (30 semanas) de masa intratoracica. En la radio-
graffa y ecografia tordcicas se observé una masa de 5x4
cm y de ecogeneicidad mixta, situada en el 16bulo infe-
rior izquierdo. La ecografia abdominal y el escaner dseo
con Tc99m fueron normales. En la TC tordcica se de-
mostré un tumor sélidoquistico bien encapsulado que
comprimia parénquima de pulmén izquierdo. En la ex-
ploracion fisica no se observaron alteraciones salvo una
marcada disminucion del murmullo vesicular en el he-
mitdrax izquierdo. Al segundo mes de vida se realizé una
lobectomia inferior izquierda. Durante la cirugia se ob-
servo una tumoracion lobulada de aproximadamente 5x4x4
cm de coloracién blanco-grisdcea cubierta de pleura vis-
ceral aparentemente normal. El diagnéstico anatomopa-
tolégico fue de blastoma pulmonar. No se administr6 qui-
mioterapia coadyuvante. En el dltimo control, a los 8 afios
de la cirugfa, la paciente no presentaba enfermedad apre-
ciable; después, se perdid su seguimiento.

DISCUSION

La clasificacion hecha por Hancock divide los tumores
primarios en benignos y malignos y el mayor porcentaje lo
presentan los malignos, con un 76%. Dentro de los benignos
el més frecuente es el pseudotumor inflamatorio seguido del
hamartoma pulmonar. De los tumores malignos, los més fre-
cuentes son los adenomas bronquiales que incluyen el carci-
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Figura 5. Imagen histoldgica del tumor carcinoide.

noide, el carcinoma mucoepidermoide y el carcinoma ade-
noideo quistico. Otros tumores malignos son menos frecuentes,
como el blastoma pulmonar, los fibrosarcomas y el rabdo-
miosarcoma®+9,

En nuestra serie, hemos tratado dos tumores benignos en
la via aérea del tipo pseudotumor inflamatorio (traqueal y
bronquial) y otros dos malignos endobronquiales, como el
carcinoma mucoepidermoide y el carcinoide. El restante fue
un blastoma pulmonar (componente parenquimatoso) de ca-
récter maligno.

El pseudotumor inflamatorio o tumor miofibrobldstico
inflamatorio (denominacién mds reciente y que muestra mas
descriptivamente la entidad de esta patologia)© se comporta
como un tumor benigno y se considera una respuesta infla-
matoria local a un estimulo previo. Constituye un 50% de los
tumores pulmonares primarios benignos, y un 20% de to-
dos los tumores pulmonares primarios®. Habitualmente se
presenta como una masa parenquimatosa periférica, aunque
también lo puede hacer como una masa polipoidea endo-
bronquial como uno de nuestros casos. Presenta un creci-
miento lento y progresivo y su historia natural lleva a la in-
vasion local y tendencia a la recidiva si no se realiza un tra-
tamiento quirdrgico adecuado. Muchos son asintomaticos,
pero otros presentan fiebre (como en nuestro segundo ca-
s0), tos, hemoptisis, neumonitis o disfagia. Se describen en
la literatura 4 muertes por invasion local: dos por obstruccién
de la trdquea y dos por extension hacia el mediastino.® EI
tratamiento consiste en una reseccion pulmonar conservado-
ra, pero con exéresis de toda la lesion, si es posible, ya que
un tratamiento inadecuado originaria recurrencias(). Este ti-
po de tumores no suelen tener metdstasis, aunque Maier des-
cribe un caso de un nédulo metastético en diafragma después
de un afo de tratamiento del pseudotumor inflamatorio”. En
el seguimiento de nuestros dos casos (11 afios en el traqueal
y 2 en el lobar) no ha habido recurrencias ni metdstasis, ha-
lldndose asintomdticos ambos en la actualidad.
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El carcinoma mucoepidermoide (CME) es la variedad
mds rara de los adenomas bronquiales. Tipicamente asientan
sobre glandulas mucosas en la raiz del bronquio principal o
en la porcion proximal del bronquio lobar, como un pélipo
endobronquial recubierto de epitelio respiratorio normal. Esta
es larazén por la que los lavados o el cepillado bronquial no
tienen especial valor para el diagndstico y si la biopsia. Los
sintomas se producen por obstruccion de la via aérea. En la
radiografia de térax se puede observar una masa central o un
nédulo en un 66% de los casos®© y en ocasiones atelectasia.
La TC torécica o la resonancia magnética con reconstruccion
3D pueden ser de gran ayuda en la planificacién del trata-
miento mds adecuado®. Histolégicamente se clasifican en
bajo o alto grado. En la infancia usualmente son de bajo gra-
do y estén bien circunscritos, presentdndose como masas po-
lipoideas. Las metdstasis linfaticas, aunque raras, se han des-
crito en la literatura®. El tratamiento de eleccién es la lo-
bectomia, reseccion quirtirgica conservadora, ya que la re-
seccion endoscdpica tiene riesgo de hemorragia de reseccion
incompleta. Los de alto grado invaden parénquima vecino,
nédulos linfaticos y pueden originar diseminacién hematé-
gena. Su tratamiento es la cirugia radical acompafiada de
radioterapia y quimioterapia si la extirpacion quirdrgica no
es posible®-12),

El tumor endobronquial mds frecuente en nifios es el car-
cinoide. Se deriva de las células de Kultschizky localizadas
en la ldmina basal del epitelio bronquial. El tumor carcinoi-
de se puede asociar a sindrome de Cushing. Este tumor no in-
vade mas alld de los confines de las glandulas bronquiales, y
se recubre de un epitelio respiratorio con dreas focales de me-
taplasia escamosa y algunas tlceras superficiales. Tienen muy
bajo grado de pleomorfismo nuclear y las mitosis son esca-
sas. Los carcinoides se pueden dividir en formas tipicas y ati-
picas con rasgos de malignidad segin su comportamiento y
la histologia. Dada su alta vascularizacién no se recomien-
da la reseccion endoscépica. A causa de su excelente super-
vivencia, se recomienda una reseccion limitada incluso con
invasién nodular linfdtica®.

A causa del lento crecimiento de todos los tumores en-
dobronquiales y el potencial que poseen para la recidiva lo-
cal o a distancia se debe contemplar un protocolo de segui-
miento, como el propuesto por Al-Qahtani®: examen clini-
co y Rx térax cada 3 meses el primer afio y cada 6 meses des-
pués, eco abdominal para descartar las metastasis hepdticas,
TC tordcica y 5-HIAA cada 6 meses en orina y plasma para
los pacientes con tumor carcinoide. La broncoscopia se debe
hacer cada 6 meses en el primer aflo y luego anualmente, so-
bretodo en aquellos pacientes en los que no ha habido resec-
cién completa. Los tumores endobronquiales deben consi-
derarse en el diagndstico diferencial de nifios con sintomas
respiratorios que no responden a terapia médica habitual. El
tratamiento quirdrgico conservador y selectivo es el de elec-
cién. La ablacion con l4ser puede considerarse como una
alternativa con una eficacia variable en determinados tumo-
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res. Considerando el hecho de que existen recurrencias mu-
chos afios después de la cirugia, un seguimiento a largo pla-
zo o probablemente de por vida es esencial®.

El dnico tumor parenquimatoso de nuestra serie es el blas-
toma pulmonar (BP). El BP constituye menos del 1% de to-
dos los tumores pulmonares. A menudo presentan una cli-
nica respiratoria inespecifica. El diagndstico se realiza con
radiografia tordcica y TC torécica, sin necesidad de otros pro-
cedimientos preoperatorios. En los estudios de imagen se
ve una masa pulmonar que no invade pared tordcica y que se
puede acompaiar de derrame pleural?. La histologia re-
cuerda al origen embrioldgico del pulmén. Microscopicamente
se ven elementos mesenquimales y de blastema y se ven li-
neas de células fusiformes con dreas de diferenciacion car-
tilaginosa. Pueden aparecer rabdomioblastos, atipia nuclear
y pleomorfismo con un alto indice mitético™*14. Desde el
punto de vista clinico, el blastoma pulmonar es una lesién pe-
riférica sin comunicacién bronquial. El tratamiento de elec-
cién es la lobectomia y a veces se ha usado quimio y radio-
terapia, pero su efectividad no estd del todo demostrada¥,
aunque existen casos descritos de buena evolucién con tera-
pia multimodal?. EI prondstico es pobre y el 50% mueren
al afio del diagndstico. La invasion de los nddulos hiliares, la
presencia de metdstasis y la recurrencia van a marcar el pro-
nostico en este tipo de tumor.

Como hemos visto, los tumores pulmonares primarios
presentan una variada tipologia histolégica. Dada su rareza
es dificil pensar en ellos en el diagndstico diferencial de las
masas pulmonares, pero debemos tenerlos en cuenta ante ni-
flos con sintomas respiratorios que no mejoran con tratamiento
médico convencional.

El tratamiento serd quirdrgico conservador en los tumo-
res benignos y en los malignos de mejor prondstico. En los
tumores mds agresivos, el tratamiento serd mdas radical con
quimioterapia y/o radioterapia.

Un diagndstico precoz de este tipo de tumores permite un
tratamiento adecuado y ofrece un mejor prondstico a largo
plazo.
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