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Pleuropulmonary blastoma: Case report and review of the literature

The pleuropulmonary blastoma is an aggressive primary lung tumor. is most frequent in paediatric population, and 
there are a few cases reported worldwide. it consists of embrionary primitive mesenquimal tissue, and is different 
of the adult Pulmonary Blastoma. The clinical presentation can be missed by other prevalent diseases or may be 
an accidental diagnosis. The outcome following diagnosis is poor, overall for types ii and iii, with bad response 
to surgery and quimiotherapy, high rates or recurrence to more aggressive forms (eg. BPP type i to type ii o iii). 
This report describes the clinical picture of a two years old preschool child with aggressive BPP. We reviewed the 
actual literature about this topic.
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REsumEN

el blastoma pleuropulmonar (BPP), es un tumor agresivo primario de pulmón. afecta sobre todo en la edad 
pediátrica, habiendo sido reportado pocos casos a nivel mundial. el BPP consiste de tejido mesenquimal primitivo 
embrionario, de características diferentes al blastoma pulmonar del adulto. la presentación clínica suele confun-
dirse con otras patologías frecuentes o puede ser incidental. la sobrevida luego del diagnóstico es pobre, sobre 
todo para los tipos ii y iii, con poca respuesta a la quimioterapia- cirugía, y alta frecuencia de recaídas a formas más 
agresivas. se describe el caso de una pre-escolar de 2 años, con diagnóstico de BPP, que presentóuna evolución 
clínica agresiva, se realizó la revisión de la literatura sobre los principales tópicos concernientes a esta patología.
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INtRoduCCIóN

el blastoma pleuropulmonar (BPP) es una neoplasia prima-
riaintratorácica, rara, de origen disontogénico y naturaleza muy 
agresiva(1). Compuesta por tejido mesenquimal inmaduro, 
consistente en células indiferenciadas tipo blastema y áreas de 
diferenciación cartilaginosa, rabdomioblástica y/o fibroblásti-
ca(2,3). se presenta casi exclusivamente en la niñez, sobre todo 
antes de los 6 años de edad(3). Fue diagnosticada por primera 
vez el año 1988 por manivel y colaboradores(4), quienes pre-
sentaron una serie de casos donde describieron las principales 
características clínicas e histopatológicas de esta neoplasia. 
este tumor maligno, es distinto al blastoma pulmonar que se 
presenta en la edad adulta (con morfología epitelial-estromal 
bifásica), localizándose principalmente en la periferia del pul-
món; aunque no son infrecuentes formas extrapulmonares 

que comprometan mediastino, diafragma y/o pleura parietal(5). 
las metástasis siendo raras, pueden encontrarse en cerebro, 
hueso, hígado, páncreas, riñón y glándulas suprarrenales(6). 
se desconocen factores de riesgo genéticos, aunque en hasta 
25% existe asociación familiar con otras neoplasias como 
quistes pulmonares y renales, sarcomas, meduloblastomas, tu-
mores de células germinales, etc. el blastoma pleuropulmonar, 
junto al tumor de Wilms y el neuroblastoma(7), son clasificadas 
por la organización mundial de la salud (oms), dentro de las 
neoplasias de origen mesenquimal(8).

este reporte describe el caso de una niña de 2 años 
con diagnóstico anatomo-patológico de BPP, de evolución 
rápidamente progresiva y de naturaleza muy agresiva. se 
describe además las características clínicas e histopatológicas, 
la evaluación diagnóstica y las opciones de tratamiento actual-
mente disponibles.

REPoRtE dE CAso

g.m.V. pre-escolar de sexo femenino, 2 años 6 meses de 
edad, natural y procedente de ayacucho, quien ingresa a la 
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unidad de emergencia del Hospital nacional edgardo Re-
bagliatti martins (HneRm), referido del Hospital ii essalud 
Huamanga-ayacucho, con diagnóstico de quiste pulmonar 
complicado y quiste renal. el tiempo de enfermedad fue de 
10 días caracterizado por fiebre, dolor abdominal y dificultad 
respiratoria progresiva, acude a la unidad de emergencia del 
Hospital de Huamanga, donde luego de ser evaluada, se 
encuentra en la radiografía de tórax (Figura 1), una imagen-
quística en hemitórax derecho asociada a derrame pleural. 
Por evolución no habitual, es referida al HneRm, en lima, 
para manejo y estudio, siendo hospitalizada el 30 de junio 
de 2010 en el servicio de Clínica Pediátrica con diagnóstico 
probable demalformación adenomatoidea quística (maQ) 
complicada vs neumonía complicada con efusión pleural, 
siendo sometida a drenaje torácico y biopsia pleural durante 
su hospitalización. las características del líquido pleural fueron 
compatibles con exudado de probable etiología infecciosa 
bacteriana no específica. Test aDa negativo y papanicolau 
negativo a células tumorales. la anatomía patológica de la 
biopsia pleural fue descrita como infiltrado inflamatorio agudo 
con material fibrinopurulento. el PPD y los aspirados gástricos 
para BK fueron negativos. en la tomografía torácica (Figuras 2 
y 3), se reafirmó laimagen quística en hemitórax derecho con 
signos de efusión pleural, por lo que fue sometida a quistec-
tomía pulmonar y limpieza quirúrgica. los hallazgos del acto 
quirúrgico evidenciaron una tumoración quística de contenido 
mixoide adosado a cisura mayor de aproximadamente 300 
gr, el cual fue removido, además se encontró líquido pleural 
color marrón oscuro, de aproximadamente 500 ml. la evo-
lución postquirúrgica fue favorable con resolución de fiebre 
y de la efusión pleural, además de re-expansión pulmonar 
adecuada en radiografía de tórax control (Figura 4), sin ha-
llazgos de patología residual. sale de alta luego de 29 días 
de hospitalización. el control a las 2 semanas post alta, no 
evidenció hallazgos clínicos significativos.

Dos semanas después, es referida nuevamente al servicio 
de emergencia del HneRm, por tiempo de enfermedad de 9 
días con tos y dificultad respiratoria progresiva. la radiografía 
de tórax se informó como radiopacidad homogénea de todo 

Figura 1. Radiografía de tórax aP al ingreso, donde se observa imagen 
aérea de aspecto quístico asociado a efusión pleural ipsilateral.

A

b
Figura 2. Tomografía torácica (corte axial) muestra imagen tumoral 
de aspecto quístico ubicado en región posterior de hemitórax derecho 
que desplaza parcialmente mediastino hacia lado contralateral asociada 
a efusión pleural hemitórax derecho.

Figura 3. Tomografía torácica con corte coronal (reconstrucción) con 
imagen tumoral de aspecto quístico en región posterior de hemitórax 
derecho, que comprime parénquima pulmonar ipsilateral con signos de 
efusión pleural.
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Figura 4. Radiografía de tórax aP, en el postquirúrgico inmediato. se 
evidencia adecuada expansión pulmonar, sin tumoración residual aparente.

el hemitórax derecho, y la ecografía torácica como efusión 
pleural derecha. el diagnóstico fue de neumonía complica-
da a d/c  recurrencia de tumor pulmonar. la biopsia de la 
tumoración quística mixoide de la hospitalización previa, fue 
informada como blastoma pleuropulmonar tipo ii (Figura 
5): Desmina (+) focal, CD50 (+) focal, aFP (-), βHCg 
(-), CD99 (-) s100 (-); con áreas hemorrágicas y peque-
ños focos de necrosis. la tomografía torácica de reingreso 
evidenció compromiso de todo el hemitórax derecho por 
tumoración mixta que comprometía mediastino infiltrando 
pleura parietal y visceral, haciendo además efecto de masa 
con compresión severa del hemitórax izquierdo (Figuras 6 
y 7). en evaluación conjunta multidisciplinaria, se decide in-
tervención quirúrgica urgente con remoción de tumoración 
pulmonar y quimioterapia postquirúrgica; sin embargo, la 

Figura 5. microscopía ópticacon tinción He e inmunohistoquímica de la pieza operatoria del primer acto quirúrgico. (a): Células blastematosas 
separadas por estroma laxo e islotes celulares epiteliales rodeadas por tejido mesenquimal. (B): Tinción inmunohistoquímica positiva a desmina 
predominante en células tumorales, característico del BPP.

A b

Figura 6. Tomografía torácica de reingreso. Corte axial (a) y coronal (B) en ventana mediastinal que muestra recurrencia de masa tumoral gigante 
de aspecto mixto predominantemente quístico que compromete todo el hemitórax derecho infiltrando pleura parietal y mediastínica; compresión 
severa de mediastino desplazando silueta cardiovascular y bronquios principales. Compresión de hemidiafragma derecho que compromete órganos 
abdominales.

A b
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Figura 7. Tomografía torácica de reingreso, corte axial, 
ventana pulmonar. se observa gran desplazamiento de 
mediastino con desplazamiento y compresión de cavida-
des cardíacas así como gran compresión de parénquima 
pulmonar contralateral.

evolución clínica fue tórpida con deterioro respiratorio pro-
gresivo de causa compresiva tumoral, necesitando asistencia 
mecánica ventilatoria. ingresa a sala de operaciones donde 
fallece por falla cardiorrespiratoria. los hallazgos intraope-
ratorios macroscópicos describen una tumoración gigante 
intratorácica derecha que comprime el pulmón derecho e 
izquierdo, de consistencia quística y solida, adosada a diafrag-
ma y mediastino posterior, comprimiendo y desviándolo. los 
hallazgos microscópicos revelaron BPP tipo iii.

dIsCusIóN

Anatomía Patológica
el BPP representa el 0,25-0,5% de todas las neoplasias 
pulmonares(5,9). Compuesto por tejido exclusivamente 
sarcomatoso sólido y/o quístico (incluido en tumores de 
tejidos blandos), afecta niños no mayores de 6 años(3,4). la 
clasificación oms lo diferencia del blastoma pulmonar(8), 
de características bifásicas con tejido epitelial/mesenquimal 
maligno, carente de mutación del p53 y de mejor pronós-
tico que el BPP(10). macroscópicamente, el BPP es blando y 
friable, pudiendo llegar a ser de gran tamaño (hasta 28 cm) 
y peso (hasta 1,1 kg)(7). microscópicamente, presenta células 
blastematosas separadas de estroma laxo, el tejido epitelial 
de aspecto benigno se encuentra atrapado formando islotes 
dentro de áreas mesenquimatosas(11). la presencia de células 
blastematosas primitivas, dentro de tumores sólidos hacen el 
diagnóstico de BPP(6). su inmunohistoquímica muestra gran 
positividad a vimentina, actina, desmina y s-100(12). se han 
identificado anormalidades citogenéticas, particularmente 
vistas en el cromosoma 8(13); sin embargo, alteraciones inhe-
rentes específicas causantes de predisposición familiar a BPP 
y/o otras neoplasias no se han descubierto aún(13-15).

Fisiopatología
una característica del BPP, es que puede progresar sobre el 
tiempo, desde un estado quístico a uno sólido. esta progre-
sión, descrita por Dehner y colaboradores(6), es sub-clasifica-
da en tres grupos: Tipo i (puramente quísticos), seguida de 
un tipo ii o mixto o intermedio, y Tipo iii de características 
predominantemente sólidas. el BPP de tipo i, tiene una edad 
promedio de diagnóstico de 10 meses y tasas de sobrevida 
que alcanzan el 80-85%. su recurrencia  progresa frecuen-
temente al tipo ii (edad promedio de diagnóstico: 34 meses) 
o tipo iii (edad promedio de diagnóstico: 44 meses); ambas 
con una tasa de sobrevida de 45-50%(6,16). el BPP tipo i, 
consta de un único quiste o más frecuentemente de quistes 
multiloculados con septos finos localizados en el parénquima 
pulmonar o pleura visceral(7). Representa el primer estadío de 
la tumorogénesis(17).

el BPP tipo iii, es un tumor completamente sólido de 
características blastematosas y sarcomatosas, con áreas 
hemorrágicas y necróticas(3,7). el BPP tipo ii, consta de ca-
racterísticas comunes al tipo i (quísticas) y tipo iii (sólidas)
(1,3,7). la localización de los tipos ii y iii frecuentemente se 
extienden por debajo de la pleura visceral y parénquima 
pulmonar, comprometiendo pleura parietal, mediastino y 
diafragma(16); y a diferencia del tipo i, pueden dar metástasis 
principalmente cerebrales, aunque se han descrito también 
hacia hueso, ganglios linfáticos, hígado, páncreas, suprarrena-
les y riñones(6,16,18).

el BPP ha sido frecuentemente descrito en asociación con 
enfermedad quística pulmonar -eQP- (quistes broncogénicos, 
maQP, quistes aéreos simples)(19-21), siendo virtualmente 
imposible diferenciarlos macroscópicamente del BPP(3). así, 
es raramente considerado en el diagnóstico diferencial de la 
eQP(22). la presencia de quistes periféricos basales, quistes 
bilaterales o multifocales deben de hacer la sospecha de 
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malignidad(22, 23). la dificultad en hacer el diagnóstico de BPP 
basado solamente en imágenes, genera controversia en el 
manejo de lesiones quísticas, así muchas de ellas son remo-
vidas aún siendo asintomáticas(3,23,24).

Cuadro clínico y diagnóstico
se han descrito cerca de 300 casos en todo el mundo(16), 
siendo una neoplasia muy infrecuente con tendencia a la aso-
ciación familiar y a otras neoplasias en hasta 25%(13, 25), siendo 
los tumores renales quísticos los que más se han relacionado a 
esta patología(13). el cuadro clínico es inespecífico, presentándo-
se en radiografía o  TC, como una masa solitaria de gran tama-
ño, de localización periférica(6,26), con frecuencia se diagnostica 
como una infección respiratoria baja. Raramente se presenta 
cavitado, calcificado o múltiple(26). el diagnóstico sobreviene 
al observarse que no hay respuesta al tratamiento(1,16). los 
síntomas más comunes incluyen tos, dificultad respiratoria, 
sonidos respiratorios disminuidos o ausentes en el área pul-
monar afectada. el neumotórax es una presentación frecuente 
sobre todo en las formas tipo i(3,27,28). signos de compromiso 
extrapulmonar pueden observados en casos de enfermedad 
metastásica, siendo los más frecuentes aquellos que compro-
meten el snC (síndrome de hipertensión endocraneana)(1,13).

una serie de casos de 50 pacientes con BPP entre los 0 
y 12 años, con edad promedio de presentación de 10 me-
ses(7), describió su localización preferente del lado derecho 
en 70%; o extrapulmonar en mediastino, pleura o diafragma 
en 20% del total.

diagnóstico diferencial
una lesión manifestada como opacificación de un hemitórax 
en la radiografía de tórax, o como una gran masa unilateral 
pulmonar, podría no ser diferenciada de sarcomas primarios 
o tumores pleurales malignos(5,29), por lo que estas patologías 
deben ser consideradas en el diagnóstico diferencial. otras 
neoplasias malignas (primarias o metastásicas) deben ser 
consideradas dentro del diagnóstico diferencial; sin desestimar 
aquellas lesiones benignas como el hamartoma, condroma y 
hemangioma esclerosante. 

Evaluación diagnóstica
una historia clínica detallada, así como la de los familiares, y 
un examen clínico minucioso son los primeros pasos en la 
evaluación diagnóstica de un paciente con sospecha de BPP(1). 
la radiografía de tórax es una herramienta básica de mucha 
utilidad, que debe ser complementada con tomografía, cuan-
do a pesar del tratamiento, no existe mejoría clínica o los 
hallazgos radiográficos persistan(25,26,30). Hallazgos radiográficos 
comunes en BPP incluyen radiopacidades homogéneas en un 
hemitórax que puede desplazar mediastino.

inicialmente, la clínica suele confundirse con procesos 
respiratorios infecciosos (neumonía complicada), o malfor-
maciones congénitas (quistes benignos, maQP)(1,3,18); por lo 
que el diagnóstico final con frecuencia es dilatado, llevándose 
a cabo cuando se analiza la anatomía patológica. Cabe anotar 
que se requiere un estudio minucioso de múltiples áreas de 
los especímenes enviados; ya que las células blastematosas 
primitivas, diagnósticas de BPP, pueden encontrarse localiza-
das que uniformemente distribuidas(17,25).

tratamiento
el registro internacional de blastoma pleuropulmonar (inter-
national Pleuropulmopnary Blastoma Registry-iPPBR (www.
ppbregistry.org); organismo encargado a nivel mundial del 
estudio y manejo de esta neoplasia, ha recomendado el tra-
tamiento agresivo y precoz con  cirugía y quimioterapia como 
esquema básico(31). la cirugía cualquiera que se realice (quis-
tectomía, segmentectomía, lobectomía o neumonectomía) 
tiene como objetivo la resección quirúrgica  completa del 
tumor(32). actualmente, existe controversia acerca del manejo 
de los quistes pulmonares congénitos, inclinando la balanza 
hacia la conducta quirúrgica debido a serias dificultades en 
diferenciar quistes pulmonares benignos del BPP tipo i, sin la 
revisión histopatológica(3,7,32,33). 

el iPPBR recomienda como esquema quimioterápico, la 
asociación de Vincristina, actinomicina D y Ciclofosfamida 
(esquema VaC), para los casos de BPP tipo ii, siendo poco 
clara su utilidad para el BPP tipo i(16,34). el año 2007, en 
coordinación con un grupo de expertos norteamericanos 
y europeos en el manejo de sarcomas, se dieron las reco-
mendaciones para el esquema quimioterápico en el BPP tipo 
iii concluyendo que la asociación de isofosfamida, Vincristina, 
actinomicina D y Doxorubicina (esquema iVaDo) podría 
resultar más eficaz para tales casos(31,36).

la radioterapia es considerada en aquellos casos de BPP 
tipo ii y iii  cuando se identifique enfermedad residual(35,36). 
en aquellos casos de recaídas, se han sugerido altas dosis de 
quimioterapia con trasplante autólogo de células madre(37). es 
necesario un protocolo de seguimiento estricto, debido a la 
naturaleza agresiva del BPP y las altas tasas de recaídas(38). los 
controles radiográficos con TC de tórax y Rmn cerebrales 
pueden ser realizados cada 3 meses hasta un periodo de 60 
meses, donde se han descrito casos de metástasis al snC(39).

Pronóstico
a pesar de los agresivos protocolos de manejo, el pronóstico 
es desfavorable en la mayoría de casos, con alta mortalidad 
a los 12 meses luego del diagnóstico(7,40). algunos reportes 
describen tasas de sobrevida del 45% a los 5 años, y  alrede-
dor del 8% a los 10 años(40). los tipos ii y iii tienen alta tasa 
de mortalidad(1-4,7) y recurrencia a pesar de una resección 
primaria aparentemente completa(3,23). Priest y colaboradores, 
tienen la serie más grande de casos de BPP(7), y describió 
tasas de sobrevidaa los 5 años del 50% con cifras similares 
de compromiso del snC. las cifras de mayor mortalidad 
se observaron en aquellos casos con afectación de pleura y 
mediastino (BPP tipo iii) y las menores en los casos de BPP 
tipo i(3,7). según un estudio, los factores de peor pronóstico 
fueron: tumores recidivantes, tamaño mayor de 5 cm, afec-
tación mediastínica y/o pleural y metástasis al momento de 
diagnóstico(41).

CoNClusIoNEs 

Dada la actual controversia en manejo de los quistes pulmo-
nares en pediatría, es recomendable una conducta quirúrgica 
para aquellos casos atípicos o de presentación  no habitual, 
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con quistes grandes, bilaterales, asociados a otras neoplasias o 
cuando se encuentren antecedentes familiares de neoplasias 
quísticas. el presente caso, así como la literatura revisada, dan 
testimonio que la conducta expectante en algunas circunstan-
cias no debe considerarse. Cabe anotar, que el BPP, a pesar 
de ser una neoplasia muy poco frecuente, tiene ser consi-
derada dentro del diagnóstico diferencial de la enfermedad 
pulmonar quística en pediatría, ya que su diagnóstico precoz 
y el tratamiento oportuno podría mejorar el pronóstico y la 
sobrevida de estos pacientes.
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