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CASO CLINICO

Hemoptisis como sintoma inicial de carcinoma
mucoepidermoide pulmonar en un niino
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Resumen

Introduccion: El carcinoma mucoepidermoide pulmonar es una neoplasia rara en los nifios. Los sintomas inespecificos
como la hemoptisis pueden retrasar el diagndéstico porque confunden con otras enfermedades respiratorias.
Caso clinico: Paciente de sexo masculino de 9 afios presentd episodios recurrentes de tos y hemoptisis. El paciente pre-
senté meses previos dos episodios similares asociados a sibilancias y fue manejado como crisis asmatica. Los estudios
radioldgicos y la broncoscopia reportaron una masa pulmonar que obstruia el bronquio principal izquierdo, produciendo
atelectasia y compromiso del pulmén izquierdo. La biopsia transtordcica resulté positiva para tumor de tipo glandula salival.
El tratamiento fue quirdrgico (neumonectomia izquierda). El estudio histopatoldgico e inmunohistoquimico reportd carcinoma
mucoepidermoide de bajo grado. No recibié quimioterapia. A los dos afios de seguimiento el paciente estaba asintomatico
y no evidenciamos recurrencia. Conclusiones: E/ carcinoma mucoepidermoide pulmonar es raro en nifios. La hemoptisis y
los signos de obstruccion bronquial pueden simular otras enfermedades respiratorias, ocasionando retraso en el diagndsti-
co. El tratamiento es quirdrgico, con buen prondstico en el sequimiento.
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Hemoptysis as an initial symptom of pulmonary mucoepidermoid carcinoma in a child

Abstract

Background: Pulmonary mucoepidermoid carcinoma is a rare neoplasm in children. Nonspecific symptoms such as
hemoptysis may delay diagnosis because they are confused with other respiratory diseases. Clinical case: A 9-year-old
male patient presented recurrent episodes of cough and hemoptysis. The patient had two similar episodes associated with
wheezing in previous months and was treated as an asthma attack. Radiological studies and bronchoscopy reported a lung
mass obstructing the left main bronchus, causing atelectasis and involvement of the left lung. Transthoracic biopsy was po-
sitive for a salivary gland tumor. Treatment was surgical (left pneumonectomy). Histopathological and immunohistochemical
studies reported low-grade mucoepidermoid carcinoma. He did not receive chemotherapy. After two years of follow-up, the
patient was asymptomatic, and we did not see any recurrence. Conclusions: Pulmonary mucoepidermoid carcinoma is rare
in children. Hemoptysis and signs of bronchial obstruction may mimic other respiratory diseases, causing a delay in diagno-
sis. Treatment is surgical, with a good prognosis during follow-up.
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Introduccion

El carcinoma mucoepidermoide pulmonar (CMEP) es
una neoplasia maligna poco frecuente que se origina
en las glandulas submucosas de tipo salival de las vias
respiratorias y puede ocasionar obstruccion total o par-
cial de la luz bronquial'. En adultos, de todas las neo-
plasias malignas de pulmdn representa menos del 1%,
con mayor frecuencia en varones y con una media de
edad 60 afos? y en nifios representa alrededor
del 12% de todas las neoplasias pulmonares, sin dife-
rencias en el sexo y con mayor frecuencia entre 5y 9
anos®.

El diagndstico a menudo resulta desafiante debido a
la sintomatologia inespecifica como tos y hemoptisis,
con posibilidad de confusién con otras enfermedades
respiratorias como neumonia, tuberculosis o asma*®.
Al ser una afeccidon poco frecuente en nifios y que
requiere una sospecha precoz para evitar un diagnds-
tico tardio, el objetivo del trabajo fue reportar un nifio
que acudio a consulta por hemoptisis y se le diagnds-
tico de CMEP con manejo quirurgico y evolucion favo-
rable al seguimiento de 2 afios.

Caso clinico

Paciente de sexo masculino de 9 afios que acudié a
la emergencia por tos y hemoptisis moderada (10 ml).
Ocho meses previos presentd el primer episodio de tos
con rasgos hemoptoicos que se autolimité en tres dias,
y después de dos meses presentd un segundo episodio
de hemoptisis moderada (20 ml) que se resolvio en dos
dias. En ambos episodios recibié terapia para crisis
asmatica porque se asociaba a sibilancias.

El paciente tenia sintomas respiratorios cronicos
como tos, sibilancias intermitentes e intolerancia al ejer-
cicio desde los seis afios. Estos sintomas se controla-
ron parcialmente a pesar de una terapia extensa para
el asma. El paciente no habia estado en contacto con
personas con tuberculosis ni presentaba pérdida de
peso. No tenia antecedentes familiares de cancer.

Al examen fisico las funciones vitales eran normales
para la edad, no tenia dificultad respiratoria y tampoco
desaturacion. La amplexaciéon era simétrica en térax
con sibilantes espiratorios y disminucion del murmullo
vesicular en base izquierda de térax. El resto del exa-
men era normal.

En la radiografia de térax se observd una opacidad
retrocardiaca que impresionaba seccionar el bronquio
principal izquierdo, infiltrados heterogéneos y leve dis-
minucion del volumen del pulmén izquierdo (Fig. 1A).

Figura 1. Carcinoma mucoepidermoide pulmonar izquierdo
en un nifio de 9 aflos con hemoptisis recurrente. A: la
radiografia de torax posteroanterior muestra opacidad
retrocardiaca izquierda con un corte abrupto del bronquio
principal izquierdo (flecha), infiltrados heterogéneos y
disminucion del volumen pulmonar izquierdo. B: imagen
axial de la tomografia de tdrax con contraste que muestra
una masa endobronquial (flecha) que ocluye totalmente
el bronquio principal izquierdo, areas irregulares de alta
densidad en segmentos de la lingula y lébulo inferior
izquierdo en relacion con atelectasia (puntas de flecha).
C: la reconstruccion multiplanar coronal muestra una
masa dentro del bronquio principal izquierdo (flecha), con
disminucion del volumen pulmonar izquierdo. D: la
broncoscopia muestra tumor polipoide endobronquial con
vascularidad, ocluyendo completamente el bronquio
principal izquierdo.

La tomografia computarizada con contraste revel6 una
masa redondeada de densidad heterogénea de
39 x 33 x 40 mm, cuyo epicentro se localizaba entre la
aorta descendente y rama interlobar izquierda del
tronco de la pulmonar. Dicha masa se extendia hacia
el interior del bronquio principal izquierdo obstruyendo
completamente su luz, condicionando atelectasia total
del I6bulo inferior izquierdo y atelectasia parcial del
I6bulo superior izquierdo (Fig. 1 B 'y C). En la broncos-
copia flexible se observd una masa endobronquial con
oclusién total del bronquio principal izquierdo (Fig. 1D).
Se realiz6 biopsia transtoracica con aguja tru-cut guiada
por ecografia, con un resultado sugestivo de tumor de
tipo glandula salival.

Se realiz6 neumonectomia izquierda curativa debido
a la infiltracién tumoral del I6bulo inferior izquierdo en
mas del 80%, compromiso del lumen de ramas seg-
mentarias del l6bulo superior izquierdo y 100%
del lumen del bronquio del Iébulo inferior izquierdo;
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ademas de linfadenectomia hiliares y cisurales izquierda.
El estudio histopatoldgico y el analisis inmunohistoqui-
mico de la tumoracion pulmonar reporté un carcinoma
mucoepidermoide primario moderadamente diferen-
ciado, sin infiltracién linfovascular, estadio TNM Il de
bajo grado (Fig. 2 A-F). El paciente no recibié quimio-
terapia. En el seguimiento de dos anos y seis meses
no se observd recurrencia y el paciente estaba
asintomatico.

Discusién

El carcinoma mucoepidermoide es una neoplasia fre-
cuente de las glandulas salivales, pero también se pre-
senta en las glandulas mucosas menores de la cavidad
oral/nasal o del pulmén’. Esta neoplasia es poco fre-
cuente en nifios, siendo la edad media de presentacion
de 10 afios®.

En el CMEP, la sintomatologia es inespecifica®, e
incluye tos, hemoptisis, sibilancias y crépitos; simula
diferentes enfermedades, como asma, tuberculosis,
neumonias recurrentes e inclusive obstrucciéon por
cuerpo extrafio*>°, En nuestro paciente, el motivo de
consulta fue la hemoptisis similar a otros reportes®1°;
sin embargo, previamente habia sido tratado como
asma, el cual también puede simular debido a la obs-
truccion bronquial producida por el tumor®'"'. Es por ello
que segun el tamafio del tumor puede confundirse ini-
cialmente con otras enfermedades respiratorias, lo que
retrasa el estudio y diagndstico®.

El estudio de imagenes inicial como la radiografia y
la tomografia es importante para diferenciar de otras
enfermedades®. En esta se puede observar la masa
que obstruye la luz bronquial'', atelectasias®, y la loca-
lizaciéon y extension de la tumoracion™. En nuestro
paciente la tomografia permitié identificar la masa en
el bronquio principal izquierdo y su extension hacia los
I6bulos superior e inferior izquierdo (Fig. 1C). Una serie
de 45 adultos con esa neoplasia reporté una mayor
ubicacion en los lébulos superior e inferior izquierdo'?,
y otra revisién de 145 casos en nifios reportd mayor
frecuencia de localizacién en pulmén izquierdo®. La
localizacion del tumor en nuestro paciente es concor-
dante con esas series grandes.

La broncoscopia flexible es util para la evaluacion,
mejor localizacion de la lesion y para obtener una biop-
sia®. En esta se puede evidenciar una masa endobron-
quial exofitica que puede tener una mucosa bronquial
intacta o ulcerada®. En nuestro paciente la lesién exo-
fitica vascularizada comprometia la totalidad de la luz

Figura 2. Fotomicrografia que muestra el diagnostico
confirmado de carcinoma mucoepidermoide pulmonar.
A: los cortes histoldgicos muestran una neoplasia epitelial
constituida por dos componentes: solido (epidermoide) y
quistico (glandular) (H&E, 4x). B: el componente
epidermoide estd conformado de células intermedias o
escamosas inmaduras, con areas de células claras
y ausencia de atipia nuclear (H&E, 10x). C: el componente
glandular consta de estructuras acinares bien
diferenciadas revestidas por células secretoras de mucina
(moco) (H&E, 10x). Analisis inmunohistoquimico. D: la CK-
PAN muestra una intensa positividad del componente
epitelial (40x). E: CEA tincién citoplasmica en algunas
células tumorales (40x). F: Ki-67 positivo en el 3-5% de las
células tumorales (40x).

CEA: antigeno carcinoembrionario; CK-PAN: panqueratina;
H&E: hematoxilina y eosina; Ki-67: antigeno Ki-67.

del bronquio principal izquierdo y no dejaba progresar
el broncoscopio mas alla de la lesion.

Para el diagnostico es importante el reporte anato-
mopatoldgico e inmunohistoquimico. Los tumores de
bajo grado presentan células secretoras de mucina,
células escamosas e intermedias con patrones quisti-
cos, a diferencia de los de alto grado, que tienen células
escamosas e intermedias atipicas, con mitosis y necro-
sis’. Las series reportan una mayor frecuencia de
tumores de bajo grado histoldgico y un estadio TNM
I-11"2, También las tinciones inmunohistoquimicas pue-
den apoyar el diagnéstico como CK5/6, p63 o Ki67, al
igual que el reordenamiento del gen MAML2'>'4, Dentro
del diagndstico diferencial se encuentra principal-
mente el carcinoma adenoescamoso; sin embargo, la
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presencia de queratinizacion de las células epiteliales
nos orientaria mas para CMEP'4; también podemos
considerar al adenocarcinoma, pero este Ultimo gene-
ralmente carece de células escamosas e intermedias'.
Estas ultimas caracteristicas adicionado a la positividad
del antigeno Ki67 se encontraron en nuestro paciente,
cumpliendo caracteristicas patolégicas de CMEP, simi-
lar a otras series'’.

El objetivo del tratamiento es extirpar la tumoracion
con el menor dafo posible al parénquima pulmonar®.
La reseccion de la tumoracion con muestreo de gan-
glios linfaticos es importante para una correcta estadi-
ficacion'®. En una revision de 145 nifios con esta
neoplasia, se report6 a la lobectomia como la interven-
cion quirurgica mas frecuente y un 11% requirieron
neumonectomia®. El tipo de cirugia dependera de la
extension y localizacion del tumor®™. La cirugia aso-
ciada a quimioterapia se ha reportado en aquellos con
tumores de alto grado, estadio TNM III-1V y metastasis
ganglionar'. En nuestro paciente se realizé neumonec-
tomia izquierda por el extenso compromiso del bronquio
principal izquierdo, I6bulo superior e inferior izquierdo
y no recibié quimioterapia coadyuvante por ser de bajo
grado y no tener metastasis.

En el seguimiento, la supervivencia de los pacientes
con CMEP a los 5 afios es menor en comparacion con
otras localizaciones del cuerpo’, y mas aun cuando
afecta un bronquio principal o lébulo superior en com-
paracion con la afectacion del Iébulo pulmonar medio
o inferior’. La mortalidad estd relacionada mas con
infecciones pulmonares no debidas a la neoplasia'?, y
es mayor la sobrevida en aquellos con tumores de bajo
grado y translocacion del gen MAML2™. La metastasis
y recurrencia es poco frecuente en el seguimiento a
largo plazo™. Nuestro paciente era de bajo grado y al
seguimiento de 2 afnos y 6 meses no presentd hospita-
lizaciones y se mantuvo asintomatico.

Dentro de las limitaciones, no se pudo realizar estu-
dio genético al paciente. Zhu et al.' reportaron al gen
CRTC1-MAML2 en los pacientes con CMEP, y si estos
presentaban reordenamiento y no expresaban la molé-
cula FLT1, tenian mayor supervivencia. De la misma
forma, Shen et al'?, reportaron en un 85% la translo-
cacion de este gen y una mayor sobrevida. Tampoco
pudimos realizar otros tipos de tinciones inmunohisto-
quimicas sugestivos de otras neoplasias como p40,
TTF-1 y napsina A'4. A pesar de ello, el tratamiento
planteado mejord la calidad de vida del paciente hasta
el actual seguimiento y consideramos que este caso
puede proporcionar mayor conocimiento a los médicos

en el proceso de diagndstico y tratamiento de esta
neoplasia.

En conclusion, el CMEP es una neoplasia poco fre-
cuente en nifos. Los estudios de imagenes y broncos-
copia pueden orientar al diagnéstico en un paciente con
signos de obstruccion bronquial y hemoptisis como
nuestro caso. El diagndstico se realiza con la biopsia de
la tumoracion vy la cirugia es el tratamiento principal.
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