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Resumen

Antecedentes: E/ blastoma pulmonar es una neoplasia maligna, infrecuente y agresiva que representa aproximadamente del 0.25
al 0.5% de las neoplasias malignas primarias de pulmdn con una prevalencia menor de 0.25 por millén. Caso clinico: Hombre
de 47 afos, tabaquista con disnea progresiva a quien se realizaron estudios de biopsia e inmunohistoquimica y se diagnostico:
blastoma pulmonar bifasico cldsico. Se establecic tratamiento, sin embargo, el paciente fallecid. Conclusién: Este tumor repre-
sento un reto, dado que en la literatura no existe un tratamiento con evidencia epidemioldgicamente sdlida. Relevancia: Esta neo-
plasia constituye un desafio y este es el primer caso reportado en Colombia.
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Classic biphasic pulmonary blastoma in Colombia: A case report and literature review

Abstract

Background: Pulmonary blastoma is a rare and aggressive malignant neoplasm that represents approximately 0.25 to 0.5%
of primary malignant lung neoplasms with a prevalence of less than 0.25 per million. Clinical case: 47-year-old man, smoker
with progressive dyspnea who underwent biopsy and immunohistochemical studies and was diagnosed with: classic bipha-
sic pulmonary blastoma. Treatment was established, however, the patient died. Conclusion: This tumor represented a cha-
llenge given that in the literature there is no treatment with solid epidemiological evidence. Relevance: this neoplasm is a
challenge and is the first case reported in Colombia.
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pulmédn'. Con la nueva clasificacion de la Organizacion
Mundial de la Salud para el 2015 se engloba el BP

Introduccion

El blastoma pulmonar (BP) es una neoplasia pulmo-

nar bifasica primaria de herencia multifactorial, incluida
en el grupo de los carcinomas sarcomatoides de pul-
mén (CSP) que se presenta aproximadamente en el
0.25 al 0.5% de las neoplasias malignas primarias de
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dentro del grupo de los CSP y se clasifica en blastoma
pulmonar bifasico clasico (BPBC), adenocarcinoma
pulmonar fetal bien diferenciado y blastoma pleuropul-
monar®. El BP afecta principalmente a nifios, sin
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embargo, en el mundo se han reportado mas de 280
casos en adultos que superaban los 40 afios'®. Los
sintomas generalmente observados en pacientes con
BPBC coinciden en hemoptisis, tos, dolor toracico y
disnea*; el tabaquismo se evidencia como el principal
factor de riesgo para la aparicion de esta patologia®,
ademas de mutaciones en p53 como factor de riesgo
genético®’. El tratamiento sugerido para estos tipos de
tumores es diferencial y puede incluir, por su rareza,
cirugia y quimioterapia con o sin radioterapia®. Repor-
tamos el primer caso de BPBC en Colombia, abordan-
do el diagndstico, tratamiento y desenlace de esta
patologia, resaltando la importancia del enfoque de
estos pacientes dada la rareza y pobre prondstico de-
bido a la agresividad y la sobrevida a los cinco afios
del 15%°.

Reporte del caso

Hombre de 47 afios de edad, etnia mestiza, econo-
mista de profesion, testigo de Jehova, procedente de
Pasto (Narifio, Colombia), sin antecedentes paternos
de cancer pulmonar y antecedente familiar de primer
grado con cancer de ovario. Antecedente personal de
hipotiroidismo, vitiligo, tabaquismo desde la juventud
(indice tabaquico de 12.5). Consulté al servicio de ur-
gencias por cuadro paroxistico de tos y disfonia pro-
gresiva de larga evolucion (aproximadamente dos
anos), que empeord en las ultimas dos semanas pre-
vias a la fecha de la consulta.

Al ingreso se observo en el paciente disnea de mo-
derados esfuerzos, signos vitales normales, al exa-
men fisico se encontro estridor laringeo con murmullo
vesicular velado en campo derecho, expansibilidad
disminuida y pérdida de la sonoridad pulmonar a este
nivel. Los exdmenes imagenoldgicos de tomografia de
térax (Fig. 1 Ay B) revelaron opacidad general del
pulmén derecho con leve desplazamiento de traquea
hacia el lado contralateral, luego se solicitd biopsia
que reportd tumor indiferenciado de células fusifor-
mes (fondo fibrinoso con hematies, abundantes linfo-
citos y escasas células mesoteliales reactivas). Se dio
egreso con toma de segunda biopsia guiada por to-
racoscopia, la cual fue realizada a los dos meses de
manera extrahospitalaria (Fig. 2). Sumado a estos
hallazgos, el estudio de inmunohistoquimica report6
rabdomioblastos con el marcador miogenina, con in-
dice de proliferacion celular en el drea mesenquimal
del 40%, los marcadores p53, CD31 y S100 fueron
negativos. El diagnostico histopatoldgico final resultd
en un BP bifasico.

Figura 1. A: rayos X de tdrax PA, con opacidad general del
pulmén derecho con leve desplazamiento de trdquea
hacia el lado contralateral, no se identifican estructuras
mediastinicas, asi como los recesos costo y cardiofrénicos
ipsilaterales. B: tomografia axial contrastada (ventana
mediastino a nivel del tronco de la arteria pulmonar).
Lesiones nodulares multiples confluentes de disposicion
parahiliar (flecha blanca delgada), sobre el receso
pleuroacigoesofagico (flecha negra), asi como lesion
nodular subpleural paravertebral derecha (flecha blanca
gruesa), las cuales presentan captacion difusa del medio
de contraste. Derrame pleural masivo asociado (estrella).

Figura 2. Microfotografia (hematoxilina-eosina 40x). Se
observa una lesion tumoral en su mayoria constituida por
células mesenquimales (flecha) que en los estudios de
inmunohistoquimica fueron reactivas para vimentina y un
segundo componente epitelial que forma tabulos (puntas
de flecha) que en los estudios de inmunohistoquimica
fueron reactivos para citoqueratinas.

Luego el paciente se valord por oncologia y junta de
tumores, que indicaron manejo con protocolo de qui-
mioterapia con vincristina 2 mg IV por dia (1.3 mg/m?),
ciclofosfamida 800 mg IV por dia (533 mg/m?), doxoru-
bicina 60 mg por dia (40 mg/m?) y eritropoyetina 2,000
Ul subcuténea 3 veces en semana (dadas las restric-
ciones para transfusion por causa religiosa y la presen-
cia de anemia). El paciente evolucioné favorablemente
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al inicio de la quimioterapia, se continué bajo manejo
de oncologia por aproximadamente afio y medio, sin
embargo, tuvo un retraso en autorizacion de tratamien-
to por parte de su aseguradora de salud, lo que generd
demora en la continuidad de este, por lo que se dio
valoracion por servicio de oncologia externo y se cam-
bid tratamiento a carboplatino y paclitaxel, el cual se
dio en dos ciclos.

Dos meses después del tratamiento oncoldgico, el
paciente ingresé al servicio de urgencias de tercer ni-
vel con avance progresivo de patologia, por dolor tipo
punzante en hemitérax derecho asociado a malestar
general, disnea progresiva de pequefios esfuerzos
hasta disnea en reposo, por lo cual se dejé cuidado
paliativo y manejo del dolor. El paciente se negd a
procedimientos invasivos, reanimacion cardiopulmonar
e intubacién orotraqueal y fallecié tres dias después
por falla multisistémica.

Discusidn

El BP constituye una patologia de rara aparicion y
los casos reportados han sido histéricamente poco
frecuentes. La tasa de prevalencia de BP se reporta
menor de 0.25 por millén, un 74% en adultos y adoles-
centes mayores de 14 afos, con supervivencia del
56%'°. En cuanto al BPBC, Lou et al. (2020) reportan
la rareza de la patologia encontrando 200 casos publi-
cados entre 1962-1995, 42 casos entre 1995-2011 y 31
casos entre 2010-2020°.

En el diagndstico histopatoldgico del paciente se
encontr6 hallazgos de tejido embrionario, cuyo re-
porte final dio el diagndstico de BPBC, caracterizado
por una heterogeneidad histolégica de malignidades
mixtas epiteliales y mesenquimales, donde su origen
histolégico sigue siendo desconocido’, sin embargo
se han descrito vias moleculares implicadas en la
aparicién de estos tumores relacionadas con el p53,
e incluso con reportes de caso donde se ha visto
activacion de la vias ROS167.12igualmente se ha
visto la expresion simultanea de citoqueratina y vi-
mentina en el componente blastomatoso que propor-
ciona mas soporte para un solo origen'. En cuanto
a sus manifestaciones clinicas, al igual que en la
literatura reportada el paciente expresé sintomatolo-
gia similar al cuadro clinico tipico consistente en
disnea progresiva, disfonia y dolor pleuritico sin re-
portarse hemoptisis, sin embargo destaca que cerca
del 40% de los pacientes son asintomaticos'. Pos-
teriormente a la sospecha diagnostica, el paciente
fue evaluado imagenoldgicamente, donde se

evidencio la opacidad en hemitdrax derecho, colapso
pulmonar y desviacion de trdquea, lo que estaba
ocasionando la sintomatologia descrita; el BPBC ge-
neralmente se presenta como una lesién bien defi-
nida en una placa de tdrax, sin predominio lobar
definido que puede ser lo suficientemente grande
como para opacar por completo el hemitérax y cau-
sar desplazamiento mediastinico’®, la gran mayoria
de las lesiones son unilaterales’® con una medicion
promedio de 10.1 cm en contraste con los otros tipos
de BP que son mas propensos a ser asintomaticos
al ser de un tamafo menor'’, aunque se han descrito
lesiones bilaterales en otros reportes de caso'®. Ade-
mas, Nemeh et al. describieron que las tomografias
computarizadas (TC) de térax tipicamente demues-
tran una masa heterogénea de tejido blando realza-
do con margenes lisos o lobulados y &reas probables
de necrosis’®. Se ha descrito un componente de te-
jido blando que gira dentro de una masa de baja
atenuacion, pero no siempre se ve'”.

En cuanto al abordaje diagndstico, se encontr6 que
la mayoria de los casos fueron diagnosticados por
biopsia quirdrgica; un tercio de los casos mediante
broncoscopia o biopsia transtordcica guiada por TC?,
en nuestro caso el diagnostico se realizé por medio de
biopsia por videotoracoscopia.

Este caso presentd un especial reto terapéutico,
dado el estado avanzado del tumor al momento del
diagndstico, ademas se denegaron las transfusiones
y ante cuadros anémicos se implemento el tratamien-
to con eritropoyetina. La cirugia es el tratamiento de
eleccion para lesiones focales'>° y se reporta una
tasa de recurrencia del 43% y una propensién me-
tastasica a cerebro, mediastino, pleura, diafragma,
higado, corazon, tejidos blandos de las extremida-
des, glandulas submandibulares, escroto y ovarios?'.
Las terapias complementarias siguen siendo contro-
vertidas debido a la rareza de la enfermedad, en al-
gunos estudios se han realizado ciclos de radioterapia
con especial énfasis en tumores irresecables®’. La
histologia mixta del blastoma bifasico que contiene
elementos carcinomatosos y sarcomatosos ha lleva-
do a la quimioterapia de combinacion de ciclos alter-
nos de agentes potencialmente eficaces contra
ambas histologias. Diversos autores explican que la
combinacién de agentes como ciclofosfamida, vin-
cristina, doxorubicina y dactinomicina se ha utilizado
debido a su efectividad en el tratamiento del nefro-
blastoma y rabdomiosarcoma, que estan histogené-
ticamente relacionados con el blastoma'’; se ha
reportado una sobrevida con este régimen de
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tratamiento de entre 8 a 17 meses, teniendo en cuen-
ta la diferencia entre pacientes con tratamiento no
quirdrgico y quirlrgico®, como es en este caso, que
mostré una sobrevida aproximada de 17 meses a
pesar de que no se realizd cirugia dado el estado
avanzado del tumor, y se han descrito casos exitosos
de combinacion de esta terapia en pacientes con esta
enfermedad®'722:23,

No obstante los tratamientos realizados en nuestro
caso, el paciente fallecié. Se resalta la recaida sinto-
matoldgica dadas las circunstancias, identificandose
dificultad en la continuidad del tratamiento con la tera-
pia inicial, aunado al pobre prondstico con tasa de
sobrevida del 15% a los cinco afios® y a la clasificacion
del BPBC como el BP que presenta el peor
prondstico®.

Conclusion

El BPBC es un tumor muy poco frecuente, con com-
portamiento agresivo, de mal prondstico, dificil trata-
miento y sobrevida baja. Dado que la evidencia se
resume al estudio sistematico de reportes de caso, el
aspecto clave en esta enfermedad se puede recapitular
en que el diagndstico temprano conlleva un mayor tiem-
po de sobrevida, lo que conlleva un tratamiento opor-
tuno e individualizado frente al contexto de cada
paciente. En Colombia se carece de reportes de caso
sobre esta patologia en adultos, por lo que el reporte
inicial incentiva a la investigacion y atencion a este tipo
de enfermedades.
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