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Introduccion

El carcinoma broncopulmonar (CBP) es el tumor
mas frecuente del pulmén. Con criterio clinico y
practico se incluyen bajo el término CBP cuatro
grandes grupos histopatolégicos, que difieren en
su comportamiento bioldgico, prondstico y tera-
péutico: adenocarcinoma, carcinoma epidermoi-
de, carcinoma indiferenciado a células grandes y
carcinoma indiferenciado a células pequenas,
aun cuando del punto de vista histopatolégico
estricto se puedan distinguir otros tipos de CBP.
Todos los demas tumores broncopulmonares,
benignos o malignos, constituyen un grupo hete-
rogéneo de neoplasias, cuya caracteristica co-
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mun mas saliente es la baja frecuencia con que
se les observa y cuya definicion, si se quiere por
el absurdo, se fundamenta en la exclusién de los
cuatro grandes tipos de CBP sefalados prece-
dentemente. Definidos de este modo tan genéri-
co no resulta sencillo considerarlos en conjunto,
clasificarlos, identificar subgrupos y comparar
datos. El escaso numero de publicaciones en
comparacion al del CBP, el caracter de las mis-
mas (series cortas retrospectivas o casos aisla-
dos) y la diversidad de criterios con que se agru-
pan, asi como la disparidad de denominaciones
empleadas, son escollos reales que dificultan el
encare ordenado del tema. Es por lo tanto im-
prescindible establecer algunas precisiones ten-
dientes a delimitar los tumores pulmonares poco
frecuentes (excluido el CBP):

1. Sdlo se consideraran los tumores pulmonares
primitivos.

2. Los llamados seudotumores (granulomas eo-
sinofilico, plasmocitario, etcétera) no seran te-
nidos en cuenta por no ser tumores precisa-
mente.

3. lgual consideracién merecen enfermedades
pulmonares no neopldsicas que ocasional-
mente adoptan formas clinicas seudotumora-
les (linfangioleiomiomatosis).

La Dra. Isabel Fernandez, en colaboracién con
la Dra. Maedo, se referird a los distintos criterios
de clasificacion existentes desde el punto de vis-
ta anatomopatolégico, y propondra una clasifica-
cion operativa.

El Dr. Jorge Nin Vivo, expondréa sobre los tumo-
res benignos y especialmente los hamartomas.
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El Dr. Enrique Carusso comunicara la expe-
riencia conjunta de los Hospitales Italiano de
Buenos Aires y Saint Bois de Montevideo acerca
de los carcinoides.

Anatomia patologica

Finalmente el Dr. José Luis Martinez, en cola-
boracién con el Dr. Daniel Bordes, analizaran los
tumores de la linea conjuntiva de naturaleza ma-
ligna.

Dras. Isabel Fernandez Araujo, Noemi Maedo

Introduccion

Clasificacion

Se dividen los tumores en tres grandes grupos
segun revision de diversas clasificaciones descri-
tas en la literatura (1=4)
1. Tumores de origen epitelial

— Benignos (B)

— Malignos (M)
2. Tumores de origen mesenquimatoso (B y M)

3. Grupo que hemos denominado tumores con-
trovertidos. Estos a su vez se subdividen en
tumores de histogénesis incierta o discutida;
otros dificiles de establecer el origen primario
0 metastasico a nivel pulmonar. Por ultimo,
tumores con histogénesis semejante como el
carcinosarcoma y el blastoma pulmonar; aun-
que algunos autores los consideran como una
misma entidad, suelen presentar diferencias
clinicas e histopatoldgicas.

Los tumores benignos constituyen un grupo
heterogéneo de lesiones, siendo raros compara-
dos con los tumores malignos pulmonares.

En la literatura generalmente se citan casos
individuales a salvedad de algunos, como los
leiomiomas y los hamartomas. Estos ultimos son
los tumores benignos mas frecuentes en nuestro
medio, discutiéndose si corresponden a malfor-
maciones o a verdaderos tumores.

Los carcinoides pulmonares constituyen 90%
de los carcinomas de bajo grado de malignidad.
Le siguen los carcinomas adenoide—quisticos y
el mucoepidermoide.

Todos los tipos de tumores de origen mesen-
quimatoso, sean benignos o malignos, pueden
encontrarse a nivel pulmonar. Los caracteres
macroscopicos y microscopicos son semejantes

a los de sus equivalentes observados en cual-
quier otro sitio.

Las neoplasias del sistema vascular son tam-
bién raras. Hacemos mencién al tumor bronco-
pulmonar intravascular (sarcoma endotelial es-
clerosante), antes considerado de origen bron-
coalveolar y en la actualidad de origen endotelial
(tabla 1).

Tumores epiteliales benignos (39

Papilomas

Son tumores benignos muy raros. Pueden tener
crecimiento agresivo local.

Desde el punto de vista macroscépico, se pre-
sentan como excrecencias verrucosas, general-
mente sesiles y adheridas a la pared bronquial,
en dos formas principales.

a) solitario: en bronquio fuente, endobronquial
(adulto). Puede llevar a obstruccién con atelec-
tasia y absceso distal.

b) mdltiple (papilomatosis): frecuentemente aso-
ciado a papiloma de laringe (se ve sobre todo
en nifios).

Histologicamente estan constituidos por un eje
conectivo tapizado por epitelio escamoso con o
sin queratina o cilindrico sin atipias citoarquitec-
turales. Se subdividen en:

« papiloma de células escamosas (el mas fre-
cuente).

« papiloma transicional (algunos lo consideran
carcinoma "in situ", otros autores lo conside-
ran variante del carcinoma epidermoide) @

« papiloma condilomatoso (viral).
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Tabla 1

Tumores epiteliales

Benignos Malignos
Papilomas Carcinoide
Adenoma QOriginados en gldndulas
- Monomérfico bronquiales
- Pleomérfico a) Carcinoma adenoide
quistico
b) Carcinoma
mucoepidermoide

Tumores de origen mesenquimatoso

Benignos Malignos
Hamartomas Fibrosarcoma
Fibroma Histiocitoma maligno
Histiocitoma Liposarcoma
Lipoma Condrosarcoma
Condroma Leiomiosarcoma
Leiomioma Osteosarcoma
Osteocondroma Mioblastoma maligno
Mioblastoma Neurofibrosarcoma
Neurofibroma Hemangioendotelioma
Hemangioma Hemangiopericitoma
Tumor broncoalveolar
intravascular
Otros Otros

Tumores controvertidos
1. De histogénesis incierta
— Tumor de células claras ("Aztcar")
— Quemodectoma
2. De origen primario o metastasico dificil de establecer
— Linfomas
— Melanomas
— Kaposi
— Otros
3. Tumores con histogénesis semejante
— Carcinosarcoma
— Blastoma pulmonar

La recurrencia de estos tumores es rara si son
resecados en totalidad.

Diagndsticos diferenciales

La extensiéon a glandulas submucosas simulan
invasion, debiéndose diferenciar del carcinoma
epidermoide bien diferenciado o adenocarcino-
ma a formas papilares.

Adenoma monomorfo
Incluyen:

a) Tumor de células acinares

b) Adenoma de glandulas mucosas
c) Adenoma de células de Clara

d) Adenoma alveolar

e) Oncocitoma

Tumores de células acinares. Son raros. Se
originan a partir de las células de glandulas sero-
sas y ductales localizadas en la pared bronquial.

Macroscépicamente son encapsulados o bien
circunscriptos; histolégicamente simulan acinos—
serosos y el citoplasma presenta granulos PAS—
diastasa positiva.

Son localmente invasivos y las metastasis tar-
dias son raras.

Diagndsticos diferenciales: con carcinoide;
quemodectoma; tumor a células Claras.

Tratamiento: quirdrgico local. Pueden tener re-

cidivas.
Tumor de células mucosas. Se originan de las
glandulas mucosas; de localizacién endobron-
quial (crecimiento exofitico). Histolégicamente
constituido por formaciones glandulares, algunas
de tipo quistico ocupadas por mucus (mucina
neutra PAS—positiva). Pueden observarse ade-
mas papilas.

Diagndsticos diferenciales: carcinoma mucoe-
pidermoide; hamartoma no cartilaginoso, con
predominio de estroma mixomatoso.

Tratamiento: quirargico local. Curacion.
Adenoma de células de Clara. Es un tumor
benigno muy raro, que nace de la célula de Clara
(bronquiolar).

Histolégicamente son células columnares o
cubicas con granulos citoplasmaticos.

Diagnéstico diferencial: carcinoma bronquio-
loalveolar.

Adenoma alveolar

Se originan a partir de células alveolares. Gene-
ralmente periféricos, circunscriptos, pequenos
rodeados por parénquima alveolar.

Microscépicamente estan constituidos por es-
pacios alveolares quisticos irregulares, tapizados
por células aplanadas o cuboidales (tipo 2) sepa-
rados por delgados septos ®)
Oncocitoma. Su origen probable seria de células
del ducto glandular con cambio oncocitico. Ma-
croscépicamente existen dos formas: endobron-
quial y parenquimatoso. Son generalmente pe-
quenos, amarronados.

Histolégicamente presentan células grandes,
poligonales, de citoplasma abundante, eosindfilo
granular (debido a la presencia de paquetes de
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mitocondrias); redondeado,
central.

Con el microscopio electrénico se destaca hi-
perplasia de las mitocondrias (hnumerosas y gran-
des).

Diagnéstico diferencial con el carcinoide bron-
quial con apariencia "oncocitica” (se requiere mi-
croscopia electrénica o inmunohistoquimica, o

ambas).

ndcleo pequeno,

Adenoma pleomérfico (tumor mixto)

Son muy raros en el tracto respiratorio inferior,
estan constituidos por una mezcla de células epi-
teliales y mioepiteliales distribuidas en forma va-
riada, en estroma abundante con aspectos dife-
rentes.

Macroscépicamente pueden ser de topografia
endobronquial, polipoide que es la forma mas fre-
cuente. Parenquimatoso como masa lobulada
circunscripta o encapsulada. Histolégicamente
esta integrado por células epiteliales en cordo-
nes, laminas, conductos, acinos asi como células
escamosas o sebaceas o ambas. El estroma es
abundante, puede ser mucoide, mixomatoso,
condroide y se pueden ver islotes de cartilago o
hueso.

La malignizaciéon se puede dar aunque es
poco frecuente.

Tumores epiteliales malignos

Carcinoides

Se originan a partir de las células de Kulchitsky
de la mucosa bronquial (entre las células de la
capa basal), en conductos de glandulas mucosas
y en bronquiolos. Constituye 1-2% de todos los
tumores pulmonares primarios.

Pueden ser:
e central
 periférico
« atipico
« tipo tumorlet

Nota: estos tumores seran tratados posterior-
mente.

Tumores originados en gldandulas bronquiales

Carcinoma adenoide quistico (antes
denominado cilindroma)

Tumor de la edad media (50 anos). Derivan de
glandulas mucosas traqueobronquiales, células

mioepiteliales o células secretoras de revesti-
miento de conductos.

La localizacién es central en 90% de los ca-
sos. Macroscopicamente se presenta como una
masa polipoide endobronquial.

Histolégicamente se pueden observar:

1) patrén cribiforme con las células tumorales
rodeando espacios microquisticos ocupados
por material PAS positivo;

2) patrén tubular;
3) patrén sélido o basaloide.

La microscopia electrénica muestra: zonas re-
dondeadas con replicacién de la membrana ba-
sal y a veces proyeccion de microvellosidades.

El prondstico de este tumor a largo plazo es
malo. Se caracteriza por ser infiltrante localmente
con metastasis a ganglios linfaticos regionales,
siendo raro las distales.

Carcinoma mucoepidermoide

Se ve en todas las edades. Derivan de glandulas
mucosas traqueobronquiales, células de reservas
de ductos excretores. Frecuentemente se extien-
den a traquea. Macroscépicamente son masa poli-
poides mal delimitadas, sélido—quisticas, y pueden
tener invasioén local. Histolégicamente muestra ele-
mentos glandulares y escamosos.

Se pueden subdividir en tumores de bajo gra-
do de malignidad y alto grado de malignidad.

Tratamiento: quirdrgico ("conservador").

Tumores de origen mesenquimatosos

En el puimén se pueden ver todos los tipos de
tumores de origen mesenquimatoso, sean benig-
nos o malignos. Nos referimos a los mas frecuen-
tes.

Hamartomas

En 1904 Albrecht denominé hamartoma (del grie-
go; error en el desarrollo) a un tumor de mezclas
anormales de componentes normales del orga-
nismo. Liebow, 1952, los incluye como malforma-
ciones del desarrollo.

Hodges en 1958 sugiere que la inflamacion
jugaria un rol fundamental en el origen del proce-
so proliferativo. De 1965 a 1973 Bateson los con-
sidera neoplasia de origen mesenquimatoso de
la pared bronquial. En 1982 Tomashefishi sostie-
ne este mismo concepto y desde 1994 el origen
es discutido. Histolégicamente se trata de una
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proliferaciéon del tejido conectivo y epitelial desor-
ganizado, normalmente encontrados en el pul-
maén.

Es el tumor benigno broncopulmonar mas fre-
cuente. Predomina en el adulto.

Localizacién:

a) Central. Se presenta como masa polipoide
centrobroquial, fundamentalmente en bron-
quio fuente, con tendencia a la obstruccion.
Constituyen aproximadamente 15%.

b) Periférica. Es el mas frecuente, a nivel sub-
pleural. Macroscépicamente lados, blanqueci-
no (aspecto cartilaginoso). Se enuclean con
facilidad.

A veces presentan focos de calcificacion.

Microscépicamente, el componente principal
es el cartilago hialino (maduro e inmaduro). Entre
las masas cartilaginosas se disponen hendiduras
revestidas por epitelio bronquial. EI componente
epitelial no seria neoplasico.

Tienen crecimiento lento. Raramente presen-
tan cambios malignos.

Diagnéstico diferencial: con condrosarcoma

bien diferenciado (126.7)

Tumor de células granulares (mioblastoma)

Son tumores raros a nivel de bronquio y traquea
(mas frecuentes en lengua y piel). La histogéne-
sis actual es a partir de las células de Schwann.

Macroscépicamente: masa polipoide intra-
bronquial, pequena, gris amarillenta.

Histolégicamente las células son grandes, con
abundante citoplasma eosindfilo granular, nticleo
central hipercromatico. La microscopia electréni-
ca revela vacuolas de fagolizosomas y organoi-
des desintegrados.

La recurrencia es entre 5-10% de los casos,
por presencia de proyecciones no extirpadas. La
variedad maligna es excepcional.

Tumores de histogénesis incierta

Tumores de células Clara ("Azdcar")

Descrito por Liebow y Castleman. Raros, de ori-
gen incierto. La inmunohistoquimica demostré di-
ferenciacién neuroenddcrina. A veces son hallaz-
gos radioldgicos (lesién en moneda, periférica).
Histolégicamente estan constituidos por células
claras (glucégeno) con escasas atipias, separa-

dos por vasos sanguineos sinusoidales, delga-
dos.

Diagnéstico diferencial: Metastasis de carcino-
ma de células renales.

Quemodectoma (paraganglioma no cromafin)

Generalmente son hallazgos necrépsicos, pre-
sentdndose como ndédulo solitario periférico,
compuesto por células que recuerdan al menin-
gioma meningotelial. Son células redondas con
nucleo central, con moderada cantidad de cito-
plasma que en la microscopia electrénica no
muestra granulos neuroenddcrinos ®)

23% de los casos estan asociados con trom-
boembolismo pulmonar. Frente a este tumor se
debe destacar la posibilidad de un tumor primario
en otro lado o un carcinoma pulmonar primario
con una apariencia seudosarcomatosa @.7)

Tumores con histogénesis semejante

Blastoma pulmonar (embrioma)

Spencer @) lo define como un crecimiento de
células embrionarias en nifios y adultos, con pre-
dominio del sexo masculino. La localizacion mas
frecuente es en la periferia (subpleural) (28)
Histolégicamente es un tumor bifasico malig-
no, integrado por glandulas bien diferenciadas
que semejan el pulmén fetal o el endometrio se-
cretorio. El estroma muestra células fusiformes,
indiferenciadas, inmaduras, aunque se citan for-
mas puras, a un solo componente, estas son
cuestionables. Metastasis a ganglios linfaticos
regionales o por via sanguinea al cerebro. El pro-
néstico dependera del componente epitelial.

Carcinosarcoma

Tumor maligno con componente carcinomatoso y
mesenquimatoso maligno. Es necesario demos-
trar que ambos elementos son capaces de dar
metastasis (1.

Se ve en la edad adulta. Moore (1961) propu-
so que todos los carcinosarcomas deberian ser
divididos en periféricos y centrales, teniendo esta
division valor prondstico. La més probable es que
los periféricos tengan mayor tamano porque no
dan rapidamente sintomatologia.

Microscopicamente es una mezcla de carcino-
ma epidermoide, adenocarcinoma (20%), indife-
renciado (10%), con areas fibrosarcomatosas.
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Entre otras las técnicas de inmunohistoquimi-
ca (citoqueratina, vimentina) son de utilidad para
el diagndstico. En cuanto al prondstico, son tu-
mores de rapido crecimiento, agresivos, pudien-

do tener metastasis en el momento del diagnédsti-
co &7)

Tratamiento: cirugia, radiacién. Promedio de
vida 12 meses.

Tumores broncopulmonares benignos

Dres. Jorge Nin Vivo, Guillermo Carriquiry

La frecuencia de los tumores pulmonares excluido
el CBP es indudablemente muy baja, y por ello no
siempre facil de establecer con exactitud. De
acuerdo a Martini y Beatti (19 menos de 1% de los
tumores resecados son benignos. En series quirdr-
gicas, tanto nacionales como extranjeras, los pro-
cesos benignos representan cerca de 50% de to-
das las lesiones pulmonares circunscritas inde-
pendientemente de su naturaleza neoplasica,

ranulomatosa, infecciosa, etcétera: 77% (') 34%

2), 60% “3), 51% (14 En paises desarrollados, la
mayor parte de las lesiones pulmonares benignas
son de naturaleza inflamatoria, variando la inciden-
cia de tumores benignos entre 3% y 27%, segun
los criterios de inclusidn considerados. En nuestro
medio la incidencia de tumores benignos en series
quirargicas representa 8% de los nédulos pulmo-
nares, 25% de los tumores pulmonares que se
presentaron como nédulos y 10% de los procesos
benignos circunscritos en la estadistica de Delga-
do y colaboradores (") Diez afios mas tarde, Fer-
nandez Corvo y colaboradores (12) refieren las si-
guientes cifras: 6% de los nédulos pulmonares,
12% de los tumores que se presentan como nddu-
los y 17% de los procesos benignos circunscritos.

De un modo genérico, resulta practico el enfo-
que de Perelman (19 de los tumores pulmonares
benignos, teniendo en cuenta ademas de sus ca-
racteristicas histoldgicas ya vistas, las particulari-
dades anatomotopogréficas (tabla 2) y sus con-
secuencias clinicas y terapéuticas.

Como se comprende bien, los tumores centra-
les, de acuerdo a su crecimiento, ocasionaran
sintomas de irritacién u obstruccion bronquial. La
endoscopia es instrumento diagndéstico y even-
tualmente terapéutico. Por otra parte los tumores

periféricos seran asintomaticos, o bien daran sin-
tomatologia por contacto o vecindad con otras
estructuras. Las chances de diagndstico o trata-
miento o ambos mediante cirugia videoasistida
aumentan cuanto mas préximo a la pleura visce-
ral asiente el tumor.

Hamartomas pulmonares

Introduccion

El término hamartoma, acuinado por Albrecht en
1904 a proposito de un tumor de localizacién
hepatica, deriva del griego y significa errar el
objetivo. EI mismo autor lo define como un con-
junto de formaciones tumorales en las que se
encuentran la totalidad o la mayor parte de los
elementos constituyentes del érgano asiento del
tumor, pero en una relacién anormal en cuanto a
la proporcion, composicién o maduracién de los
componentes. Desde la primera observacion he-
cha por Lebert en 1845, el estudio de los hamar-
tomas ha pasado por diferentes etapas tendien-
tes a precisar sus variaciones anatomopatoldgi-
cas, su discutida histogénesis, su incidencia real
e importancia clinica, asi como a definir la con-
ducta terapéutica mas adecuada.

En nuestro medio se destaca la comunicacion
de Cassinelli y Mendoza el 20 de noviembre de
1948, a la Sociedad de Anatomia Patoldgica en
Montevideo, donde revisan fundamentalmente
los aspectos histogenéticos y patoldgicos; y el
trabajo de Fossemale y colaboradores en 1966,
donde a propésito de 15 observaciones, recalcan
los rasgos clinicos, radioldgicos y terapéuticos
mas salientes (6.
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Tabla 2. Caracterizacién anatomotopografica de
los tumores pulmonares benignos

Tumores centrales
— A crecimiento predominantemente endobrénquico
— Broncoestenosis: parcial
total
pendular (valvular)
— A crecimiento predominantemente extrabrénquico
Tumores periféricos
— Subpleurales
— Corticales
— Profundos

Objetivo

Es objetivo del presente estudio realizar una revi-
sién critica retrospectiva de la experiencia adquiri-
da en los Ultimos 20 anos en el manejo de los
hamartomas pulmonares. Dadas las reconocidas
diferencias existentes entre los hamartomas pa-
renquimatosos (HP) y los hamartomas endobrén-
quicos (HEB), se les considerara por separado.

Hamartomas parenquimatosos

Casuistica

En el periodo 1974-1994 se reunieron 20 casos
quirtrgicos de HP de pacientes provenientes del
Servicio de Cirugia de Térax del Hospital Saint—
Bois y de la practica extrahospitalaria de ciruja-
nos del equipo. Doce eran hombres y ocho muje-
res, con una edad media de 51 afos (rango
21-72 anos); el histograma de edades marca el
predominio de la sexta década. Salvo dos pacien-
tes (que consultaron por episodio de neumonitis
uno, y por hemoptisis leve el otro), los restantes
fueron asintomaticos. Los estudios imagenoldgi-
cos (radiografias de térax y tomografia axial com-
putarizada), demostraron un nédulo pulmonar en
17 pacientes y una masa en tres. Un solo caso se
mostré en la tomografia axial computarizada
como nédulo quistico, siendo los restantes soli-
dos. La localizacion de los HP fue 12 a derecha
(cinco en el I6bulo superior, uno en el Iébulo
medio y seis en el I6bulo inferior) y ocho aizquier-
da (cuatro en cada Iébulo). Una sola paciente de
la serie, con antecedentes de leiomiomas uteri-
nos, presentdé HP multiples (pequefos nddulos
pulmonares bilaterales) que obligé al planteo de
metdastasis pulmonares y la revisién del diagnds-
tico inicial. Todos los pacientes fueron operados
mediante toracotomia posterolateral; en 15 el
diagnéstico intraoperatorio no dejé dudas y el
procedimiento fue la enucleacién (13 nédulos y

dos masas pulmonares), en cuatro casos se
practicé una reseccién atipica (cuatro nédulos,
dos de los cuales eran pediculados) y en una
sola paciente se debié realizar una lobecotomia
inferior derecha, a causa de una masa pulmonar
proxima al hilio lobar que planteaba dudas res-
pecto a su benignidad. La mortalidad fue nula y la
Unica complicacién registrada fue una pequefa
cavidad pulmonar residual de un HP del segmen-
to apical del I6bulo superior derecho que se ha-
bia enucleado. No se tiene conocimiento de reci-
diva en ningun caso.

Comentarios

Globalmente considerados los hamartomas son
tumores muy poco frecuentes. Pocas series pu-
blicadas alcanzan la centena: la de la Clinica
Mayo en 1970 (100 casos) (17) mads recientemen-
te la serie cooperatlva de tres centros franceses
con 136 casos (18 )y en 1989 Perelman (! )pre
senta la serie mas numerosa hasta ahora pubili-
cada con 264 hamartomas entre 345 tumores
pulmonares benignos. No obstante ello, los ha-
martomas representan el tumor benigno mas fre-
cuente, si se excluyen los seudotumores inflama-
torios (granulomas, neumonitis redondeadas, Pa-
rasitosis): 83% para el eqmpo de Heidelberg

76% segun Perelman %) La incidencia exacta es
dificil de precisar, dado que en general se trata
de hallazgos radiolégicos asmtomahcos En este
sentido los HP representan entre 10% {1 y 12%

5 de los nédulos solitarios del pulmén. Bateson
(19) por su parte refiere que los HP constituyen
5% de los ndédulos solitarios. Todas estas cifras
deben ser cuidadosamente interpretadas a tra-
vés de las diferentes incidencias de las llamadas
patologias regionales o geogréficas (hidatidosis,
tuberculomas, micosis, etcétera).

La mayor incidencia en el hombre respecto de
la mujer no parece tener explicacion muy légica.
La proporcion hombre/mujer en la literatura es de
3,5/1, cifraalgomayor que la por nosotros encon-
trada (1,5/1). La casuistica de Fossemale mues-
tra una proporcmn exactamente inversa a la
nuestra ('®). Si bien se han descrito HP a lo largo
de todas las edades, es coincidente en todas las
series que la sexta década es la de mayor inci-
dencia, al igual que para el carcinoma broncopul-
monar ('®). Se han descrito dos formas de HP, la
del nifnoy la del adulto (20) aunque nuestra serie,
y la enorme mayoria de las series consultadas,
s6lo comprenden poblacién adulta. Lo interesan-
te de tal distincion afirmaria al menos para los HP
de los recién nacidos el caracter de tumores di-
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sembrioplasicos o congénitos, reservando para
los HP del adulto, sea la denominacion de seudo-
hamartocondromas de caracter inflamatorio
(21’22), sea la de hamartocondromas verdaderos y
disembrioplasicos (18) El término mesenquimo-
ma ha sido también propuesto (@3) E| debate so-
bre la histogénesis no esta cerrado.

Dado el caracterasintomatico de los HP, sudes-
pistaje paraclinico es trascendente. El llamado
"sindrome de hamartoma pulmonar" parece ex-
cepcional y la hemoptisis, aunquerara es el sinto-
ma mas invocado (un solo caso en 20 en la serie
actual) (24) El sindrome de Cowen (asociacién de
hamartomas multiples de origen ectodérmico, me-
sodérmico y endodérmico) parece una rareza (24)
Solamente hay descritos 17 casos en la literatura
de lallamada Triada de Carney (HP, paranganglio-
ma extrasuprarrenal funcional y leiomioblastoma
gastrico), 16 de las cuales fueron mujeres, la ma-
yor de 31 anos 29 La gran mayoria de los HP se
presentan como nddulos pulmonares (menores
de 3 cm de diametro) aunque se han comunicado
casos de hasta 30 cm de diametro y de 5 kg %®). El
unico nédulo quistico de nuestra serie evoca los
excepcionales casos a forma hidroaérea descrito
por Malauzat (18)y quistica de Miura (7) Es clasico
decirque las calcificaciones son caracteristicas de
las lesiones benignas; sin embargo este hecho de
ninguna manera excluye la posibilidad de maligni-
dad. Para los HP se ha senalado, en particular,

como caracteristicas las calcificaciones en "pop—

corn" @8) En untotal de 800 observaciones recopi-
ladas de la literatura, sélo en 12,4% se pudieron
observar calcificaciones '®, con un rango de 5%
294 30% (19), por lo que las mismas no parecen
serun elemento diagndstico que defina la conduc-
ta terapéutica (20) La presencia de tejido adiposo
intranodular seria un elemento de mayor exactitud
diagnéstica aunque no siempre facil de demostrar
(3031 |_a estabilidad radiolégica de los HP parece
serlaregla (28) La suma de estos elementos, calci-
ficaciones en "pop corn", grasa intratumoral, esta-
bilidad radioldgica, serian altamente sugestivas
de HP 1),

La multiplicidad de los HP es un hecho excep-
cional: un caso nuestro, 5/132 en la serie de Ma-
lauzat '® eran bilaterales, Minassian ) y Bate-
son ("9 han observado cuatro localizaciones en
un mismo paciente. La ligera predominancia en
el pulmén derecho carece de trascendencia. Las
localizaciones subpleural, cisural o aun pedicula-
das (2/20) no son excepcionales.

Aun cuando haya elementos de sospecha en
cuanto al diagndstico preoperatorio de HP, la ci-
rugia con examen histopatolégico extemporaneo
sigue siendo el unico procedimiento que puede
establecer con certeza el diagndstico @0) La du-
reza de estas lesiones hace que el rendimiento
de la puncioén bidpsica transparietal sea bajo para
algunos 8) sin embargo Hamper y colaborado-
res ®3 informan una exactitud diagnéstica preo-
peratoria mediante puncién transtoracica de has-
ta 85%; el examen histolégico de la muestra ob-
tenida duplica en eficiencia al citolégico. La pre-
sencia de cartilago en la biopsia seria el elemen-
to mas importante para el diagndstico (23.32) No
obstante, la incidencia de neumotérax (50% de
los casos) hace que esta técnica se aplique solo
a pacientes considerados como malos candida-
tos a la cirugia B34 Por otra parte, el bajo riesgo
de la cirugia hoy dia, salvo casos especiales, la
hacen a la vez el procedimiento diagnédstico y te-
rapéutico de eleccion. No compartimos la con-
ducta de la vigilanciaradioldgica periddica, basa-
da en la estabilidad de los HP, dado el obvio ries-
go de error que la misma implica. Por otro lado,
los excelentes resultados alcanzados con la ciru-
gia del CBP T1 y T2 (sobrevidas de 80% a cinco
anos en ausencia de ganglios colonizados) obli-
gan a no dejar pasar la oportunidad de operar en
estadios tempranos.

Las directivas quirurgicas comprenden la re-
seccién completa del tumor con el minimo sacrifi-
cio posible de parénquima ©3) Esto se logra ha-
bitualmente mediante la enucleacién (80% de los
casos), aunque a veces se deba recurrir por ra-
zones técnicas o dudas diagndsticas a reseccio-
nes atipicas (cuatro casos en 20). El examen
anatomopatolégico extemporaneo es obligatorio.
Las resecciones mayores sélo encuentran justifi-
cacién en formas dificilmente accesibles (centro-
lobares, yuxtapediculares) o de gran tamano (un
solo caso en la serie). El advenimiento de la ciru-
gia videoasistida plantea en casos seleccionados
(HP pequenos y periféricos) la posibilidad de re-
seccioén por esta via (sin olvidar el examen ex-
temporaneo). En todos nuestros casos se realizé
amplio abordaje por toracotomia posterolateral
aunque abordajes mas limitados en ciertos casos
parecen razonables. La mortalidad nula, la mor-
bilidad despreciable, la 6ptima seguridad diag-
nostica de estas lesiones y la ausencia de recidi-
vas hacen a la cirugia el recurso diagnéstico y
terapéutico de eleccién.
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Hamartomas endobrdnquicos

Casuistica

En el periodo 1974-1994 se reunieron 12 casos
de hamartomas endobrdénquicos. Los mismos
proceden del Servicio de Cirugia Toracica del
Hospital Saint Bois (dos casos), de la practica
extrahospitalaria de cirujanos del equipo (cuatro
casos) y de la serie del Hospital Laennec, Univer-
sidad de Nantes, revisada por uno de los autores
(seis casos) 9) Se trata de diez hombres y dos
mujeres, con una edad media de 52 afos (rango
34-65), siendo la sexta década la predominante.
Nueve pacientes consultaron por episodios de
neumonitis (ocho de ellos recidivante) y tres por
hemoptisis. La radiografia de térax evidencid, en
siete pacientes, elementos de neumonitis con-
densante, atelectasias en cuatro (uno total, uno
bilobar y dos lobares). En un solo caso se realizd
un tomograma lineal convencional que evidencié
un tumor estenosante del bronquio principal iz-
quierdo distal. La tomografia computada se efec-
tué en 10 pacientes y en una sola instancia puso
en evidencia un tumor endobrénquico (obstru-
yendo el bronquio intermediario); en los casos
restantes confirmd las consecuencias de la obs-
truccion bronquial (neumonitis, atelectasia).

En 11 pacientes la fibrobroncoscopia demostré
un tumor endobrdnquico (tres de aspecto endos-
cépico benigno) y en uno se hallaba en el arbol
bronquial derecho (cuatro en el bronquio lobar su-
perior, tres en ellobarmedio, uno en el intermedia-
rioy uno en elinferior) y entres en elizquierdo (uno
en el bronquio principal izquierdo, uno en el lobar
superior y otro en el inferior).

En los 12 pacientes se practicaron biopsias en-
doscodpicas y se pudo establecer un diagnéstico
evocado fue de CBP (cuatro casos), TB no tipifica-
do (tres casos) y carcinoide (dos casos).

Un solo paciente no alcanzé a ser tratado, fa-
lleciendo a causa de una hemoptisis fulminante.
La biopsia endoscépica confirmé el diagndstico
de HEB, aunque el resultado se conocié a poste-
riori del fallecimiento. Los restantes 11 pacientes
fueron tratados: 10 fueron operados de coordina-
cién y uno de emergencia, por hemoptisis masi-
va, luego de tres sesiones de fotorreseccion la-
ser. En ocho oportunidades se practicé una lo-
bectomia, en uno una neumonectomia derechay
en dos se efectud la reseccién local mediante
broncotomia (bronquio del Iébulo superior dere-
cho y bronquio principal izquierdo). La morbimor-
talidad quirdrgica fue nula. No se registraron re-
currencias.

Comentarios

Los HEB son mucho menos frecuentes que los
HP. Se admite histéricamente que la proporcién
entre HP/HEB es de 10/1 @2, Trabajos mas re-
cientes asignan a los HEB cifras ain menores,
estableciendo proporciones de 25/1 a7, 8)y sena-
lan como causa de esta discordancia el mejor
despistaje radioldgico de la patologia pulmonar
en la actualidad. No obstante ello, y a pesar de
objeciones metodolégicas y de recoleccién de
historias clinicas que pudieran hacerse a nuestra
serie retrospectiva, el elevado porcentaje de HEB
hallado (12/20; 37%) es indudablemente llamati-
vo. Tal vez el caracter quirdrgico de la serie, su-
mado a la tan popular como no compartida por
nosotros conducta del "wait and watch" propues-
ta para nédulos pulmonares sospechosos de ser
benignos sea uno de los factores que ayuden a
explicar esta discordancia. De todos modos la
rareza en el mundoentero de los HEB es indiscu-
tible: 37J3ubllcaC|ones recopiladas totallzaron 59
casos y salvo la serie de Tomashefski ?2) con
17 observaciones, ninguna otra, ni aun coopera-
tiva, supera a la presentada. De ahi su indudable
interés.

El predominio del sexo masculino (10/2) dupli-
ca al porcentaje hallado en otras series ‘'™, asi
como al comprobado por nosotros para los HP.
La edad media (52 anos) y el predominio en la
sexta década es absolutamente coincidente con
la literatura y con la distribucién etaria de los HP.

Los HEB son excepcionalmente silenciosos
pero su sintomatologia es totalmente inespecifica.
Lamisma estd dominada porlairritacién u obstruc-
cién brénquica o ambas y sus consecuencias:
neumonitis posestendtica (9/12), atelectasia
(4/12), hemoptisis (3/12). Es de destacar la fre-
cuente presentacion de esta patologia como cua-
dros de neumopatias recidivantes (8/12, 66%), ci-
fras bastante mayores a las resumidas por Malau-
zat "®ensu recopilacién de 59 observaciones
(20/59, 34%). Es obvio que los sintomas de irrita-
cion bronquial precedan a los de obstruccién (1o
cual nocreemosrevistaimportancia porloinespe-
cificode los mismos.

Los estudios radiolégicos suelen no ser diag-
nésticos y tan sélo muestran las consecuencias
de la obstruccién (neumonitis e infeccién) y su
topografia. El tumor endobrénquico puede verse
en la TAC (1/10) o aln en el tomograma lineal
convencional (otro caso aislado). Pero la TAC
puede ser Util en establecer el estado del parén-
quima distal a la obstruccién (neumonitis, absce-
dacién, destruccién, bronquiectasias) lo que tie-
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ne consecuencias tacticas quirurgicas importan-
tes.

La fibrobroncoscopia es el examen primordial
e indispensable para el diagnéstico de HEB (18)
La misma permite ver directamente el tumor en-
dobrénquico (en un caso sélo se vieron signos
indirectos) y su localizacion exacta, presumir
eventualmente su naturaleza y extension y tomar
biopsias para un diagndstico definitivo. La biop-
sia es sin embargo, dificil de hacer, ya que se
trata de tumores duros, revestidos de mucosa
bréonquica normal, y dificil de interpretar, pues
suelen coexistir lesiones inflamatorias, areas de
metaplasia y la presencia de islotes cartilagino-
S0S NO supone necesariamente que sean patolo-
gicos. De todo ello resulta que en sélo 25% de los
casos de esta serie se haya podido hacer diag-
nostico positivo preoperatorio de HEB.

El tratamiento de los HEB diagnosticados en el
preoperatorio admite dos modalidades de exére-
sis: la endoscédpica y las quirtrgicas. Por via en-
doscépica es posible resecar el tumor, maxime
cuando son pediculados, y reventilar el parénqui-
ma distal viable. Lamentablemente esta situacion,
a priori tan sencilla, no suele ser frecuente de en-
contrar, ya que, o bien no hay diagnéstico cierto
preoperatorio de HEB, o el tumor esta situado en
bronquios de dificil acceso endoscdpico parareali-
zar tales maniobras, o el parénquima distal pre-
senta areas de neumonitis supurativas y necroti-
zantes que aconsejan su remocién quirlrgica.
Ademas los procedimientos de fotorreseccion en-
doscopica no estan exentos de complicaciones
hemorragicas (comoocurrié en el nicocaso de la
serie tratado por esta via) y pueden ademas dejar

tumor intraparietal o extraluminal desconocido sin
tratar (tumores eniceberg) (30) Es por ello que mu-
chasvecesaun con diagnéstico de HEB se proce-
de directamente a la cirugia a cielo abierto. Esta
posibilita la resecciontumoraly, eventualmente del
parénquima distal si se juzgara necesario. La re-
seccion exclusiva del tumor, sea por broncotomia
o por bronquiectomia y anastomosis, pareceria
serla reseccionideal, sin embargo, se realiza con
baja frecuencia (sélo dos casos contra nueve re-
secciones pulmonares) y exige necesariamente la
exclusion del diagndsticode CBP. El rol del patdlo-
go en sala de operaciones es decisivo muchas ve-
ces. Frente ala duda diagnéstica la reseccion pul-
monar seimpone.A este respectola morbimortali-
dad operatoria es minima o nula. No hay
comunicadasenlaliteratura recidivas luegodetra-
tamiento quirudrgico endoscépico, aunque este Ul-
timo requiere especialmente un estrecho segui-
mientoque asegure en eltiempoel resultado obte-
nido.

Conclusiones

Si bien los HP y los HEB constituyen una misma
entidad desde el punto de vista histopatoldgico,
presentan diferencias sustanciales derivadas de
su localizacion, que se proyectan en:

o presentacion clinica;

e encare diagndstico;

e manejo terapéutico.

Estas diferencias realzan las "trampas" que
los HEB plantean desde el punto de vista clinico,
endoscopico, histopatolédgico y terapéutico (30),
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