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INTRODUCCION

Los tumores primarios de Laringe, tra-
quea y bronquios son infrecuentes, de rara
ocurrencia en nifios y experiencia limitada. Los
reportes en la literatura son reducidos a pocas
experiencias clinicas (1,2,3,4,5). Constituyen el
2% de todas las anomalias de la via aérea y el
0.2% de todos los tumores en pediatria (1,2).

La edad media de diagnostico ha sido
notificada en 10 afos de edad. Cuando la pre-
sentacion es en edades menores, se asociada
a peor pronostico en relacion a evolucion de
enfermedad y mortalidad (5,6,7).

Debido a la ausencia de pautas oncolo-
gicas pediatricas especificas sobre el estudio
preoperatorio, tratamiento y el seguimiento
de los tumores traqueobronquiales primarios
(TTP), el International Network of Pediatric
Airway Team (INPAT) en conjunto con el grupo
italiano Tumori Rari in Eta Pediatrica (TREP),
han reportado recientemente un estudio mul-
ticéntrico de tumores de via aérea en edad pe-
diatrica. La valiosainformacion que nos estrega
este trabajo colaborativo (8), constituye un re-
ferente para la elaboracion del presente ma-
nuscrito que intenta proponer una clasificacion
de los tumores que comprometen la via aérea
y luego describir mas en detalle los tumores
solidos traqueobronquiales primarios (TTBP).

RESUMEN

Los tumores traqueo bronquiales son extremadamente infrecuentes en la
edad pedidtrica e incluyen lesiones benignas y malignas. Por la baja frecuencia en nifios y
sintomatologia respiratoria inespecifica, la sospecha diagnostica es habitualmente tardia. EL
tratamiento de eleccion en la mayoria de ellos es la reseccion quirdrgica abierta, sin embargo, la
remocion endoscopia podria estar indicada es casos muy seleccionados con histologia benigna y

de localizacion accesible.
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ABSTRACT

Tracheobronchial tumors are extremely rare in children and include benign and
malignant lesions. Due to the low frequency in children and nonspecific respiratory symptoms,
diagnostic suspicion is usually late. The treatment of choice in most of them is open surgical
resection, however, endoscopy removal could be indicated in highly selected cases with benign

histology and accessible location.

Keywords: Tracheal tumors, bronchial tumors, bronchial carcinoid, airway tumors, subglottic

hemangioma, mucoepidermoid carcinoma.

Clasificacion de los TTBP

En la via aérea existen dos grandes gru-
pos de tumores, los extrinsecos y los intrinse-
cos. Los tumores extrinsecos son aquellos que
tienen su origen fuera del arbol tragueo bron-
quial y que por cercania comprimen o pueden
infiltrar la via aérea. Estos tumores extrinsecos
pueden estar localizados en la region cervical,
toracica y mediastino. Por lo general son en un
70% de histologia maligna y benignos un 30%.

Los tumores tordcicos localizados en el

Tabla 1. Lesiones tumorales de via aérea (quistes, papilomas, tumores solidos y lesiones vasculares).

Tumores Benignos (98%)

Tumores Malignos (2%)

Papilomatosis laringea

Carcinoide

Quistes mucosos

Carcinoma mucoepidermoide

Hemangioma subglético

Carcinoma de celular gigantes

Granulomas

Malformaciones de linféticos

Malformaciones vasculares

Tumor de células granulosas

Lipoblastoma (Figura 3)

Histiocitoma

Hamartoma

Hamartoma condroide (Figura 4)

Neurofibroma

Rabdomioma benigno (Figura 5)

Tumor miofibroblastico (histiocitoma, pseudotumor
inflamatorio, granuloma de células plasméticas, plasmocitoma)

mediastino y que con mayor frecuencia com-
prometen la via aérea por vecindad con com-
presion o infiltracion, son en su mayoria de ori-
gen neurogénico 38%, linfomas 18%, sarcomas
15%, tumores de células germinales 8%, otros
como timomas, lipomas, hemangiomas 22%
(9).

Enlaregion cervical, los tumores que ma-
yoritariamente comprimen son en un 85% de
histologia benigna como teratomas, higromas
quisticos, hemangiomas, hamartomas y quis-
tes del timo. Menos frecuente son las lesiones
malignas en el cuello (15%) siendo los princi-
pales: linfomas, rabdomiosarcoma y tumores
malignos del tiroides.

Tumores Intrinsecos de la via aérea.

Si consideramos el universo de todas las
lesiones tumorales intrinsecas de la via aérea
(papilomas, hemangiomas (Figura 1), granulo-
mas (Figura 2), malformaciones linfaticas quis-
tes y tumores sélidos) el 98% corresponden a
lesiones benignas y solo un 2% a lesiones ma-
lignas (Tabla 1).

En cambio, si consideramos solamente
a los tumores solidos traqueobronquiales in-
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trinsecos primarios sin incluir a lesiones vas-
culares, quisticas o linfaticas, el porcentaje de
lesiones malignas es cercana al 62 %, y el 38
% corresponden a tumores benignos (Tabla 2).

Esto quiere decir que, frente a un tumor
solido del arbol laringo traqueobronguial, la
probabilidad que corresponda a una histologia
maligna es relevante (62%).

Presentacion Clinica

La baja frecuencia en nifios, sintomatolo-
giarespiratoriainespecifica y falta de sospecha
clinica, determinan que el diagnostico de las
lesiones tumorales de via aérea sea general-
mente tardio. Los sintomas obstructivos recién
aparecen cuando la obstruccion del lumen
de la via aérea es igual 0 mayor a 50%, lo que
determina también el retraso en el diagndsti-
co. La manifestacion clinica mas frecuente es
inespecifica, con presencia de signologia res-
piratoria obstructiva, estridor, dolor toracico y
hemoptisis (8).

La tos esun sintoma frecuente y se debe
fundamentalmente a la irritacién de la muco-
Sa y acumulacion de secreciones asociada a
estenosis del lumen por crecimiento tumoral.
Atelectasia completa o parcial es un signo fre-
cuente en pacientes con lesiones obstructivas
localizadas en los bronquios.

La presencia de hemoptisis es infrecuen-
te, corresponde a un sintoma que orienta auna
lesion de caracter maligno que produce ulcera-
cion de lamucosa.

Tumores mas frecuentes del arbol traqueo-
bronquial

El hemangioma subglotico (Figura 1) es
un tumor vascular congénito benigno com-
puesto por células endoteliales. Caracteristi-
camente se localizan en la pared posterolateral
izquierda del espacio subglético. Con menos
frecuencia son bilaterales.

Predominan en el sexo femenino y es
frecuente a asociacion a hemangiomas cu-
taneos de cara, cuello y cuero cabelludo. El
patrén de crecimiento es conocido, tienen una
fase de crecimiento rapido o proliferativa entre
el 2 mes de vida hasta los 6 a 10 meses, luego
una fase de estabilizacién con detencién del
crecimiento y finalmente una fase de involu-
cion lenta después del 1afio. Son generalmen-
te sintomaticos entre el mes de vida hasta el
aflo. Caracteristicamente el estridor es bifasico.
Eltratamiento de eleccion en la actualidad es el
uso de propanolol. Se produce rapida regresion
una vez iniciado el tratamiento (10).

Los tumores traqueobronquiales (TTB)
primarios tienen un amplio rango de tipos his-
toldgicos. Si excluimos a las lesiones papilo-
matosas y tumores vasculares y consideramos

Figura 1. Hemangioma subglético (flechas ne-
gras) de localizacion posterolateral izquierdo
del espacio subglético. Extirpacion a través de
cirugia abierta.

Figura 2. Granuloma supraostomal gigante
(flecha negra). La lesion se localiza primaria-
mente alrededor del lumen ostomal y ha cre-
cido hacia cefélico emergiendo por la laringe.
Aritenoides sefialado con flechas amarillas.

Tabla 2. Tumores sélidos intrinsecos primarios de via aérea.

Benignos (38%) Malignos (62%)

Tumor de células granulosas Carcinoide

Lipoblastoma Carcinoma mucoepidermoide
Histiocitoma Carcinoma de celular gigantes
Hamartomas Leiomiosarcoma

Hamartoma condroide Rabdomiosarcoma
Neurofibroma

Rabdomioma

Tumor miofibrobldstico

Lipoblastoma

Figura 3. Lipoblastoma traqueal (flecha amari-
lla) en una nifia de 3 afios. Seccion bajo primer
anillo traqueal (flecha negra). La lesion infiltra la
pared posterior de laringe, traquea y pared de
esofago. Fue necesario una reseccion cricoidea
parcial, 3 anillos traqueales mas pared de es6-
fago para su extirpacion completa.

solamente a los tumores sélidos primarios tra-
queo- bronquiales podriamos sefialar que el
tumor carcinoide, (Figura 6), es el mas frecuen-
te en nifios (64%), (7,8, 11,12,13,14). Estos tumo-
res carcinoides se originan en las células de
Kulschitzky que se encuentran en la capa basal
del epitelio bronquial. Se clasificados en tipicos
(10 %) y atipicos (90 %), de acuerdo al indice de
mitosis y la presencia 0 ausencia de necrosis.
EL 75% se localizan en los bronquios y un 25 %
se distribuye entre laringe y traquea. El aspecto

Figura 4. Hamartoma condroide (flechas ne-
gras) en una nifia de 2 meses. Tumor beningo
localizado en la faringe y que comprime laringe
provocando estridor y obstruccion respiratoria.
(imagen cortesia de Dra. Melissa Avelino. Uni-
versidad federal de Goias. Brazil).

endoscapico es caracteristicamente un nédulo
rojizo, polipoideo, altamente vascularizado, en
el centro del bronquio (Figura 7).

Los carcinomas mucoepidermoides (Fi-
guras 8,9,10) son en frecuencia los segundos
TTBP solidos de histologia maligna (31%), se-
guidos del carcinoma de células gigantes. Se
originan en las glandulas salivares y se clasifi-
can en bajo, medio v alta grado de malignidad
basado en el indice mitctico. Se localizan mas
frecuentemente en traquea y bronquios. El
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Figura 5. Tumor Rabdomioma benigno (fle-
chas negras) de laringe en una nifa de 6 afios.
Consulta por estridor y aumento de volumen
cervical.

tratamiento de eleccion es la reseccion abierta
dado que se ha reportado mayor incidencia de
recidiva en extirpaciones por via endoscépica
(15,16).

El tumor de células granulosas es un
tumor benigno, se origina en las células de
Schwann, se localiza frecuentemente en tra-
quea y bronquios.Solamente un 10 % se en-
cuentra en laringe (17,18)

El tumor miofibroblastico inflamatorio
(Figura 11) también denominado pseudotumor
inflamatorio, se caracterizan por células fu-
siformes miofibrobldsticas, linfocitos, células
plasmdticas y eosindfilos. Se localiza frecuen-
temente en la trdquea superior y representa el
63 % de los tumores sdlidos benignos y 10 % de
todos los tumores TB. Sibien es considerado un
tumor inflamatorio benigno, se han reportado
metdstasis. La cirugia resectiva abierta es de
eleccion, sin embargo la remosion endoscopica
es una alternativa viable.

Otros tumores mds raros son los condro-
mas laringotraqueales siendo la reseccién el
tratamiento sugerido.

El lipoblastoma (Figura 3) es un tumor
benigno muy infrecuente. El comportamiento
puede ser localmente agresivo, infiltrando la
pared traqueal posterior y esofago (19).

Diagnostico

La radiologia de térax convencional se
realiza con frecuencia en estos pacientes sin-
tomaticos sin embargo carece de especificidad
diagnostica y solo podria detectar signos indi-
rectos de obstrucciéon como opacidades, ate-
lectasias e hiperinsuflacion.

El estudio de eleccion es la endoscopia
de via aérea flexible y rigida junto a la tomo-
graffa computarizada de tdrax con contraste
endovenoso.

La tomografia permite delimitar la lesion,
definir la extension extra e intraluminal y su re-
lacion con estructuras vasculares adyacentes.
La resonancia nuclear magnética de cuerpo

Figura 6. Tomografia de térax. Se muestra
imagen redondeada en bronquio intermediario
derecho (flecha roja). Varén de 9 afios de edad.
Presenta hemoptisis. Biopsia tumoral compati-
ble con carcinoide bronquial. Se realiza cirugia
resectiva del tumor con segmento de bronquio
afectado y anastomosis bronquial terminoter-
minal.

Figura 8. Carcinoma epidermoide (flechas ne-
gras) localizado en bronquio fuente izquierdo
(flecha amarilla). Pacte de 10 afios. Se realizd
reseccion del tumor con segmento bronquial
mas anastomosis terminoterminal (cortesia Dr.
Michele Torre. Hospital Gaslinni, Italia).

total es también de utilidad, especialmente en
lesiones tumorales malignas con metastasis a
distancia.

El estudio con tomografia por emision de
positrones (PET CT) es una herramienta com-
plementaria de estudio de busqueda de tumo-
res con receptores de somatostatina. El PET
CT, es una técnica metabdlica de imagenes.
Puede detectar metastasis ocultas en el 11% de
los pacientes con lesiones malignas. La cuan-
tificacién de la actividad metabdlica mediante
este estudio estdinfluenciada por el tamafo de
lalesion, los niveles de glucosay el tiempo que
transcurre desde la inyeccion del isétopo.

La evaluacion endoscdpica es esencial.
La fibrobroncoscopia flexible permite explorar,
diagnosticar lesiones mds distales y puede
complementarse con una broncoscopia rigida
para toma de multiples biopsias.

Tratamiento
La reseccion quirdrgica abierta es el tra-
tamiento de eleccién para la mayoria de los

Figura 7. Tumor carcinoide (flecha amarilla) en
bronquio fuente derecho. Bronquio fuente iz-
quierdo (flecha blanca).

Figura 9. Carcinoma Mucoepidermoide. Varén
de 14 afios. Se observa tumor (flechas rojas)
redondeado en bronquio fuente izquierdo.

Figura 10. Carcinoma mucoepidermoide (fle-
chas negras) localizado en la carina. Varén de 12
anos. Presento hemoptisis. EL tumor y la carina
fueron resecados en ECMO. (cortesia Dra Diana
Romero, Colombia).

Figura 11. Tumor miofibroblasto inflamatorio
(flecha blanca) localizado en traquea media.
Varon de 10 afios.
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tumores solidos traqueobronquiales. La resec-
cion endoscopica esta indicada en selecciona-
dos tumores de histologia mayoritariamente
benigna, pequefios, pediculados y que no infil-
tran la pared traqueal.

La radioterapia y quimioterapia esta indi-
cada solamente en recidivas de tumores ma-
lignos.

CONCLUSIONES

Los tumores traqueo bronquiales son
muy infrecuentes en pediatria y pueden ser be-
nignos y malignos. Generalmente la sospecha
diagnostica es habitualmente tardia. El trata-
miento de eleccion en la mayoria de ellos es la
reseccion quirdrgica abierta.
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