Presentacion de casos clinicos

Arch Argent Pediatr 2013;111(4):e94-€96 / €94

Rabdomiosarcoma de la via biliar. Presentacion de un caso
Rhabdomyosarcoma of the biliary tree. Case report
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RESUMEN

Se presenta el caso de una paciente de 21 meses con ictericia
recurrente. La consulta inicial se habia realizado debido a
la aparicién de fiebre de origen desconocido, pero después
de 10 dias se observo ictericia, acolia y prurito. Se efectud
una colangipancreatografia retrégrada endoscépica con
esfinterotomia amplia, conlo que selogréla desaparicién delos
sintomas. Unmes més tarde, estos reaparecieron, porlo que, con
sospecha de que se trataba de un quiste del colédoco, se realizé
unanueva colangipancreatografia retrégradaendoscopica para
confirmar el diagndstico y colocar un stent para drenaje de la
viabiliar. Elmaterial obtenido en el estudio se envi6 aanatomia
patolégica y se diagnosticé rabdomiosarcoma embrionario de
la via biliar. Se inici6 tratamiento con quimioterapia segun el
protocolo EpSSGRMS 2005. La nifia no presentaba metéstasis
en el momento del diagnéstico. Complet6 el tratamiento y
hasta la fecha de redaccién de este trabajo, se encontraba libre
de enfermedad.
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SUMMARY

Wepresentagirl 21 months old with recurrentjaundice. Initially
she presented fever of unknown origin but jaundice, white
coloured stools and pruritus were observed 10 days later. She
underwent endoscopic retrograde cholangiopancreatography
with sphincterotomy; symptoms dissapeared. One month later,
symptomscamebackand,suspectingcholedochal cystthepatient
underwent endoscopic retrograde cholangiopancreatography
for diagnostic confirmation and for placement of a biliary
stent. The material obtained was sent for histopathology
study and embryonal rhabdomyosarcoma of the biliary tree
was diagnosed. The patient started chemotherapy following
EpSSGRMS 2005 protocol. There was no evidence of metastasis.
She completed treatment and to the day of this report she is
free of illness.
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INTRODUCCION

El rabdomiosarcoma de la via biliar es un
tumor maligno poco frecuente en pediatria.
Se presenta habitualmente con ictericia
recurrente simulando un quiste del colédoco.
Por este motivo, su diagndstico es casi
siempre intraquirtrgico cuando se sospecha
esta patologia. Sin embargo, es importante el
diagnéstico temprano para el rapido inicio del
tratamiento adecuado.

Se analiza el caso de una nifia con un
rabdomiosarcoma embrionario de la via biliar,
con una presentacion clinica tipica, con el
objetivo de aumentar el indice de sospecha de
esta patologia en los nifios con ictericia recurrente.

CASO CLINICO

Una nina de 21 meses de edad, antes sana,
fue llevada a la consulta por presentar fiebre de
origen desconocido de cinco dias de evolucién.
Con el diagnéstico clinico de sinusitis maxilar se
la medicé con amoxicilina por via oral. Después
de 10 dias de presentar fiebre persistente, se
observé ictericia, coluria, acolia, prurito y
molestias en el hipocondrio derecho, por lo
que se decidi6 su internacion. Los resultados de
laboratorio fueron compatibles con colestasis:
bilirrubina directa 4 mg/dl, bilirrubina indirecta
0,8 mg/dl, TGO 201 U/L, TGP 171 U/L, FAL
5134 U/L, TP 100%, TTPa 34 s, globulos blancos
16200/ mm?, hematocrito 36%). Se realizé ecografia
abdominal y colangiorresonancia (colangio-
RM), en donde se constato la dilatacion de la via
biliar intrahepética y extrahepatica en toda su
extension. En la colangio-RM se observaron, en el
extremo distal del colédoco, pequenias imédgenes
de defecto de relleno compatibles con detritos o
litiasis. Con la sospecha de un quiste del colédoco,
a las 48 horas de estar internada, se realizé una
colangipancreatografia retrégrada endoscépica
(CPRE) con esfinterotomia amplia y se obtuvo
abundante material inflamatorio.

Luego del procedimiento, la paciente present6
una franca mejoria clinica, con desaparicién de los
sintomas y normalizacién de la ecografia y de los
pardmetros de laboratorio.
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Un mes mas tarde, reaparecieron los sintomas
de prurito, ictericia y fiebre. En el laboratorio
se constaté nuevamente un aumento de los
valores de bilirrubina directa y de fosfatasa
alcalina similares a los detectados al inicio de los
sintomas. Con sospecha de colangitis, se internd
nuevamente para repetir la CPRE y luego, en
forma diferida, realizar la cirugia del presunto
quiste del colédoco.

Durante la CPRE se constaté una papila
edematizada con la via biliar dilatada. Se pas6
un balén y canastilla, y se obtuvieron abundantes
membranas blanquecinas y moco. Se envi6
el material a cultivo (que fue positivo para
Escherichia coli) y a anatomia patoldgica.

La paciente present6 una franca mejoria, que
duré so6lo 48 hs, por lo que se decidi6 realizar
la cirugia de reseccién del quiste del colédoco
mediante una hepatoduodenoanastomosis,
la cual se efectud en forma laparoscépica, sin
dificultades. Los sintomas desaparecieron,
la paciente permaneci6 internada y cumplié
el tratamiento antibiético intravenoso como
profilaxis de la colangitis por Escherichia coli.

Se recibié el informe de anatomia patolégica
de la muestra obtenida en la CPRE que fue:
rabdomiosarcoma embrionario de la via biliar.
La histologia y la inmunohistoquimica de la pieza
quirtrgica lo confirmaron (Figura 1).

Se realiz6 la estadificacién tumoral mediante
gammagrafia corporal total con *Tc, tomografia
computarizada de térax y abdomen (Figura 2), y
puncioén bidpsica de la médula 6sea, y se descartd
la presencia de metéstasis a distancia. Se inicié
quimioterapia segun el protocolo EpSSGRMS

FiGura 1. Pared del colédoco con rabdomioblastos
tefiidos con hematoxilina-eosina (izquierda) y anticuerpo
monoclonal para miogenina (MyF4) (derecha) 40x
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2005 con vincristina, actinomicina e ifosfamida.
En la evaluacion realizada después del tercer
ciclo, se observd una franca disminucién de la
masa conocida (remisién parcial). La paciente
fue evaluada por el Servicio de Cirugia, que
determiné que no era factible realizar una
reseccién completa debido a la localizacién
tumoral. Se indicé radioterapia para control local
del tumor y completar los ciclos de quimioterapia
segun protocolo.

DISCUSION

El rabdomiosarcoma es un tumor maligno
de origen mesenquimatico que se presenta con
mas frecuencia en los nifios y adolescentes.
Corresponde al 4% de los canceres en pediatria.
El rabdomiosarcoma con localizacién en la
via biliar corresponde al 0,8% del total de
rabdomiosarcomas diagnosticados.! A pesar de
ser muy raro, es importante destacar que es la
neoplasia maligna mas frecuente en pediatria con
origen en la via biliar.

La mediana de edad de presentacion es de 3
anos y el 75% de los casos ocurren en menores
de 5 anos. Tiene un ligero predominio en los
varones.3

La manifestacién clinica habitual es la
ictericia, que esta presente en 60% a 80% de los
pacientes. Otros sintomas menos frecuentes son
hepatomegalia, fiebre, prurito o dolor abdominal.?
El diagnéstico diferencial mas habitual es el quiste
del colédoco, el cual es mucho mas frecuente que
el rabdomiosarcoma de la via biliar."

La ecografia y la TC de abdomen pueden
mostrar obstruccion con dilatacién de la via

FiGURA 2. TAC de abdomen. Formacién abdominal inferior
al hilio hepitico de 41 mm que comprime parcialmente a la
vena cava inferior
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biliar causada por un tumor sélido que protruye
hacia el tracto biliar.* La colangiorresonancia
es de utilidad para determinar la extension del
compromiso del tracto biliar.

Los estudios por imdgenes rara vez son
concluyentes; pueden mostrar dilatacion de la
via biliar extrahepética, identificar o no la masa
tumoral, y puede confundirse con un quiste
del colédoco (Figura 2).> El diagndstico no es
sencillo y requiere, en la mayoria de los casos,
una laparotomia exploradora con biopsia para
establecerlo.®

La infiltracion de los ganglios regionales o de
metastasis a distancia esta presente en el 25% de
los pacientes en el momento del diagnostico.

El rabdomiosarcoma embrionario es un
tumor altamente quimiosensible y los farmacos
mas utilizados son actinomicina, vincristina,
ciclofosfamida o ifosfamida, con o sin
doxorrubicina.®

La reseccién quirtirgica completa es muy
dificil de realizar y estd en discusién si seria
relevante para el pronéstico. Spunt y cols.,
publicaron, en el afo 2000, una revisién que
incluy6 a 25 pacientes con rabdomiosarcoma de la
via biliar.” En esa serie, s6lo en 6 pacientes se pudo
realizar la reseccién tumoral completa. E1 78% de
los pacientes que no presentaban metastasis a
distancia permanecieron sin enfermedad después
de la cirugia, aun con un residuo tumoral que
no se pudo resecar en la mayoria de los casos.
En otro trabajo més reciente (2009), se concluy6
que cuando el rabdomiosarcoma se localiza en
la ampolla de Vater, la reseccién completa es
técnicamente mas factible de realizar y tendria
relevancia en el pronéstico a largo plazo.®
Cuando la cirugia no puede asegurar el control
tumoral local, se puede realizar radioterapia
como tratamiento local con dosis de 40-50 Gy, de
acuerdo con la masa residual.’

La ausencia de metdastasis a distancia, la
reseccién completa (especialmente considerada
por el denominado Intergroup Rhabdomyosarcoma
Study Group), el tamafio menor de 5 cm y la
edad menor de 10 afios en el momento de la
presentacion son factores que se asocian a mejor
pronéstico. La supervivencia global a los 5 afios
del diagnostico seria de 70% para todo el grupo.’

Dada la complejidad del manejo terapéutico
de estos pacientes, es importante que el
abordaje sea interdisciplinario, y conocida la
quimiosensibilidad del tumor, evitar las cirugias
agresivas iniciales. El tratamiento local puede
completarse con una cirugia diferida, si es factible,
o con radioterapia.®
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