
Cartas al Editor

270 An Pediatr (Barc). 2006;65(3):266-74

Rabdomiosarcoma de 
vías biliares como causa 
de ictericia obstructiva

Sr. Editor:

El rabdomiosarcoma es la neoplasia de partes blandas más

frecuente en la infancia1. Representa alrededor del 8% de todos

los cánceres en niños menores de 15 años2. Entre los tumores

sólidos extracraneales en la infancia, el rabdomiosarcoma es la

tercera neoplasia más frecuente, tras el neuroblastoma y el tu-

mor de Wilms. El tumor es ligeramente más común en niños

que en niñas. Presenta dos etapas cronológicas de mayor inci-

dencia: la primera entre el primero y el séptimo año de vida y

la segunda durante la adolescencia. Su localización en vías bilia-

res extrahepáticas es muy rara. El rabdomiosarcoma de vías bi-

liares es una causa rara de obstrucción biliar en los niños; no

obstante, es la causa más común de ictericia obstructiva por

una neoplasia3.

El interés del rabdomiosarcoma de vías biliares radica en el

hecho de que es poco conocido, y que puede confundirse pre-

operatoriamente con un quiste de colédoco4,5, puesto que su

sintomatología e imágenes radiológicas son superponibles.

Presentamos el caso de una niña de 3 años con ictericia obs-

tructiva secundaria a un rabdomiosarcoma embrionario de vía

biliar que fue diagnosticado preoperatoriamente de quiste de

colédoco.

Niña de 3 años de edad sin antecedentes personales ni familiares

de interés, que presenta un cuadro de 3 semanas de evolución de

dolor y distensión abdominal, febrícula y finalmente fiebre, ictericia

progresiva, heces acólicas y orinas colúricas.

En la exploración al ingreso sólo destacaba la intensa ictericia

cutaneomucosa y el abdomen distendido, doloroso a la palpación y

con escasa peristáltica.

En las pruebas complementarias realizadas encontramos: hemo-

grama con neutrofilia relativa, hemoglobina 11,6 g/dl, hematócrito

33%, plaquetas 380.000 �l; VSG 81 mm/h; ferritina 172 �g/l; perfil

bioquímico básico y renal normales; GOT 54 U/l, GPT 31 U/l. Había

un claro patrón de colestasis con la GGT muy elevada, 411 U/l e hi-

perbilirrubinemia a expensas de bilirrubina directa (bilirrubina to-

tal/bilirrubina directa 12,6/11,3 mg/dl).

Se realiza una tomografía computarizada (TC) de abdomen que

pone de manifiesto una dilatación de la vía biliar intrahepática, vi-

sualizándose una imagen redondeada de mayor densidad que la

vesícula biliar que desplaza la arteria hepática (fig. 1). La colangio-

rresonancia realizada mostró una dilatación fusiforme del hepato-

colédoco, visualizándose un defecto de repleción intraluminal en el

colédoco distal, que ocasiona obstrucción y dilatación retrógrada

de la vía biliar (fig. 2).

El diagnóstico de sospecha fue de quiste de colédoco, con este

diagnóstico se interviene quirúrgicamente; pero en la laparotomía se

descubre una masa sólida y se realiza biopsia intraoperatoria que

es informada como tumor de células pequeñas y redondas. Se pro-

cede a la colocación de catéter venoso central. El estudio de exten-

sión realizado fue negativo: gammagrafía con 99Tc, TC de tórax y

aspirado y biopsia de médula ósea.

Tras la confirmación histológica de rabdomiosarcoma embriona-

rio, siendo las t(2;13) y t(1;13) negativas, se inicia tratamiento qui-

mioterápico preoperatorio según el protocolo IRS-V (The Intergroup

Rhabdomyosarcoma Study-V) para riesgo intermedio, administrán-

dose ciclos de vincristina semanal, actinomicina D y ciclofosfamida

cada 21 días (régimen VAC). Tras 14 ciclos se consigue una muy

buena respuesta parcial. En la TC se observa una dilatación del co-

lédoco en su porción distal y una estructura sólida compatible con

restos de la tumoración que había experimentado una importante

reducción de su tamaño; se decide control local de la enfermedad

con cirugía. Se realiza exéresis completa de la tumoración con re-

composición de la vía biliar mediante hepaticoyeyunostomía y del

tránsito intestinal mediante anastomosis en Y de Roux. El informe

histológico de la pieza extirpada nos confirma la ausencia de es-

tructuras neoplásicas residuales, por lo que se decide continuar tra-

tamiento quimioterápico hasta completar 40 semanas y no adminis-

trar radioterapia. Actualmente está viva y libre de enfermedad,

30 meses tras finalizar el tratamiento.

El rabdomiosarcoma es un tumor que surge a partir de células

mesenquimatosas maduras del músculo esquelético1. Es el sar-

coma de partes blandas más frecuente en la infancia.

Su localización en la vía biliar extrahepática es extremada-

mente rara, menos de un 1% de los casos6. El tipo histológico

Figura 1. TC de abdomen: dilatación de la vía biliar in-
trahepática, visualizándose una imagen redon-
deada de mayor densidad que la vesícula biliar
que desplaza la arteria hepática.

Figura 2. Colangiorresonancia: dilatación fusiforme del
hepatocolédoco, visualizándose un defecto de
repleción intraluminal en el colédoco distal,
que ocasiona obstrucción y dilatación retrógra-
da de la vía biliar.
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más frecuente en esta localización es el embrionario, y a veces,

una variante de éste que es el subtipo botrioide. La presentación

clínica típica es ictericia obstructiva con o sin distensión abdo-

minal, fiebre y anorexia7. Puede existir extensión al hígado y al

retroperitoneo o pulmones.

El estándar de oro del diagnóstico es la biopsia, la cual es

imprescindible. Los rabdomiosarcomas son tumores de células

pequeñas, redondas y azules, por lo que el patólogo deberá

hacer el diagnóstico diferencial mediante microscopia óptica,

microscopia electrónica, inmunohistoquímica y estudios de bio-

logía molecular, que cada vez cobran mayor importancia en

cuanto al pronóstico.

El diagnóstico radiológico del rabdomiosarcoma de vías bilia-

res puede hacerse con colangiorresonancia; pero las característi-

cas de la imagen no son específicas, así en el preoperatorio pue-

de confundirse con frecuencia con un quiste de colédoco4,5.

La escasa frecuencia de rabdomiosarcoma de vías biliares ex-

trahepáticas ha impedido el desarrollo de una forma estandari-

zada de tratamiento8. Se pueden obtener buenos resultados te-

rapéuticos sin necesidad de técnicas quirúrgicas agresivas,

gracias a un régimen de poliquimioterapia preoperatorio asocia-

do o no a radioterapia.
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Psoriasis en relación 
con ansiedad, mejoría
marcada tras tratamiento
ansiolítico

Sr. Editor:

La psoriasis vulgar es una enfermedad cutánea crónica cuya

prevalencia es 1-2%. Habitualmente empieza al inicio de la edad

adulta, aunque alrededor del 20 % comienza en la infancia o

adolescencia1,2 (prevalencia en población infanto-juvenil:

0,5-1,3%3). Se manifiesta en brotes caracterizados por placas cu-

táneas eritematosas bien delimitadas, localizadas predominante-

mente en codos, rodillas, zona lumbar y cuero cabelludo, cu-

biertas de escamas superficiales y blanquecinas4.

Aunque tiene carácter hereditario, la etiología de la psoriasis

es multifactorial. La epidermis psoriásica está en estado de “pso-

riasis latente”: sobre ella pueden actuar factores capaces de de-

sencadenar un brote. Entre todos los posibles (activación inmu-

nológica, infecciones, traumatismos, fármacos, baja temperatura,

hepatopatías, neoplasias, alcohol4, etc.), se encuentra el estrés

emocional. Por ello exponemos el caso de un niño con psoriasis

y síntomas de ansiedad.

Se trata de un varón de 3 años y 11 meses tratado en el Depar-

tamento de Dermatología por su primer brote de psoriasis vulgar

infantil de un mes de evolución que es remitido a la unidad de Psi-

quiatría Infantil por alteraciones del comportamiento. Además de

las lesiones cutáneas generalizadas (predominantemente en zonas

de roce), eritematosas, bien delimitadas, cubiertas de escamas

blanquecinas (fig. 1) presentaba ansiedad por separación (llantos,

gritos, enuresis diurna al acudir al colegio), insomnio de concilia-

ción y resistencia a dormir solo. En clase interrumpía y estaba in-

quieto.

Presentaba retraso en la adquisición del lenguaje expresivo y en

el control de esfínteres. Tenía antecedentes de psoriasis en bisa-

buela y abuela materna. Durante la primera consulta mostró agita-

ción psicomotriz, ansiedad por separación hacia su madre, lengua-

je poco comprensible y actitud querulante. En el test de Gessel se

obtuvo un cociente de desarrollo de 55 (bajo) y una edad mental

de 25 meses. Se realizó el diagnóstico de trastorno de ansiedad no

especificado y retraso en el desarrollo del lenguaje expresivo. Se-

guía tratamiento dermatológico tópico con ditranol, calcipotriol, ba-

ños con aceite de enebro, brea vegetal y de hulla y se indicó trata-

miento con clorazepato dipotásico (5 mg/día). Cuatro semanas

después se observó remisión casi total de las lesiones psoriásicas,

mejor rendimiento en el colegio, avance en el desarrollo del len-

guaje y restablecimiento del sueño y apetito. Posteriormente coinci-

diendo con dos acontecimientos vitales personales desarrolló dos

brotes psoriásicos asociados a inquietud psicomotriz, irritabilidad y

crisis de llanto. Remitieron con aumentos temporales de la dosis


