Cartas al Editor

Rabdomiosarcoma de
vias biliares como causa
de ictericia obstructiva

Sr. Editor:

El rabdomiosarcoma es la neoplasia de partes blandas mas
frecuente en la infancial. Representa alrededor del 8% de todos
los canceres en ninos menores de 15 afios®. Entre los tumores
solidos extracraneales en la infancia, el rabdomiosarcoma es la
tercera neoplasia mas frecuente, tras el neuroblastoma y el tu-
mor de Wilms. El tumor es ligeramente mas comun en nifios
que en ninas. Presenta dos etapas cronolégicas de mayor inci-
dencia: la primera entre el primero y el séptimo afio de vida y
la segunda durante la adolescencia. Su localizacion en vias bilia-
res extrahepdticas es muy rara. El rabdomiosarcoma de vias bi-
liares es una causa rara de obstruccion biliar en los ninos; no
obstante, es la causa mds comun de ictericia obstructiva por
una neoplasia’.

El interés del rabdomiosarcoma de vias biliares radica en el
hecho de que es poco conocido, y que puede confundirse pre-
operatoriamente con un quiste de colédoco*>, puesto que su
sintomatologia e imdgenes radiolégicas son superponibles.

Presentamos el caso de una nina de 3 anos con ictericia obs-
tructiva secundaria a un rabdomiosarcoma embrionario de via
biliar que fue diagnosticado preoperatoriamente de quiste de
colédoco.

Nina de 3 anos de edad sin antecedentes personales ni familiares
de interés, que presenta un cuadro de 3 semanas de evolucion de
dolor y distension abdominal, febricula y finalmente fiebre, ictericia
progresiva, heces acélicas y orinas coluricas.

En la exploracion al ingreso sélo destacaba la intensa ictericia
cutaneomucosa y el abdomen distendido, doloroso a la palpacion y
con escasa peristaltica.

En las pruebas complementarias realizadas encontramos: hemo-
grama con neutrofilia relativa, hemoglobina 11,6 g/dl, hematécrito
33 %, plaquetas 380.000 wl; VSG 81 mm/h; ferritina 172 wg/l; perfil
bioquimico basico y renal normales; GOT 54 U/l, GPT 31 U/I. Habia
un claro patron de colestasis con la GGT muy elevada, 411 U/l e hi-

Figura 1. TC de abdomen: dilatacion de la via biliar in-
trabhepadtica, visualizandose una imagen redon-
deada de mayor densidad que la vesicula biliar
que desplaza la arteria hepdtica.
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perbilirrubinemia a expensas de bilirrubina directa (bilirrubina to-
tal/bilirrubina directa 12,6/11,3 mg/dD.

Se realiza una tomograffa computarizada (TC) de abdomen que
pone de manifiesto una dilatacion de la via biliar intrahepatica, vi-
sualizdndose una imagen redondeada de mayor densidad que la
vesicula biliar que desplaza la arteria hepatica (fig. 1). La colangio-
rresonancia realizada mostr6 una dilatacion fusiforme del hepato-
colédoco, visualizindose un defecto de replecion intraluminal en el
colédoco distal, que ocasiona obstruccion y dilatacion retrégrada
de la via biliar (fig. 2).

El diagnéstico de sospecha fue de quiste de colédoco, con este
diagnéstico se interviene quirtrgicamente; pero en la laparotomia se
descubre una masa solida y se realiza biopsia intraoperatoria que
es informada como tumor de células pequenas y redondas. Se pro-
cede a la colocacion de catéter venoso central. El estudio de exten-
sion realizado fue negativo: gammagrafia con #Tc, TC de térax y
aspirado y biopsia de médula 6sea.

Tras la confirmacion histologica de rabdomiosarcoma embriona-
rio, siendo las ©(2;13) y t(1;13) negativas, se inicia tratamiento qui-
mioterdpico preoperatorio segtn el protocolo IRS-V (The Intergroup
Rbhabdomyosarcoma Study-V) para riesgo intermedio, administran-
dose ciclos de vincristina semanal, actinomicina D y ciclofosfamida
cada 21 dias (régimen VAC). Tras 14 ciclos se consigue una muy
buena respuesta parcial. En la TC se observa una dilatacién del co-
lédoco en su porcion distal y una estructura solida compatible con
restos de la tumoracion que habia experimentado una importante
reduccion de su tamano; se decide control local de la enfermedad
con cirugia. Se realiza exéresis completa de la tumoracién con re-
composicion de la via biliar mediante hepaticoyeyunostomia y del
transito intestinal mediante anastomosis en Y de Roux. El informe
histolégico de la pieza extirpada nos confirma la ausencia de es-
tructuras neoplasicas residuales, por lo que se decide continuar tra-
tamiento quimioterapico hasta completar 40 semanas y no adminis-
trar radioterapia. Actualmente esta 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 misculo esquelético!. Es el sar-
coma de partes blandas mis frecuente en la infancia.

Su localizacién en la via biliar extrahepatica es extremada-
mente rara, menos de un 1% de los casos®. El tipo histolégico

Figura 2. Colangiorresonancia: dilatacion fusiforme del
hepatocolédoco, visualizdndose un defecto de
replecion intraluminal en el colédoco distal,
que ocasiona obstruccion y dilatacion retrogra-
da de la via biliar.
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mds frecuente en esta localizacion es el embrionario, y a veces,
una variante de éste que es el subtipo botrioide. La presentacion
clinica tipica es ictericia obstructiva con o sin distensién abdo-
minal, fiebre y anorexia’. Puede existir extension al higado y al
retroperitoneo o pulmones.

El estdndar de oro del diagnéstico es la biopsia, la cual es
imprescindible. Los rabdomiosarcomas son tumores de células
pequenas, redondas y azules, por lo que el patélogo debera
hacer el diagnéstico diferencial mediante microscopia 6ptica,
microscopia electronica, inmunohistoquimica y estudios de bio-
logia molecular, que cada vez cobran mayor importancia en
cuanto al prondstico.

El diagnéstico radiolégico del rabdomiosarcoma de vias bilia-
res puede hacerse con colangiorresonancia; pero las caracteristi-
cas de la imagen no son especificas, asi en el preoperatorio pue-
de confundirse con frecuencia con un quiste de colédoco?3.

La escasa frecuencia de rabdomiosarcoma de vias biliares ex-
trahepaticas ha impedido el desarrollo de una forma estandari-
zada de tratamiento®. Se pueden obtener buenos resultados te-
rapéuticos sin necesidad de técnicas quirdrgicas agresivas,
gracias a un régimen de poliquimioterapia preoperatorio asocia-
do o no a radioterapia.
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