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RESUMEN

El rabdomiosarcoma es el tumor maligno de partes blanda de aparicion mas
frecuente en pacientes pediatricos, aunque su localizacion en el arbol biliar en la
nifnez es muy rara. Se presenta un paciente masculino, de cinco afos de edad, a
quien se le diagnosticé un rabdomiosarcoma hepatico dos afos atras a partir de
la palpacion de una gran masa abdominal de unos 20 cm. El paciente recibio
radioterapia citorreductora, con lo que se pudo precisar su dependencia de la

parte derecha del I6bulo caudado del higado, con un pediculo de 2 cm. Se opero
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posteriormente, con extirpacion completa de la lesion, sequido de radio y
quimioterapia. Ocho meses mas tarde presentd clinica de ictericia obstructiva
con colangitis y dolor abdominal difuso. Se realizé colangiopancreatografia
retrégrada endoscépica (CPRE) que mostré estenosis de aspecto maligno de la
via biliar principal por debajo de la confluencia de los conductos hepaticos y
arbol biliar dilatado por encima. Se realizé esfinterotomia y se coloco
endoprétesis tipo pig-tail simple de 7 fr y 5 cm de largo. Se tom6 muestra
citologica mediante cepillado, y el estudio histoldgico confirmo el diagndstico de
rabdomiosarcoma. Aunque se logré mejoria del cuadro ictérico y se indico
tratamiento oncoldgico segun el protocolo establecido, el paciente fallecio 3
meses después. La recidiva tumoral en el arbol biliar constituyé el principal
factor presente en este paciente que se relaciond con la baja sobrevida, a pesar
de la quimiosensibilidad del tumor. La CPRE, con sus técnicas afines, mostro ser
un procedimiento util en un paciente de dificil manejo por su edad y complejidad
diagndstica y quirurgica.

Palabras clave: rabdomiosarcoma; colangiopancreatografia retrégrada

endoscopica; via biliar; tumor.

ABSTRACT

Rhabdomyosarcoma is the most common malignant soft tissue tumor in
pediatric patients, although its location in the biliary tree in childhood is very rare.
We present a five-year-old male patient who was diagnosed with hepatic
rhabdomyosarcoma two years ago based on palpation of a large abdominal
mass measuring about 20 cm. The patient received cytoreductive radiotherapy,
which determined his dependence on the right part of the caudate lobe of the
liver, with a 2 cm pedicle. He subsequently underwent surgery, with complete
removal of the lesion, followed by radio and chemotherapy. Eight months later he
presented symptoms of obstructive jaundice with cholangitis and diffuse
abdominal pain. Endoscopic retrograde cholangiopancreatography (ERCP) was
performed, which showed malignant-looking stenosis of the main bile duct
below the confluence of the hepatic ducts and a dilated biliary tree above. A

sphincterotomy was performed and a simple 7-fr, 5-cm-long pig-tail
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endoprosthesis was placed. A cytological sample was taken by brushing, and the
histological study confirmed the diagnosis of rhabdomyosarcoma. Although
improvement in the jaundiced condition was achieved and oncological treatment
was indicated according to the established protocol, the patient died 3 months
later. Tumor recurrence in the biliary tree was the main factor present in this
patient that was related to low survival, despite the chemosensitivity of the
tumor. ERCP, with its related techniques, proved to be a useful procedure in a
patient who is difficult to manage due to his age and diagnostic and surgical
complexity.

Keywords: rhabdomyosarcoma; endoscopic retrograde

cholangiopancreatography; biliary tree, tumor.
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Introduccion

El rabdomiosarcoma es un tumor raro, pero su localizacion en la via biliar resulta
ser de la mas frecuente en los nifios. En todos los casos que hasta el momento
se han reportado, esta neoplasia se ubica en el conducto biliar comun y en los
hepaticos. Suelen aparecer entre los 3 y 4 afos de edad y la forma de
presentacion clinica mas frecuente es el ictero obstructivo con sus sintomas
acompanantes.(- 2 El diagndstico por imagenes resulta ser muy dificil y se les
llega a confundir con quistes coledocianos, por lo que casi siempre se hace
durante el acto quirurgico. La primera descripcion del rabdomiosarcoma de las

vias biliares fue hecha por Wilks y Moxon en el afio 1875.)

Presentacion del caso
Se trata de un paciente masculino, de cinco anos de edad, 111 cm de estatura 'y
19 kg de peso, ingresado en el Hospital Pediatrico Cinico-Quirurgico William

Soler de La Habana, con una historia de ictericia obstructiva y dolor abdominal.
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Este nino tenia el antecedente de haber ingresado dos afnos antes con una gran
masa tumoral abdominal de unos 20 cm de diametro, que mediante una biopsia
percutanea se confirmd que se trataba de un rabdomiosarcoma. En esa
oportunidad recibio tratamiento con radioquimioterapia por casi un ano, con lo
que se logro una notable reduccién de la masa tumoral. hasta unos seis cm, lo
que posibilitd, mediante tomografia, ubicar su origen en la parte derecha del
I6bulo caudado del higado, con un pediculo de dos cm y en intimo contacto con
el duodeno, mesocolon, vesicula biliar y colon transverso, sin llegar a infiltrarlos.
Fue intervenido quirdrgicamente y se realizo reseccion del tumor y del I6bulo
caudado del higado. Después del tratamiento neoadyuvante el paciente se
mantuvo asintomatico y con buen estado general por un periodo de
aproximadamente ocho meses.

La presencia de ictericia obstructiva, con signos de colangitis, condiciono la
indicacion de una colangiopancreatografia retrégrada endoscépica (CPRE), la
cual fue realizada en el Centro Nacional de Cirugia de Minimo Acceso. En esa
oportunidad se detectd al examen fisico un tinte ictérico verdinico en piel y
mucosas, con huellas de rascado, sobre todo en las extremidades. Habia
hepatomegalia de unos tres cm por debajo del reborde costal.

Los examenes hemoquimicos mostraban una elevacion considerable de las
enzimas de colestasis (GGT y FA), LDH, hiperbilirrubinemia a expensas de la
fraccion directa y un coagulograma completo, con el tiempo de protrombina y
tromboplastina prolongados. Los estudios imagenoldgicos (ultrasonido vy
tomografia abdominal contrastada) mostraron dilatacion de las vias biliares
intrahepaticas, sin la presencia de masa tumoral.

La CPRE se realizé bajo anestesia general orotraqueal con un duodenoscopio de
adulto marca Olympus TJF-240 e instrumental afin, con el objetivo de hacer
diagndstico y tratamiento consecuente. Previamente fueron corregidas las
alteraciones de la coagulacion con infusion de plasma fresco, concentrado de
plaquetas y vitamina K (fitomenadiona) por via parenteral. El colangiograma
mostrd una estenosis de aspecto maligno de la via biliar principal a nivel del
conducto hepatico comun, con dilatacion por encima del resto del arbol biliar. Se

realizo esfinterotomia y seguidamente se procedio a tomar muestra de tejido con
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un cepillo en el sitio de la estenosis. Sobre una guia hidrofilica se colocé una
endoprétesis tipo pig-tail simple, de diametro de 7 fry 5 cm de largo, que mostré
la salida de bilis de estasis. (Figuras 1y 2) El resultado de la citologia fue un

rabdomiosarcoma de la via biliar.

- o

Fig. 1- Secuencia de imagenes de la CPRE para el diagndstico.
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Fig. 2- Secuencia de imagenes de la CPRE con la conducta terapéutica.

La evolucion del cuadro ictérico fue satisfactoria: desaparecieron los sintomas y
se normalizaron todos los parametros hemoquimicos dependientes de la funcion
hepatica. Se reinstaurd el tratamiento oncoldgico, pero el paciente fallecio tres

meses después.

Discusion

Esta comunicacion constituye el primer reporte en Cuba de la recidiva de un
rabdomiosarcoma en la via biliar a partir de uno primario de localizacion
hepatica. En la literatura revisada, hay solo tres casos de rabdomiosarcoma de la
via biliar reportados en el pais y ninguno de ellos es considerado una recidiva.®

Este paciente se encontraba dentro del rango de edad de aparicion de este
tumor, que suele ser entre los 3 y 5 anos. Se ha comunicado su ligero predominio
en varones. Segun el Anuario Estadistico de Salud del Ministerio de Salud
Publica del ano 2017, los tumores constituyen la segunda causa de muerte en el

grupo de edad entre 4y 15 afios.®
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La lesion recidivante en la via biliar tuvo una presentacion clinica con ictericia
como signo clinico predominante, la cual suele estar presente en el 60 % a 80 %
de los pacientes. Este signo constituyo el elemento clinico principal en el caso
notificado por Mathew.(® Sin embargo, el antecedente de reseccion completa del
tumor y una aparente buena respuesta al tratamiento oncoldgico hicieron que se
pensara en la litiasis coledociana como causa probable, y asi llegé a la
realizacion de la CPRE. La ultrasonografia y la tomografia no aportaron datos de
interés y la colangiorresonancia magnética no estaba disponible en ese
momento. En los casos que comunican Gabor(® y Elwahab® se presentaron
casos que, ante la falta de una imagenologia consistente con un coledococele, la
sospecha clinica fue de litiasis coledociana. Esta situacién se produce
comunmente en la practica clinica, ya que la diferenciacion entre ambos resulta
dificil, ain durante el examen anatomopatoldgico, sobre todo si no se disponen
de modernas técnicas de inmunohistoquimica. Los hallazgos clinicos y de
laboratorio aportan poco a la diferenciacion, ya que suelen ser los mismos como
generalidad.®

Hay consenso en que el abordaje de estos pacientes debe ser interdisciplinario y
dentro de este enfoque destaca la realizacion de la CPRE.("29 Himes report6 un
caso en el que la CPRE constituyo una alternativa a la cirugia para el alivio de la
sintomatologia del enfermo.('9 Sin embargo, recidiva tumoral contribuyo al
desenlace fatal de este enfermo.

La CPRE se mostro como un procedimiento que ayudd a establecer el
diagndstico de certeza y a paliar los sintomas que propiciaron un periodo de

mejoria clinica del paciente.
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