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PALABRAS CLAVE Resumen El rabdomiosarcoma de la via biliar es un tumor raro en nifios. Tiene un pobre
Quiste de colédoco; pronostico, y representa alrededor del 8% de todos los canceres en nifios menores de 15 afos.
Rabdomiosarcoma de El sitio mas comUnmente involucrado incluye cabeza y cuello (36%). Raramente se encuentra
la via biliar en viscera hueca: laringe, bronquios, intestino delgado y tracto biliar, y de manera frecuente

se confunde con quiste de colédoco. A su vez, es el tumor mas frecuente de la via biliar:
representa el 1% de todos los rabdomiosarcomas y aproximadamente el 0,04% de todos los
tumores en nifios. La apariencia radioldgica es similar al quiste de colédoco cuando no existe
extension a drganos vecinos. En la tomografia axial computarizada la densidad de este tumor es
menor que la del higado y semeja un tumor quistico. El objetivo es reportar el caso del Hospital
Infantil de Morelia «Eva Sdmano de Lopez Mateos».

© 2015 ACTEDI. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos los derechos reservados.
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Choledochal cyst;

Rhabdomyosarcoma Abstract Rhabdomyosarcoma (RMS) of the biliary tract is a rare tumour in children. It has a
of the biliary tract poor prognosis, and represents about 8% of all cancers in children younger than 15 years. The

most commonly involved site includes head and neck, with 36%. Rarely found in viscera larynx,
bronchi, small intestine and biliary tract, frequently confused with choledochal cysts, and in
turn is the most common tumour of the bile duct, and represents 1% of all rhabdomyosarcomas,
and about 0.04% of all tumours in children. The radiological appearance is similar to choledochal
cyst when there is no extension to adjacent organs. In computed tomography, the density of
this tumour is less than the liver and resembles a cystic tumour. The aim of the article is to
report the cases in the ‘Eva Samano Lopez Mateos’ Children’s Hospital.
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Introduccion

La primera descripcion del sarcoma de vias biliares fue
hecha por Wilks y Moxon en 1875. El tumor de la via extrahe-
patica es mas frecuente en mujeres y se caracteriza por un
inicio temprano y una sobreviva corta'. Rabdomiosarcoma
se presenta en el 0,4% de todos los tumores en ninos. La
presentacion clinica tipica es ictericia obstructiva. El cua-
dro clinico se caracteriza por ictericia intermitente que se
presenta en el 60-80% de los casos; se acompana de cole-
mia, acolia y hepatoesplenomegalia, lo que ocasiona que
frecuentemente se confunda con hepatitis infecciosa®*. En
la tomografia contrastada se caracteriza por presentarse
macroscépicamente como racimo de uvas; es una masa poli-
poide de aspecto gelatinoso de coloracion gris palido que
involucra la luz de las vias biliares extrahepaticas y obs-
truye el flujo biliar. El interés del rabdomiosarcoma de vias
biliares radica en el hecho de que es poco conocido. La varia-
bilidad clinica, la diversidad histopatologica y la variedad
de los sitios primarios hacen que este tumor sea uno de los
mas complejos de la infancia. Este tipo de tumor se origina
principalmente en el conducto hepatico comln. Rara vez se
diagnostica prequirdrgicamente®*.

Presentacion de caso

Producto de la tercer gesta, con control prenatal a partir del
2.° mes, embarazo con IVU los 5 meses de gestacion, nace
en medio hospitalario por parto vaginal sin complicaciones
perinatales, llora y respira al nacer, PN: 3,250 g, PC: 51 cm,
se egresa. Inmunizaciones: completas para su edad; a su
ingreso se le transfundieron 2 plasmas frescos congelados.
Paciente previamente sano, que inicia 3 semanas previas a
su ingreso con ataque al estado general con hiporexia, aste-
nia y adinamia, ademas de tinte ictérico en conjuntivas,
coluria, sin acolia; una semana después se agrega melena
y fiebre, razén por la que acuden al servicio de urgen-
cias de Hospital Infantil de Morelia «Eva Samano de Lopez
Mateos».

A la exploracion fisica del abdomen se encuentra hepato-
megalia, con 4 cm por debajo del reborde subcostal derecho,
linea media clavicular, y esplenomegalia con 3 cm por debajo
del borde costal. Se realiza tomografia contrastada de abdo-
men (figs. 1-4). Datos de laboratorio al ingreso: hb 7,57;
leucos: 8.100; plaqg: 511; Na: 127; k: 3,78; BT: 8,5; BD:
5; TGO: 175; TGP: 150; FA: 1.750; TP: 16; TPT: 54. Perfil
viral negativo. Ac anti-AG de sup. hepatitis B. Ac anti hepa-
titis C negativos, para hepatitis.

Durante su evaluacion se diagnosticd probable quiste de
colédoco tipo 1b. Se realiza abordaje, donde se encuentra
dilatacion de colédoco fusiforme, se diseca y se procede
a realizar hepatoduodenoanastomosis terminolateral con
monocryl 2-0.

El reporte de histopatologia reporté un sarcoma
botrioides (rabdomiosarcoma embrionario) en colédoco.
Hiperplasia linforreticular en ganglios linfaticos abdomina-
les. Se egresa a la paciente tolerando la via oral, sin drenaje,
se refiere a la paciente a oncologia para continuar con
manejo.

Figura 1 Tomografia contrastada de abdomen. Se observa
triada portal, pancreas con ligero aumento de tamano.

Figura2 TAC contrastada con dilatacion de la via biliar extra-

hepatica.
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Figura 3  Reconstruccion en corte coronal con dilatacion de
16,6 mm en corte transverso.

Discusién

El rabdomiosarcoma de la via biliar es un tumor raro en
ninos. De pobre pronostico, representa alrededor del 8% de
todos los canceres en nifios menores de 15 afos’. El sitio
mas comUnmente involucrado incluye cabeza y cuello (36%)
y el tracto genitourinario (vejiga, prostata, vagina y utero)
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Figura 4 Reconstruccion con lesion en forma de racimo de
uvas de 48,2 mm.

(23%)*®. Menos frecuentemente se puede originar en los
miembros superiores e inferiores (17%) o en el tronco
(8%). Muchas veces se confunde con quiste de colédoco'?,
y a su vez es el tumor mas frecuente de la via biliar,
representando el 1% de todos los rabdomiosarcomas y apro-
ximadamente el 0,04% de todos los tumores en nifios'?"2,
La apariencia radiologica es similar al quiste de colédoco
cuando no existe extension a dérganos vecinos. Presenta 2
etapas cronoldgicas de mayor incidencia: la primera entre
el primero y el séptimo ano de vida, y la segunda durante la
adolescencia. Su incidencia en las vias biliares extrahepati-
cas es muy rara'*¢,

El tumor relacionado con el quiste de colédoco es el
colangiocarcinoma, y es extremadamente raro un quiste
de colédoco con histologia de rabdomiosarcoma; solo exis-
ten unos pocos pacientes reportados en la literatura®'°.
La presentacion clinica tipica es ictericia obstructiva con
o sin distension abdominal, fiebre y anorexia; puede exis-
tir extension al higado y al retroperitoneo o pulmones. El
cuadro clinico se caracteriza por ictericia intermitente que
se presenta en el 60-80% de los casos, se acompafha de
colemia, acolia y hepatoesplenomegalia, lo que ocasiona
que frecuentemente se confunda con hepatitis infecciosa.
Otros sintomas incluyen fiebre, nauseas, anorexia y vomitos.
Generalmente la ictericia se refleja con elevacion moderada
de bilirrubinas directas e indirectas. Puede estar elevada la
fosfatasa alcalina y TGO'%"6,

En la tomografia axial computarizada la densidad de
este tumor es menor que la del higado y semeja un tumor
quistico. Las calcificaciones son raras. La mayoria de los rab-
domiosarcomas del area hepatobiliar son del tipo botrioide o
embrionario. Se caracteriza por presentarse macroscopica-
mente como racimo de uvas: una masa polipoide de aspecto
gelatinoso de coloracion gris palido que involucra la luz de
las vias biliares extrahepaticas y obstruye el flujo biliar'°.
A pesar de que el sarcoma botrioide se asocia en un 95% a
5 afos de sobrevida, hay ciertas localizaciones que se aso-
cian a un pronostico reservado o pobre, como es el de
localizacion del arbol biliar. EL tipo histologico mas frecuente
en esta localizacion es el embrionario, y a veces una variante
de este, que es el subtipo botrioide’®. Morfologicamente,
la distincion entre el sarcoma embrionario indiferenciado
del higado y un rabdomiosarcoma de la via biliar puede

ser incierta debido a algunas similitudes patologicas com-
partidas. El estandar del manejo es la reseccion quirirgica
con quimioterapia adyuvante'®'%. Hay diseminacion local o
a los ganglios linfaticos regionales, peritoneo y omento en
hasta el 30% de los casos. Las metastasis a distancia incluyen
higado, retroperitoneo y pulmones. A pesar de los avances
en la tumorogénesis, la estatificacion de riesgo y el trata-
miento multimodal, el prondstico a corto y a largo plazo
continua siendo pobre. La tasa de supervivencia a un afo es
del 36%'°.

Conclusion

El rabdomiosarcoma es un tumor raro, y por lo tanto el diag-
nostico preoperatorio es sumamente dificil. El tratamiento
se enfoca a la reseccion, estatificacion y tratamiento con
radioterapia y quimioterapia en estadios tempranos para la
sobrevida. Sin embargo, la mayoria de los casos se encuentra
fuera de manejo quirlrgico curativo, por lo que es impor-
tante el reporte de casos como este.
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