CAsO CLINICO

Rabdomiosarcoma de via biliar
en la infancia, su tratamiento con cirugia
conservadora video-laparoscopica
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La escasa frecuencia del Rabdomiosarcoma del drbol biliar extrahepdtico, ha impedido

Resumen

la estandarizacién de su tratamiento. Se presenta en este trabajo la metodologia

diagnostica y terapéutica aplicada a una paciente de 3 anos de edad, portadora de
dicha patologia. Se pone énfasis en que es el primer paciente tratado por Cirugia Videolapardscopica,
exponiéndose los resultados de la misma . Se discuten los protocelos de tratamiento.
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The rare frequency of biliary rhabdomyosarcoma has impaired development of

Summary

standard treatment. We report our diagnostic modality and therapeutic option in a

three-year-old child with bile rhabdomyosarcoma. This is the first case managed using
video-assisted laparoscopy. We discuss our algorithm of management.

Index words: Rhabdomyosarcoma - Biliary tree - Video assisted laparoscopy

A baixa frequéncia de rabdomiossarcoma da drvore biliar extrahepdtico impediu a

Resumo

estandarizacao de seu tratamento. Apresenta-se neste trabalho a metodologia

diagndstica e terapéutica aplicada a um paciente de 3 anos de idade, portador desta
afeccdo. Poe-se énfase no que é o primeiro paciente tratado por cirurgia videolaparoscopica, expondo-se os
resultados da mesma. Discutem-se os protocolos de tratamento

Palavras chave: Rabdomiossarcoma - Via biliar - Cirurgia video assistida.

EL rabdomiosarcoma (RMS)
es el tumor de partes blandas
mas frecuente en la edad pe-
didtrica, con una frecuencia entre el 4 y 8% de los tu-
mores malignos que se presentan en los nifos y corres-
ponde a un 50% de los sarcomas de partes blandas.
Habitualmente se localiza en cabeza y cuello
(36%), en region genito-urinaria (vejiga, prostata,

Introduccién

vagina y utero) (23%), menos comin en las extremi-
dades (17%) y el tronco (8%). Raramente se encuen-
tra en organos huecos (laringe, bronquio, intestino
y via biliar).

La ubicacion en via biliar ha sido relatada en colé-
doco, conductos extrahepéticos y ampolla de Vater.

En el estudio colaborativo del IRS (Inter Group
Rhabdomyosarcoma Study) se han descripto diez pa-
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cientes (0.8%) de histologia embrionaria y forma
botrioide.

Los signos de presentacion incluyen: ictericia in-
termitente, distension abdominal, sindrome coledo-
ciano, fiebre y pérdida del apetito. No presentaron
diferencias significativas con respecto al sexo. la
edad de presentacion promedio fue de entre 3 y 4
afios, con un rango de 1 a 9, pero el 30% de los casos
se presenté en menores de 5 afios.

El tratamiento del RMS de vias biliares ha sido
controvertido, antiguamente era solo paliativo, lue-
go se comenzé a tratar con duodeno pancreatecto-
mia, derivacion biliodigestiva y tratamiento postope-
ratorio con quimioterapia y radioterapia.

Actualmente la utilizacion de quimioterapia y/o
radioterapia prequirirgica permite una cirugia pro-
gramada y mas conservadora.

Presentamos un paciente donde el uso de la qui-
mioterapia inicial ( protocolo MMT95, SIOP 1996),
permitié una cirugia diferida, luego de la remision
obtenida, permitiendo utilizar los beneficios de la ci-
rugia video-laparoscopica, sin deterioro morfolégico
ni funcional de la via biliar.

Nifia de tres anos de edad
que consulta por sindrome
coledociano de siete dias de
evolucion. Ingresé con: ictericia generalizada, hepa-
tomegalia (11.5 cm. de altura), parametros de creci-
miento en percentilos adecuados.

Los estudios de laboratorio mestraron: Recuento
leucocitario 14.000 xmm3 (neutrofilos: 63%, linfocitos
35%, monocitos 2%) Hb 12 g%, Hto 35%, plaquetas
453000, Bilirrubina total 14,4 mg%, directa 12,6 mg%,
fosfatasa alcalina 708 UI/L, TGO 44 UI/L, TGP 76 UI/L,
colinesterasa 6355 UI/L, glucemia 1,07 g/l, gamma glu-
tamil transferasa 160 UI/L y proteinas totales 7,5 g/l.

La ecografia mostro vesicula distendida y en topo-
grafia de la via biliar dilatada una imagen heterogé-
nea compuesta por multiples pequenas iméagenes
anecoicas (algunas con refuerzo posterior), exten-
diéndose hacia la cabeza del pancreas (fig. 1)

El Eco-Doppler revelé la neoformacién con des-
plazamiento de estructuras vasculares a nivel del hi-
lio y vena mesenterica superior.

La tomografia axial computada (TAC) demostro zona
hipodensa a nivel de la bifurcacion de la via biliar, vesi-

Presentacion
del caso

Fig. 1: ecografia con imdgenes anecoicas que se
extienden hasta la cabeza del pancreas

Fig. 2: colangioresonancia magnética que muestra for-
macion expansiva en colédoco que se extiende a lo lar-
go de toda la via biliar.

cula dilatada al igual que el colédoco ocupado por ima-
gen heterogénea realzada con el contraste.

Se realizé colangiografia transparietohepatica
que reveld dilatacion de la via biliar intra y extra-
hepatica con ocupacion de ésta ultima, por forma-
cién "arracimada” hasta la desembocadura en
duodeno.

El examen endoscopico mostrd tumor que protuia
por el esfinter de Oddi, hacia la luz duodenal; la ana-
tomia patolégica mosrté un RMS embrionario, con
inmunomarcacion positiva (actino masculo especifica
y vimentina).

Se coloco un drenaje externo de la via biliar y se
realiz6 una colangioresonancia magnética demos-
trando una formacién expansiva intracoledociana,
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mal delimitada que se extendia hasta la bifurcacién
intrahepdtica de la via biliar (Fig.2).

Los estudios de estadificacion (TAC de térax y cere-
bro, centellografia dsea corporal total y aspiracion de
medula dsea) fueron negativos para diseminacién .

Se inici6 quimioterapia segin protocolo MMTS5
(SIOP), rama 953 con IVA: Ifosfamida 3 gr/m2/d x 3
dias, Actinomicina D 1.5 mg/m’/d x dia y Vincristina
1.5 mgr.’mzfd por dia, luego Vincristina semanal a
igual dosis. A los 21 dias con valores de TGO 57
UI/L, TGP 53 UI/L, fosfatasa alcalina 517 UI/L y bili-
rrubina directa de 0.8 mgr.% se realizo el 4to. Ciclo
(CVE) con carboplatino 500 mgn’m!. epiadriamicina
150 mg!m; y vincristina 1.5 rngrfm:, continua con
vincristina por 2 semanas y finaliza la induccién con
el septimo ciclo (IVE) con ifosfamida 3 gn‘mlld por 2
dias, etoposido 100 mgn’rn’!d por dos dias, y vincris-
tina 1.5 mgrsn‘m}.’d,

A los cuatro meses se realizo una resonancia que
mostré reduccion de mas del 50% de la masa y restau-
racion del drenaje biliar.

Ante la respuesta obtenida continué con quimiote-
rapia segun protocolo: secuencia IVA - CVE - IVE.

Siete meses después del dignostico con hepato-
grama normal, se realizé nueva revaloracion que
maostré un residuo minimo cercano a desembocadura
del cistico, (Fig.3) siendo el resto de los estudios nor-
males salvo via biliar dilatada por ecografia.

Se procedio a realizar video-laparoscopia con re-
seccion de ganglio paravesicular, (que es estudiado
por anatomopatdlogia de inmediato con resultados
negativos) y colecistectomia a través del cistico se co-
locd un colecoscopio que mostrd tumoracion residual
de 1 ¢cm en pared lateral de colédocoa 1cm por enci-
ma de la desembocadura del cistico.

Se resecd por via translaparoscopica la pared
lateral con la tumoracion, colocandose tubo de
Kehr durante 15 dias (Fig. 4). Previa extraccion
del mismo se realizo estudio contrastado de la via
biliar que mostro indemnidad de la misma. La fis-
tula cerré a los 5 dias. La anatomia patolégica in-
formé la presencia de tejido fibroso residual, au-
sencia de tejido neoplasico y ganglio con cambios
inflamatarios inespecificos, sin presencia de célu-
las tumorales. Dos anos después los estudios en-
cuentran ausencia de lesion con remisién comple-
ta (Fig. 5).

Fig. 3: colangioresonancia realizada 7 meses después de
iniciado el tratamiento con una reduccién significativa
del tumor.

Quimioterapia
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Fig. 4: secuencia del tratamiento inicial con
quimioterapia y estrategia laparoscopica posterior.

A

Tubo de Kehr

La primera descripcién de un
sarcoma de via biliar se re-
monta a Wilks en 1875.
Isaacson (3) relato el primer caso localizado en la am-
polla de Vater con extension a la luz del duodeno,
como nuestro caso. La extension del tumor impidid

Discusion
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via EILIAR EXTRAMEPATICA CILEDOCO
Fig.5: ecografia que muestra via biliar extra hepatica sin lesién
endoluminal.

realizar gestos terapéuticos y el paciente fallecié por
diseminacion peritoneal.

Davis* refirié 5 casos nuevos y 18 previos de la li-
teratura, mostrando un retraso en el diagnostico de
5.3 meses promedio (rango 3 a 16). El uso de radiote-
rapia o quimioterapia sirvio para disminuir el tamafio
del tumor en tres de sus casos, (60%).

Los 18 casos recopilados de la literatura (1875-
1967) fallecieron por progresion de la enfermedad.
En 1969 Nelson® mostro la respuesta del RMS embrio-
nario a la radioterapia en tres pacientes con larga so-
brevida, aunque ninguno de ellos con tumor primiti-
vo de la via biliar. En 1982 Mihura y col.? refieren el
primer caso de RMS de vesicula biliar con larga sobre-
vida luego de cirugia conservadora, quimioterapia y
radioterapia. La experiencia en el manejo de este tu-
mor recién pudo ser analizada en detalle con el tra-
bajo del Ruymann y col.? Estos autores relatan diez
casos de RMS de via biliar sobre 1257 pacientes de
RMS ingresados al estudio colaborativo.

El tratamiento incluyo cirugia mas radioterapia y
quimioterapia segun las normas del IRS | y II. Tres de
los diez nifios presentaron complicaciones posopera-
torias y fallecieron. De los siete restantes solo tres tu-
vieron larga sobrevida con 4 recidivas locales. En 3
casos en estadio |l se realizo cirugia inicial con anas-
tomosis biliodigestiva, 2 fallecieron por recaida local.
De los 7 restantes cuatro estaban en estadio Il y tres
en estadio IV. En ellos se efectud quimioterapia ylo
radioterapia programada. Tres de los cuatro en esta-
dio Il estan vivos y libres de enfermedad. Martinez y

col”y Caty y col.” han relatado éxitos en 4 pacientes
con cirugia mayor (duodeno pancreatectomia con
anastomosis biliodigestiva) con apoyo de quimiotera-
pia y radioterapia segun protocolo del IRS.

Estos casos no tuvieron secuelas a largo plazo, ex-
cepto a la necesidad de suplemento enzimatico. Da-
da la rareza de la localizacién del RMS en la'via bi-
liar la existencia de un enfoque protocolizado del
tratamiento ha resultado muy dificil. En nuestro ca-
so la utilizacion de la quimioterapia inicial se baso
en la calidad de respuesta de este tipo de tumor""®
con la intencién de dejar a la cirugia para completar
la reseccion luego de la remision obtenida.

El protocolo MMT95 mostré una notable efectivi-
dad lograndose una respuesta con reduccién superior
al 75% de la masa tumoral inicial. La cirugia videola-
paroscopica efectuada por primera vez en este tipo
de pacientes logré con minima invasiéon una resolu-
cion efectiva, con conservacion de la anatomia y fun-
cién de la via biliar obviando las complicaciones resul-
tantes de la seccion de la misma y se elimind la radio-
terapia como terapia alternativa. Solo el seguimiento
alejado permitira evaluar el esquema seguido.

En resumen, de los datos de la literatura y esta ex-
periencia parece aconsejable incluir al rabdomiosar-
coma embrionario en el diagndstico diferencial de las
ictericias obstructivas de la infancia, aun sin masa
palpable. el estudio debera incluir métodos de diag-
néstico por imagenes (ecografia, colangiografia
transparietohepatica, TAC, RNM) y la confirmacién
deberia hacerse por biopsia minima preferentemente
por via endoscopica.

El tratamiento mas adecuado parece ser la quimio-
terapia inicial y en este caso resulto adecuada la cirugia
videolaparoscépica posterior. Pensamos que la cirugia
mayor estaria indicada para los pacientes con recaida
local no controlable por otros métodos terapéuticos.
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