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La presentacion de los tumores abdominales en forma
de ictericia obstructiva en la infancia es excepcional. Has-
ta la fecha, tan sélo existen descritos 4 casos de pacientes
pediitricos con neuroblastoma que debutaron con icteri-
cia obstructiva. Presentamos a un varon de 4 aflos que acu-
dié a urgencias con dolor abdominal, ictericia, coluria y
acolia. Fue diagnosticado de neuroblastoma irresecable no
metastasico. Tras iniciar el tratamiento con quimioterapia
disminuy9 el tamaifio del tumor, resolviéndose la sinto-
matologia obstructiva de la via biliar sin precisar trata-
miento quirirgico descompresivo. En el diagnéstico dife-
rencial de la ictericia obstructiva en la edad pediatrica
debe incluirse la patologia tumoral.
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NEUROBLASTOMA PRESENTING
AS OBSTRUCTIVE JAUNDICE

Obstructive jaundice as a presentation of abdominal tu-
mors in childhood is extremely rare. To date, only 4 cases
of neuroblastoma causing obstructive jaundice at diagno-
sis have been reported in children. We report a 4-year-old
boy who presented to the emergency department with ab-
dominal pain, jaundice, choluria and acholia. A diagnosis
of unresectable, nonmetastatic neuroblastoma was made.
Chemotherapy reduced the size of the tumor and relieved
the symptoms of obstructive jaundice without the need for
decompressive surgery. Abdominal tumors should be in-
cluded in the differential diagnoses of obstructive jaundice
in childhood.
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INTRODUCCION
El neuroblastoma es el tumor sélido extracraneal mas
frecuente en la edad pediatrica. La presentacion clinica es
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variable en funcion de la localizacion del tumor primario
o de las metistasis. Fl hallazgo de una masa abdominal es
la forma mas frecuente de presentacion de estos tumores.
También es habitual el diagnéstico de una masa cervical,
paravertebral u orbitarial. La forma de presentacion como
ictericia obstructiva es excepcional y s6lo existen 4 casos
descritos en la literatura anglosajona??.

Presentamos el caso de un paciente que empezd con
una ictericia obstructiva como forma de presentacion de
un neuroblastoma abdominal.

Caso cLiNnICO

Se trata de un varén de 4 anos y 4 meses que consulté a
su pediatra por presentar desde hacia 12 dias coloracion
amarillenta de la piel de forma generalizada asociada a do-
lor abdominal inespecifico ocasional. Desde hacia 5 dias
referfa orina de color coca-cola y heces palidas. No pre-
sentaba sintomatologia constitucional. Los antecedentes
personales no tenfan interés para el caso. Exploracion fisica:
peso: 18,600 kg; superficie corporal: 0,75 m?; temperatura
30,6 °C; presion arterial 100/60 mmHg; frecuencia cardiaca
96 lat./min. Buen estado general; ictericia grado IV genera-
lizada en piel y mucosas. No presentaba ni prurito ni diate-
sis hemorragica; tampoco adenopatias significativas. El ab-
domen estaba blando y depresible, no doloroso, con
discreta hepatomegalia de 2-3 cm bajo reborde costal. En el
resto de la exploracion, no habia hallazgos significativos.

Bioquimica sanguinea: bilirrubina total 4,32 mg/dl (rango
normal: 0,3-1,30), bilirrubina directa 3,42 mg/dl (rango nor-
mal 0,0-0,30), GOT 103 U/l (rango normal: 28-64), GPT
178 U/1 (rango normal: 15-48), fosfatasa alcalina 2.402 U/1
(rango normal: 122-290), GGT 497 U/l (rango normal:
8-30), LDH 540 U/I (rango normal: 120-460). Enolasa neu-
ronal especifica: 31 pg/l (rango normal: 0-12,5). Alfafeto-
proteina normal. Hemograma normal. La serologia para vi-
rus hepatotropos fue negativa. En las pruebas de imagen
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(ecografia, tomografia computarizada [TC] y resonancia
magnética) se visualizaba una masa sélida de contornos
bien definidos de 6 x 5 X 4 cm que crecia en torno a los
vasos mesentéricos, tronco celiaco y se prolongaba hacia
el hilio hepitico comprimiendo la via biliar y desplazando
la cabeza del pancreas. La lesion se situaba en un plano
mis bajo que la glindula suprarrenal y no parecia relacio-
narse con ella (fig. 1). Gammagrafia con MIBG con 23I: se
apreciaba marcado depésito del radiotrazador en la zona
infrahepatica que descendia hasta el flanco derecho conti-
nuando de forma lineal en region epigdstrica y mesogastri-
ca. Se extendia hacia el hipocondrio y flanco izquierdos, di-
bujando una masa de forma ovalada en el lado derecho y
otra de menor tamano redondeada en el lado izquierdo,
ambas conectadas en su parte interna con gran necrosis en
el interior de toda la masa descrita (fig. 2). Catecolaminas
en orina: dcido vanilmandélico: 10,65 wg/mg creatinina
(rango normal: 2-10), 4cido homovanilico 6,63 pg/mg crea-
tinina (rango normal: 3-20).

Se realizé biopsia quirtrgica de la tumoracién abdomi-
nal y se confirmé el diagndstico de neuroblastoma. Anali-

Figura 1. Resonancia magnética abdominal del tumor.

Figura 2. Gammagrafia con MIBG con 23 de la lesion.
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sis molecular: gen N-MYC no amplificado; brazo corto del
cromosoma 1 no delecionado. En el estudio de exten-
sion (TC tordcica, gammagrafia con Tc y biopsia de mé-
dula 6sea) no se detectaron metdstasis. Con todos los ha-
llazgos se clasifico como neuroblastoma estadio 3 e inicio
tratamiento segun protocolo SIOP/Europa para neuro-
blastoma irresecable en mayores de un ano.

Durante su evolucion, en las primeras semanas las cifras
maximas de patrén colestasico fueron bilirrubina total
18,3 mg/dl (rango normal: 0,3-1,30), bilirrubina directa
11,8 mg/dl (rango normal: 0,0-0,30), GOT 236 U/I (rango
normal: 28-64), GPT 167 U/1 (rango normal: 15-48), fosfa-
tasa alcalina 2.402 U/1 (rango normal: 122-290), GGT
1.080 U/1 (rango normal: 8-30).

Tras el primer ciclo de quimioterapia con carboplatino
(200 mg/m? x 3 dias) y etopdsido (150 mg/m? x 3 dias) pre-
sent6 la desaparicion progresiva de la ictericia cutaneo-
mucosa y una normalizacion del aspecto de las heces y
orina. Las cifras de transaminasas y bilirrubina se norma-
lizaron. La lesion fue disminuyendo de tamano, conforme
fue realizando el tratamiento. En total recibi6 3 ciclos con
carboplatino + etop6sido alternando con 3 ciclos tipo
CADO (ciclofosfamida 300 mg/m? x 5 dias + vincristina
1,5 mg/m? x 2 dias + doxorrubicina 30 mg/m? X 2 dias).
Tras finalizar el tratamiento 5 meses después del diagnosti-
co, persistia una masa retroperitoneal residual irresecable
de menor tamano que englobaba el tronco celiaco y porta-
hepatis, ademis de presentar pequenas adenopatias retro-
peritoneales adyacentes que se biopsiaron y fueron infor-
madas como infiltracién por neuroblastoma con mayor
diferenciacion que el tejido inicial. El estudio de gamma-
grafia con MIBG con 231 fue negativo. Las catecolaminas en
orina persistian ligeramente elevadas: dcido vanilmandélico
10,54 pg/mg creatinina (rango normal: 2-10). Posterior-
mente, se administr6 radioterapia sobre el lecho tumoral
(dosis total: 21 Gy). La evaluacion al finalizar el tratamiento
radioterdpico demostré una disminucion significativa del ta-
mano tumoral (4 X 3 X 1 cm) con ausencia de adenopatias;
catecolaminas en orina negativas; gammagrafia con MIBG
negativa, y enolasa neuronal especifica normal. Al afo del
diagnostico el paciente se encuentra asintomatico.

DiscusioN

El neuroblastoma es el tumor sélido extracraneal mas
frecuente en la edad pedidtrica. Mas del 60% de los casos
se diagnostican en ninos menores de 5 anos. Se origina
en las células de la cresta neural (médula adrenal y gan-
glios paraespinales del sistema nervioso parasimpatico).
Los sintomas mas comunes son secundarios a la compre-
sion de estructuras adyacentes a la masa tumoral o a la in-
filtracion de los tejidos causada por las metdstasis (6seas,
hepaticas, ganglionares, cutineas, médula 6sea). La loca-
lizacion mas frecuente es la abdominal (65%), y se suele
manifestar como una masa dura y fija de gran tamano
que cruza la linea media, planteando el diagndstico dife-
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TABLA 1. Pacientes con ictericia obstructiva al diagnéstico

Pac1e°nte Autor .Edati al Sexo Estadio Localizacion primaria Causa de ictericia Tratamiento Evolucién a
n’ diagnoéstico largo plazo
1 Walsh, 1989 B \% 4 Ganglio celiaco No especificado QT -
2 Gow, 1995 2 A% 3 Retroperitoneo Tumor primario Q, QT -
3 Kawakami, 2001 43 M 4 Retroperitoneo Tumor primario Q Fallece a los 6 meses
4 Ito, 2005 4 v 3 Retroperitoneo Tumor primario Q, QT Buena tras 1 ano
5 Nuestro paciente, 5 v 3 Retroperitoneo Tumor primario QT, RT Buena tras 1 afio
2005
V: varén; M: mujer; Q: cirugia; QT: quimioterapia; RT: radioterapia.
TABLA 2. Pacientes con ictericia obstructiva secundaria a tumor metastasico o recurrente
Edad ala _
Paciente Edad al aparicion . Localizacion Incaﬁzaf ion‘ . Evolucion
Autor . . Sexo Estudio . 3 delat Tr 1to
n’ diagnostico de ictericia primaria N a largo plazo
~ o recurrencia
(afos)
1 Guelrud, 1989 24 dias 1 \% 1 Adrenal Retroperitoneo Q, QT Bueno tras 3 meses
2 Gow, 1995 2 anos 7 M 4 Adrenal No especificado Q, QT -
3 Chen, 1989 2 anos A% 4 Adrenal No especificado QT, RT Fallece al ano
4 Okada, 2003 6 anos 12 M 4 Adrenal Nédulo linfatico Q, RT Fallece a los 7 meses

V: varén; M: mujer; Q: cirugia; QT: quimioterapia; RT: radioterapia.

rencial con el tumor de Wilms. Otras localizaciones tipi-
cas son la tordcica en el mediastino posterior, presentin-
dose como un hallazgo casual en la radiografia de torax o
como una insuficiencia respiratoria o compresion medu-
lar. La localizacién cervical suele iniciarse en forma de
masa laterocervical u ocasionalmente como un sindrome
de Horner (ptosis, miosis, enoftalmos y anhidrosis).

Alrededor del 70% de los pacientes con neuroblastoma
presentan metastasis en el momento del diagnéstico. Las
manifestaciones clinicas mas frecuentes de estas metastasis
son: proptosis o equimosis periorbitaria, por infiltracion or-
bitaria; dolor 6seo o irritabilidad por infiltracion 6sea (de-
nominado en el caso de afectacion craneal como neuro-
blastoma tipo Hutchinson); anemia, trombocitopenia o
neutropenia secundarios a la pancitopenia por afectacion
de la médula 6sea; hepatomegalia masiva por infiltracion
hepatica (sindrome de Pepper), o aparicion de multiples
nodulos cutdneos secundarios a la infiltracion de la piel
(neuroblastoma de tipo Smith). También estan descritos
como forma de presentacion los sintomas paraneoplasicos:
diarrea acuosa grave por secrecion de péptido intestinal
vasoactivo, ataxia, opsoclonias y mioclonias (encefalopatia
opsoclonomioclénica o sindrome de Kingsbourne)!.

La ictericia obstructiva suele ser un signo de enferme-
dad a cualquier edad. En la poblacion adulta, las causas
mas frecuentes de obstruccion de la via biliar son las neo-
plasias de origen pancreatico o biliar, que suelen tener
mal pronostico. Sin embargo, en la edad pediitrica la icte-
ricia obstructiva suele estar causada por procesos inflama-
torios o litiasis. Rara vez la causa suele ser una neoplasia
maligna, y se ha descrito algiin caso de ictericia obstructi-

va secundaria a la compresion de la via biliar producida
por rabdomiosarcomas, linfomas o neuroblastomas®.

Hasta la fecha se han descrito en la literatura médica
8 pacientes con ictericia obstructiva causada por neuro-
blastoma. Tan sélo cuatro de ellos presentaban este sinto-
ma al diagndstico?>7?. En la mayoria de los casos descritos
se preciso de alguna técnica quirtdrgica como la colecis-
tostomia para la mejoria de la ictericia obstructiva®®, En
nuestro caso la sintomatologia del paciente se resolvio tras
el primer ciclo de quimioterapia, y no fue necesario reali-
zar ninguna técnica quirdrgica adicional. En los 4 casos
descritos en la literatura especializada que presentaron ic-
tericia obstructiva al diagnostico, como nuestro paciente, el
tumor era irresecable al diagndstico y Ginicamente en uno
de los pacientes fue posible realizar una reseccion com-
pleta de la masa tras la quimioterapia (tablas 1y 2).

La ictericia obstructiva en la edad pediatrica debe in-
cluir en su diagnodstico diferencial la patologia tumoral.
El tratamiento de la ictericia obstructiva secundaria a la
compresion de la via biliar extrahepdtica por neuroblas-
toma u otros tumores en la edad pediatrica no siempre es
quirargico. La resolucion de la ictericia obstructiva en
nuestro paciente con el tratamiento quimioterapico ex-
clusivo asi lo demuestra.
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