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RESUMEN

El cancer colorrectal (CCR) constituye una dolencia
extremadamente infrecuente en nifios. Es mas excepcional
cuando ocurre en nifios con neurofibromatosis tipo 1, que
es considerada como factor de riesgo para el desarrollo de
tumores malignos. Se reporta el caso de un nifio de 8 afios
con CCR metastatico de alto grado. El paciente presento
diarrea crénica muco-sanguinolenta, rectorragia y
pérdida de peso. Su examen revelé manchas café con leche
diseminadas sobre la espalda, pelvis y miembros
inferiores. En la colonoscopia se visualizé una masa
polipoide, estenosante, pediculada, ulcerativa, localizada
a 35 cm del margen anal. La TAC revel6 una metastasis
hepatica. Se realizé una colectomia amplia y el estudio
histoldgico demostr6 23 polipos, 112 ganglios reaccionales
y un tumor con componente mucinoso. Recibid
quimioterapia y lobectomia hepatica. No hay protocolo
especifico para el tratamiento de esta afeccion en nifios. El
pronostico depende principalmente del caracter agresivo
del tumor, de su estadificacion y del lugar en el que se
desarrolla.

Palabras claves: Adenocarcinoma colorrectal,
neurofibromatosis, nifios, mucinoso, prondstico.

INTRODUCCION

El cancer colorrectal (CCR) es una patologia rara en
la infancia, y se caracteriza por datos histologicos
diferentes y mas agresivos comparados con los de
los adultos “?.

Algunos sindromes familiares favorecen el desarrollo
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factor for the development of malignant tumors. We
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o tienen un riesgo aumentado de desarrollar CCR
como la poliposis adenomatosa familiar y los
canceres colorrectales hereditarios no polipdsicos®.
Sin embargo, algunas asociaciones estan poco
descritas como asociados con una neurofibromatosis
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tipo1™.
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El CCR es una neoplasia frecuente en adultos, siendo
el tercer cancer mds frecuente tras el de pulmoén y el de
mama. Sin embargo, es muy raro en nifios"”. Su
incidencia no es conocida por la escasez de los
estudios epidemioldgicos”. Algunos autores la
estiman en 1-2 casos por milléon®. Pawel et al”,
publicaron al menos 6 series y cada una estaba
compuesta por mas de 10 pacientes. La serie con
mayor numero de pacientes con tumores del colon y
recto encontrada es la de Yang y cols, con 270 casos .
En su mayoria, los casos pediétricos son esporadicos”.
Presentamos el caso de un nifio de 8 afnos con CCR
metastatico de alto grado.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 8 afios de edad, primer hijo de
una pareja no consanguinea, nacido de un embarazo
normal, a término y procedente del sur de Argelia. Un
tio materno falleci6 por un CCR. Durante los tiltimos 6
meses presentd diarrea crénica muco-sanguinolenta,
rectorragia y pérdida de peso. Previo a su admision,
presenté un cuadro de invaginacion colo-célica
(Figura 1) que se resolvid espontaneamente.

Figura1. Aspecto en dedos de guantes (invaginacién
colo-cdlica).

Al examen fisico: peso <2 desviaciones estandares,
manchas café con leche (MCCL) de tamano y forma
variables difundidas en la parte baja del abdomen y
los miembros inferiores (Figura 2), sospechando una
neurofibromatosi tipo 1 (Nf1).

La opacificacion colica con bario reveld una falta de
progresion anivel sigmoideo (Figura 3).
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Figura 2. Manchas café con leche diseminadas.

Figura 3. Paradaneta dela progresion de enema.

La colonoscopia evidencié una masa polipoide
obstructiva, pediculada y ulcerada de 4 cm de

longitud (Figura 4).
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Figura 4. Masa polipoide sospechosa, obstructiva,
ulcerada, a35cm del margen anal.
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Se practicd una citopuncion cuyo estudio histologico
concluy6 en una displasia de alto grado. La
fibroscopia digestiva alta fue normal. La Tomografia
axial computarizada (TAC) toraco-abdominal
revelé una metastasis hepatica del segmento III de
47x41x40 cm (Figura 5), asi como una centellografia
6sea normal. Se realizé una colectomia total con
anastomosis ileo-rectal, seguida unas semanas
después de unalobectomia hepatica.

Figura5. Metastasis hepatica del segmento I1I.

El informe anatomo-patologico de la pieza célica
revelo 23 pdlipos, 112 ganglios reaccionales e
histolégicamente un tumor tibulo-velloso con 30%
de componente mucinoso (Figura 6).
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Figura 6. Aspecto histologico de un tumor tabulo-
mucinoso de alto grado de malignidad.

El paciente fue clasificado como Duckes D, TININx
y evoluciono favorablemente en su postoperatorio.
Recibié 6 ciclos de quimioterapia (oxaliplatina, 5
fluorouracilo y leucovorina), bien tolerada, pero con
problemas de retencién.

Ante la NF1, se practicaron un examen oftalmoldgico
y una TAC cerebral y no revelaron anomalias.
Ademas, la exploracion endoscédpica digestiva de
todalafamilia fue normal.

DISCUSION

El cancer colorrectal (CCR) es la segunda neoplasia
solida digestiva en nifos, tras los canceres primarios
del higado y representa 1% de los canceres
pediatricos . Se describid en todas las franjas etarias
infantiles incluso en el recién nacido, pero los de la
segunda década de edad parecen los mas afectados.
Entre los 0-9 afos, su frecuencia es 0.4-0.9% y el sexo-
ratioes2.2:1%"".

Enlos adultos, se considera que el consumo excesivo
de carne roja y las dietas pobres en fibras y pescado
aumentan el riesgo del CCR. En la infancia, se trata
de factores genéticos. Se estima que entre 10 y 30%
de los casos pediatricos tienen un componente
hereditario “'”. Existen varios sindromes que
aumentan el riesgo de desarrollar un CCR como la
poliposis adenomatosa familiar, sindrome de Peutz-
Jehgers, sindrome de Gardner y Bloom, sindrome de
Turcot. Sin embargo, el cancer colorrectal
hereditario no polipdsico o sindrome de Lynch es el
mas comunmente relacionado con el CCR
pediatrico. Es responsable del 2-7% de todos los
canceres cdlicos”, con un patrén de herencia
autosémico dominante con alta penetrancia (60-
80%) y relacionado con mutaciones genéticas de los
genes MLH1 MSH2, MSH6 y HPMS2“".

Por otro lado, Greenstein et al. encontraron que el
10% de los pacientes con colitis inflamatoria
desarrollan un CCR, con un riesgo multiplicado por
20, coincidente con otros trabajos”*".

Existe un riesgo mayor de desarrollar un tumor
maligno en los pacientes con NF1, comparados con
la poblacién en general. Se trata mas de gliomas y
leucemia mieloide, mientras que la asociacién de
NF1 con los tumores digestivos es rara"’. Asi, los
tumores abdominales encontrados en este contexto
estan clasificados en 5 categorias (tumores
neurogénicos, neuroenddcrinos, no neurogénicos
mesénquimales gastrointestinales, embrionarios, y
adenocarcinomas (rectocdlicos. pancreaticos,
biliares) “*". En nuestro paciente, las rectorragias
obligaron a consultas adicionales y el examen clinico
permitié poner en evidencia las MCCL, cuya
asociacion con un CCR es muy poco descrita.
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La sintomatologia clinica del CCR es inespecifica.
Puede revelarse con rectorragia, sangrado oculto,
dolores abdominales, pérdida inexplicada o sin
razon aparente de peso, estrefiimiento. A veces, como
en nuestra presentacion, se manifiesta con oclusion o
invaginacion intestinal. Algunas series indican que
50-60% de los casos pediatricos se presentan con
obstruccién luminal versus 18% en adultos™. La
ubicacién del tumor puede influir en los sintomas,
por ejemplo, la localizacion sigmoideo-rectal podria
ser asociada con cambios del calibre de las heces.

La piedra angular para el diagndstico es la
colonoscopia, que precisa el aspecto endoscopico, la
localizacion y permite tomar biopsias. Se completala
exploracién con examenes radiologicos (abdomen
sin preparacion, ecografia abdominal, colon por
enema, TAC, RMN) que son necesarios para
clasificar y estadificar la enfermedad segun la
clasificacién de referencia (de Duckes o TNM).
Actualmente, la ecoendoscopia es la investigacion de
eleccion para estudiar la extension del tumor rectal®.
Eltumor primario puede ubicarse a lo largo del colon
y recto, parece mas en el colon derecho, y en paralelo

en el adulto, es sobretodo sigmoideo-rectal®”.

El estudio histoldgico (fragmento/pieza obtenido/a
via citopuncion, laparotomia o cirugia) nos informa
del tipo celular, del grado de severidad y de la
infiltracién. Las caracteristicas histologicas del CCR
pediatrico son muy distintas a las del adulto. Asi,
predominan los subtipos mucinoso y/o a anillo de
sello, caracterizados por ser poco diferenciados"” y
se encuentran en el 75% de los casos”"”, mientras que
en el adulto representan solo 1% de los CCR y son de

. 4 . 1
mejor prondstico”.
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