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Presentacion de caso

« Paciente masculino, nacido de término, con peso adecuado para la edad
gestacional, sin antecedentes perinatologicos relevantes, que presento a los 2
meses de vida deposiciones melénicas, inicialmente interpretadas como alergia
a la proteina de la leche de vaca (APLV), dada la clinica gastrointestinal y el
antecedente de un hermano con dicho diagnaostico.

 Persistio con los sintomas a pesar de la dieta, por lo cual reconsulta a los 5
meses de vida presentando ademas palidez cutaneo-mucosa y anemia severa
con requerimiento transfusional, decidiendose su internacion.

« Se realiz6 inicialmente ecografia abdominal.
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Ecografia abdominal

Figura 1. Ecografia abdominal donde se observa en un corte longitudinal de un asa intestinal,
una imagen intraluminal discretamente ecogénica, de aspecto sélido, con una configuracion
diverticular (a), que presenta aumento del espesor parietal y de la vascularizacién al examen
Doppler color predominantemente en su periferia (b). Por momentos se observaba una
imagen en diana en corte transversal que simulaba una invaginacion ileo-ileal (b).
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Por persistencia sangrado se solicité centellograma abdominal en
busqueda de diverticulo de Meckel ....
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Figura 2. Centellograma abdominal con Tc 99 libre, donde se observa en la fase de flujo (a) normal llegada del
radiotrazador al corazén y demas érganos intraabdominales (higado, bazo, rifiones). En el estudio dinamico (b)se
observa la fijacion normal del tecnecio libre en la camara gastrica, sin evidenciarse otras areas con captacion
andmala del radiotrazador en la cavidad abdominal. Excreciéon del radiofarmaco por via urinaria, con
concentracion habitual en vejiga. Estudio negativo para mucosa gastrica heterotdpica. —
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Ante la falta de diagndstico, se decidio la conducta
qguirurgica...
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Figura 3. Hallazgos intraoperatorios (a), donde se observa engrosamiento
de la pared intestinal, como lo descripto en la ecografia. La muestra
macroscopica del fibrosarcoma infantil suele mostrar una masa
homogénea. En nuestro caso se observa el segmento tumoral libre
endoluminal hallado dentro del intestino delgado (b), con bordes
lobulados y un color rojo violaceo.

Se realizo analisis por
hibridacion fluorescente in situ
(fluorescent in situ hybridization;
FISH, por sus siglas en inglés),
gue fue negativo para ETV6,
pero, por reaccion en cadena de
la polimerasa con transcriptasa
reversa (reverse transcription
polymerase chain reaction; RT-
PCR, por sus siglas en inglés), se
detectd el transcripto de fusion
ETV6- NTRK3, y se diagnostico
Fibrosarcoma Infantil (FSl)
Intestinal.




Discusion
* Las neoplasias intestinales en pediatria son muy raras, mas aun en los lactantes. El FSI pertenece al grupo
de sarcomas de partes blandas no rabdomiosarcomas. Generalmente, se presenta en menores de 2 anos,
con predominio masculino. Es el segundo sarcoma mas habitual en los menores de 1 afo, después del
rabdomiosarcoma. Se localiza mas frecuentemente en las extremidades (el 66 %), seguidas del tronco (el
25 %) y la cabeza y el cuello (el 9 %). Existen localizaciones infrecuentes que han sido publicadas como
intestino, colon lengua, retroperitoneo, corazdon y cavidad oral. La localizacion intraabdominal es

particularmente rara, y la mayoria de los casos surgen de componentes de partes blandas, no de
intestinos u drganos sélidos.

* EI FSI es un tumor con caracteristicas imagenologicas inespecificas pudiendo presentarse como una lesion
solida hipoecoica, heterogénea o predominantemente ecogénica en la ecografia, que a nivel intestinal va
a mostrar aumento del espesor parietal, con vascularizacion al examen Doppler color, pudiendo inclusive
estar aumentada y llegar a simular una malformacion vascular, siendo esto ultimo otro diagndstico
diferencial. En la resonancia magnética los tumores pueden mostrar intensidad iso- a hiperintensa en T1-
W, hiperintensidad en T2-W vy realce heterogéneol. Algunos presentan componentes hemorragicos vy
focos de baja intensidad compatibles con areas de fibrosis. -~
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Conclusiones

* En el diagndstico diferencial de sangrado intestinal en lactantes se deben considerar diversas
condiciones, entre ellas la APLV, el diverticulo de Meckel, las duplicaciones intestinales y en
menor medida las neoplasias intestinales que son extremadamente raras en pediatria,

especialmente en lactantes.

 El fibrosarcoma infantil (FSI) se destaca como el segundo sarcoma mas comun en menores de un
ano. Este tumor, que generalmente se localiza en las extremidades, puede presentar
manifestaciones abdominales raras y severas, como sangrado, obstruccion o perforacion

intestinal.
* El diagnostico se realiza mediante imagenes y estudios inmunohistoquimicos especificos.

* El tratamiento de eleccion es la reseccion quirurgica completa, con excelente prondstico y alta
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tasa de supervivencia a largo plazo. (Y CADI ]
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