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RESUMEN

La ictericia colestasica se debe a la alteracion de la secrecion de bilirrubina conjugada; es una de las
posibles causas la alteracion del flujo biliar por obstruccion de la via biliar extrahepatica. El linfoma es la
tercera neoplasia mas frecuente en pediatria, mientras que los tumores pancreaticos son poco frecuentes
Yy, en su mayoria, lesiones benignas. Las manifestaciones clinicas de los tumores de localizacion
retroperitoneal son poco especificas y suelen ser tardias, por lo que la sospecha clinica debe ser alta.

El objetivo del siguiente trabajo es presentar el caso de un nifio de 7 afios con sindrome colestasico
en el que se hallé un tumor en la cabeza del pancreas que comprimia la via biliar extrahepatica. El
diagnostico del tumor fue linfoma no Hodgkin (LNH). Se destaca la infrecuencia de este tumor en esta
localizacion en la edad pediatrica.
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INTRODUCCION

El sindrome colestasico se debe a la alteracion
de la secrecidén de bilirrubina conjugada por
enfermedad hepatocelular o a una alteracién
del flujo biliar dentro de la via biliar. Fuera de la
etapa neonatal, las causas de ictericia secundaria
a afeccion de la via biliar son atresia de via
biliar, dilatacién congénita de la via biliar, litiasis
vesicular y, menos frecuentemente, los tumores
intrinsecos de la via biliar o los que producen
compresioén de esta, como linfomas o tumores
pancreaticos, entre otros."

Los linfomas corresponden a la tercera
neoplasia mas frecuente en pediatria.? En la
mayoria de los casos, se originan en los nédulos
linfaticos; sin embargo, pueden aparecer en
tejidos linfoides primarios (médula ésea, timo),
secundarios (bazo) o en érganos no linfoides
(piel, huesos, pancreas, etc.).2 Los tumores
pancreaticos son poco frecuentes en la edad
pediatrica y suelen ser lesiones benignas, como
ampulomas o adenomas.?

Tabla 1. Resultados de laboratorio de sangre al ingreso
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Las manifestaciones clinicas de los tumores
retroperitoneales son poco especificas: dolor
abdominal, nauseas, vomitos, dispepsia o
ictericia. Por su localizacion, las manifestaciones
suelen ser tardias,* por lo que la sospecha clinica
debe ser alta para realizar un diagnéstico precoz
y un tratamiento oportuno.

Se presenta el caso de un nifio de 7 afios con
sindrome colestasico que consulté por anorexia,
dolor abdominal e ictericia. Durante la internacion,
se hallé un tumor en la cabeza del pancreas que
comprimia la via biliar extrahepatica. El resultado
de la biopsia confirmé el diagnéstico de linfoma
no Hodgkin (LNH). Dicha forma de presentacion
solo se encuentra en reportes de casos aislados
en la poblacion pediatrica.

CASO CLIiNICO

Nifio de 7 afos, sin antecedentes patologicos
de relevancia, comenz6 10 dias antes de la
consulta con anorexia, descenso de pesoy
dolor abdominal intermitente, agregando en las

Examen de laboratorio

Valor del paciente

Valor de referencia

Leucocitos 8900/mm?
Hemoglobina 5 mg/dl
VCM 78 fl
CHCM 33,5 g/dl
HCM 26 pg
Plaquetas 461 000/mm3
TP 25 %
aPTT 28 seg
Bilirrubina total 6,10 mg/dI
Bilirrubina conjugada 5,85 mg/dl
ASAT 172 U/L
ALAT 209 U/L
GGT 408 U/L
FAL 1389 U/L
Amilasa 91

Urea 13 mg/dl
Proteinas totales 6,3 g/dl
Albumina 3,8 g/dI
Acido trico 4,3 mg/dI
Calcio 9,4 mg/dl
Foésforo 4,3 mg/dl
Magnesio 2,0 mg/dl
Sodio 139,7 mmol/L
Potasio 3,96 mmol/L
Cloro 106,0 mmol/L

4,5-13,5
11,5-15,5
77-86
29,6-35
25,5-28,8
150 000-450 000
70-120
26-45
<1,20
<0,33
<40
<41
<60
142-335
28-100
8-41
6,0-8,0
3,8-5,4
3,4-7,0
8,8-10,8
3,1-5,5
1,7-2,2
135-145
3,50-5,30
98-106

VCM: volumen corpuscular medio. CHCM: concentracion de hemoglobina corpuscular media.
HCM: hemoglobina corpuscular media. TP: tiempo de protrombina. aPTT: tiempo de tromboplastina parcial activada.
ASAT: aspartato aminotransferasa. ALAT: alanina aminotransferasa. GGT: gamma glutamil transpeptidasa. FAL: fosfatasa alcalina.


pcmac
Typewritten Text


ultimas 48 horas ictericia y coluria. Consulté en el
Hospital de Nifios Ricardo Gutiérrez, donde se lo
encontrdé en regular estado general, con ictericia
generalizada. El abdomen era blando, depresible
e indoloro. Se constatd una tumoracion de
bordes indefinidos, de consistencia blanda,
en hipocondrio derecho. Presentaba heces
normocoloreadas y coluria.

El paciente se internd para diagndstico y
tratamiento. Se solicitd laboratorio completo
(Tabla 1), en donde se hallaron las siguientes
alteraciones: bilirrubina total: 6,10 mg/dl;
bilirrubina conjugada: 5,85 mg/dl; aspartato
aminotransferasa (ASAT): 172 U/L; alanina
aminotransferasa (ALAT): 209 U/L; gamma
glutamil transpeptidasa (GGT): 408 U/L; fosfatasa
alcalina (FAL): 1389 U/L; leucocitos: 8900/mm?;
hemoglobina: 5 mg/dl; tiempo de protrombina
(TP): 25 %; tiempo de tromboplastina parcial
activada (aPTT): 28 segundos.

Con el fin de identificar la etiologia del
sindrome colestasico, se realizaron serologias
de hepatitis B, C y A; VIH; citomegalovirus y
virus de Epstein Barr; toxoplasmosis y pruebas
no treponémicas, que resultaron negativas.
Se solicité una ecografia abdominal con
Doppler, en donde se evidencié una masa
retroperitoneal heterogénea de limites definidos,
con vascularizacion periférica y central irregular.
Se decidio realizar tomografia computarizada
(TC) con contraste oral y endovenoso para
caracterizar la imagen previamente mencionada
(Figura 1). Esta mostré higado de forma y
tamano conservados, vesicula biliar ampliamente
distendida, alitidsica. Dilatacion de la via biliar
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intrahepatica y extrahepatica en sus dos tercios
proximales, sin poder visualizar su tercio distal, a
nivel de la cabeza pancreatica. Alli se identifico
una formacién con densidad de partes blandas
de margenes imprecisos, con realce homogéneo
con el contraste endovenoso. Sus diametros
aproximados eran de 47 x 35 mm. Conducto de
Wirsung dilatado de 3 mm.

Se realiz6 diagndstico de ictericia obstructiva
como consecuencia de la compresidn extrinseca
de la via biliar, de causa tumoral. La presuncion
diagnéstica inicial fue una neoplasia maligna
debido al estado general del paciente. Como
otras posibles causas, se penso6 en neoplasias
benignas. Las neoplasias de origen endocrino no
se consideraron en principio.

Con el objetivo de llegar al diagnéstico
etiolégico, se decidio realizar laparotomia
exploradora para biopsia de la lesion y
colangiografia intraoperatoria (Figuras 2y 3). Se
encontré un tumor localizado en la cabeza del
pancreas con compresion a nivel del colédoco.
La colangiografia mostro dilataciéon de la via
biliar intra- y extrahepatica, y del conducto
de Wirsung, sin compromiso endoluminal. Se
realiz6 biopsia del tumor pancreatico, a nivel del
pancreas no afectado y de un ganglio regional.
Se dejo6 drenada la via biliar. Luego de este
procedimiento, el paciente presenté una mejoria
del estado general y de la colestasis.

La anatomia patolégica tumoral informé
linfoma de células grandes B difuso. Se analizé
también la muestra de parénquima pancreatico
no afectado, que evidencié histoarquitectura
conservada y del ganglio donde se observaron

Ficura 1. Tomografia axial computada con doble contraste. A: Corte axial. B: Corte coronal. (Flecha
derecha: vesicula biliar dilatada. Flecha izquierda: tumor en cabeza de pancreas)
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Ficura 2. Se observa tumor en intima relaciéon con el marco duodenal

Figura 3. Colangiografia intraoperatoria, donde se observa dilatacion de la via biliar intra- y extrahepatica
con vesicula biliar distendida

alteraciones reactivas. Inicié quimioterapia segun protocolo GATLA LNH-
Se procedié a estadificar el LNH, con BFM.

tomografia de sistema nervioso central, térax y El paciente tuvo una respuesta favorable al

puncion aspiracion de médula ésea, que fueron tratamiento instaurado. Se realizé TC abdominal

normales. La puncion lumbar mostré células de control dos meses mas tarde, que informo

tumorales que correspondian a un estadio IV. ausencia de lesiones sin dilatacién de la via biliar.
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DISCUSION

El LNH corresponde al 60 % de los linfomas
infantiles y a un 7 % de los tumores malignos
en la edad pediatrica.® Los linfomas infantiles
comprenden un grupo heterogéneo de
enfermedades, como el linfoma de Burkitt, el
linfoma linfoblastico y los linfomas de células
grandes, cuya incidencia aumenta con la edad.®
La edad media de presentacion es de 10 afios y
existe mayor frecuencia en el sexo masculino (2 a
3:1).5 En la mayoria de los casos, los linfomas son
primarios;® sin embargo, pueden ser secundarios
a algunas entidades, como inmunodeficiencias
primarias (ataxia telangiectasia) o secundarias
(VIH). Otras asociaciones se encuentran en
estudio, como la deficiencia de receptor de
interleucina-10.”

Las formas de presentacion del LNH son
variables: dependen del subtipo histoldgico y de
las regiones afectadas. Pueden comprometer
organos linfoides primarios, secundarios y no
linfoides, con sintomas que dependen de la
localizacion del tumor.?2 El LNH se caracteriza
por un alto indice de crecimiento, por lo que
puede ser diagnosticado en estadios precoces,
a diferencia de lo que ocurre en otros linfomas
de comportamiento silente. Por esta razon, el
compromiso de la médula ésea al diagnédstico
es menos frecuente. Los sintomas B (fiebre,
sudoraciéon nocturna, pérdida de peso) estan
presentes solo en el 30 % de los casos.?

La afectacion peripancreatica esta poco
descripta en pediatria. En adultos, los linfomas
pancreaticos aparecen tipicamente como una
gran masa homogénea en la cabeza del pancreas
con extension extrapancreatica. No suele
asociarse a dilatacion significativa del conducto
de Wirsung. No obstante, este se encontraba
dilatado en nuestro paciente. Esto coincide con
otro caso clinico descrito en la literatura.®

El diagndstico de certeza se realiza con
el estudio anatomopatoldgico de los érganos
afectados. Se recomienda la realizacion de
biopsia del tejido mas accesible, porque permite
la evaluacion de la histoarquitectura completa.?
Los procedimientos no quirurgicos, como la
puncion guiada por imagenes, son menos
invasivos, mas econdmicos y se asocian a
menos complicaciones, pero la evidencia actual
es insuficiente en este aspecto.”

El diagndstico histopatoldégico de LNH
depende de la identificacidén de caracteristicas
morfolégicas especificas y del inmunofenotipo
que se puede determinar mediante tincién
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inmunohistoquimica o analisis citométrico de flujo
de células tumorales, que permiten la asignacion
de un linaje linfoide especifico y el estado de
diferenciacion celular.™

La sobrevida de los pacientes con neoplasias
de células B maduras es del 80 % al 90 %.°
El pronéstico ha mejorado notablemente con
la introduccion de agentes quimioterapicos
desarrollados durante los ultimos afios del
siglo xx. Los sobrevivientes de LNH tienen
mayor riesgo de presentar segundas neoplasias,
recurrencia o progresion de enfermedad, ademas
de patologias cronicas secundarias al tratamiento
y alteracién en funciones neurocognitivas.?
Sin embargo, estas complicaciones son poco
frecuentes y los sobrevivientes de LNH suelen
tener una buena calidad de vida.

CONCLUSION

Ante un nifio que consulta por ictericia
colestatica, es importante determinar la causa.
Un interrogatorio exhaustivo, examen fisico y
de laboratorio completos son fundamentales
para evaluar el compromiso del paciente. Si
se sospecha compresion de la via biliar, se
deben realizar estudios por imagenes para
orientar el diagnéstico. Es necesario plantear
dentro de los diagndsticos diferenciales las
neoplasias malignas, como el LNH, ya que la
derivacion oportuna a un centro de referencia es
fundamental para mejorar la sobrevida. B
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