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Pancreatitis autoinmune en "
pediatria, una enfermedad poco @
frecuente

Autoimmune pancreatitis in pediatrics, a rare
disease

La pancreatitis autoinmune (PAl) es una enfermedad fibroin-
flamatoria sistémica que afecta al pancreas y a otros
organos'. La prevalencia en pediatria es baja; la presen-
tacion clinica mas frecuente es dolor abdominal, ictericia
obstructiva y pérdida de peso’.

Presentamos el caso de un adolescente femenino de
15 anos de edad, sin antecedentes médicos de relevancia,
que consulta a su médico familiar por dolor abdominal cré-
nico intermitente, tipo codlico, de intensidad moderada y
localizado en el cuadrante superior derecho, acompanado
de nauseas de un mes de evolucion. Se solicita una ecogra-
fia, documentandose multiples litos de 2-3 mm que ocupan
el 70% de la luz de la vesicula, motivo por el que fue enviada
a cirugia pediatrica. Fue sometida a una colecistectomia
laparoscopica; en el procedimiento se encontré proceso
fibroinflamatorio con plastron epiploico. Tras la cirugia pre-
senta dolor abdominal epigastrico intenso con vomitos,
elevacion de las enzimas pancraticas (amilasa 1,006 U/l y
lipasa 1,271 U/l) y tomografia computarizada con edema del
pancreas (Balthazar B). Se realiza una colangiorresonancia
que no evidencia litos. Fue sometida a una colangiopancrea-
tografia retrograda endoscoépica, sin evidenciarse litos en el
conducto pancreatico. Presenta ademas biloma, que ame-
rité drenaje por radiologia intervencionista. Se mantiene en
ayuno, nutricion parenteral, antibioticos y egresa sin apa-
rentes complicaciones. Un mes después, acude nuevamente
a Urgencias por presentar dolor abdominal y vomitos. Los
examenes revelan elevacion de las enzimas pancreaticas
(amilasa 1,248 U/l y lipasa 3,671 U/l); la tomografia compu-
tarizada abdominal reporta edema pancreatico y coleccion
Unica peripancreatica (Balthazar D). Por el tiempo de evo-
lucién, se diagndstica un nuevo evento de pancreatitis. Se
inicia abordaje de pancreatitis recurrente; se realiza una
nueva colangiorresonancia y como Unico hallazgo se reporta
irregularidad segmentaria del conducto pancreatico (fig. 1).

Se solicitan subclases de inmunoglobulinas por sospecha de
PAI, encontrando niveles de IgG4 en 221 mg/dl (valor normal:
<140 mg/dl) y anticuerpos antinucleares negativos, por lo
que se inicié manejo inmunosupresor con prednisona (pred-
nisona 0.6 mg/kg/dia). En el seguimiento a mas de 6 meses,
presenta mejoria clinica y no ha desarrollado otros eventos
de pancreatitis.

La pancreatitis aguda recurrente se caracteriza por pre-
sentar 2 episodios de pancreatitis aguda, con resolucion
completa del dolor y normalizacién de las enzimas pan-
creaticas entre ambos episodios. La pancreatitis aguda
recurrente ocurre en el 15-20% tras un primer evento
de pancreatitis aguda y si bien la PAl es rara en
la edad pediatrica, debe considerarse como posible
etiologia®.

Actualmente se reconocen 2 formas de PAI: la PAI tipo 1
es una enfermedad multisistémica que afecta al pancreas
(enfermedad sistémica relacionada con 1gG4) y la PAI tipo
2 parece ser una enfermedad autoinmune con afectacion
especifica del pancreas®. En pediatria el estudio de la PAl se
limita a informes y series de casos, por lo que la prevalencia
aun es desconocida. Nuestra paciente presento dolor abdo-
minal, que se encuentra hasta el 91% de los ninos con PAI,
sin embargo, no manifestd ictericia obstructiva, la cual se
informa en el 42%, por lo que la presentacion clinica puede
ser heterogénea. La litiasis vesicular no es algo observado en
la PAI; un estudio que evaluo el involucramiento del tracto
biliar en adultos con PAl reporta la presencia de estenosis
de la via biliar y el engrosamiento de la pared del conducto
biliar y de la pared de la vesicula biliar como hallazgos mas
frecuentes®. Asi mismo, solo el 22% de los nifios pueden tener
niveles elevados de 1gG4?; este hallazgo orientd el diag-
nostico en nuestra paciente, adicional a las imagenes del
pancreas por resonancia magnética. La paciente presento
remision del dolor tras la administracion del esteroide, por
lo que cumplié 3 criterios para el diagnéstico de PAIl, de
acuerdo con el Consenso Internacional para el Diagnéstico
de Pancreatitis Autoinmune®, que incluye una o mas de las
siguientes 5 caracteristicas:

1. Estudios de imagen: a) parénquima pancreatico (en
tomografia computarizada o resonancia magnética),
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Figura 1

Colangiopancreatografia por resonancia magnética. A. T1 axial, cuerpo y cola del pancreas aumentados de tamaiio. B.

T2 axial, cuerpo del pancreas con dilatacion irregular del conducto pancreatico principal. C. T2 coronal, dilatacion del conducto
pancreatico principal. D. Reconstruccion MIP de colangiopancreatografia, se observa dilatacion irregular del conducto pancreatico

principal, la via biliar intrahepatica es de caracteristicas normales.

y b) conducto pancreatico (colangiopancreatografia
retrograda endoscopica o colangiopancreatografia por
resonancia magnética).

Serologia (IgG4, IgG y anticuerpos antinucleares).
Involucramiento de otros 6rganos.

Histopatologia del pancreas.

Respuesta a la terapia con esteroides.
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Debido a las intervenciones abdominales previas y a las
caracteristicas clinicas, de imagen y bioquimicas compa-
tibles con PAl, se decididé no realizar biopsia pancreatica,
ademas de que no disponiamos de ultrasonido endoscopico
en nuestro centro.

En conclusion, la PAl debe investigarse en nifios con
pancreatitis aguda recurrente. Las manifestaciones clinicas
pueden ser heterogéneas. Si bien la frecuencia en pediatria
es baja, se requiere de estudios multicéntricos para carac-
terizar la presentacion clinica, el diagnéstico y la evolucion
de la PAI en los nifos.
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Linfoma folicular primario intestinal: ~ ®»
reporte de un caso

uuuuuuu

Primary intestinal follicular lymphoma: A case
report

La localizacion extranodal mas comun del linfoma es el
tracto gastrointestinal. Los linfomas mas frecuentes son los
de células B grandes, seguidos del linfoma tipo MALT'. EL
linfoma folicular primario intestinal es raro, siendo del 1 al
3% de todos los linfomas no Hodgkin de células B?.

Presentamos el caso de un varon de 44 aios con dolor
epigastrico de 6 meses de evolucion, asociado con nausea
y pérdida de 5kg de peso. Las pruebas de laboratorio mos-
traron 8,170 células/mm?3 con el 22% de linfocitos, Hb de
14.7 g/dl, LDH 165 Ul/l y beta-2 microglobulina 1.2 mg/Ll. La
endoscopia revel6 un patrén nodular multifocal en el duo-
deno (fig. 1a). La endoscopia baja mostré un patrén nodular
y una Ulcera en el ileon distal (fig. 1b), al igual que un area
mucosa irregular en el ciego. La tomografia revelo adeno-
patias mesentéricas y retroperitoneales y engrosamiento de
la pared cecal (fig. 2a). En los resultados de la biopsia se
observé un infiltrado linfoide estructuralmente atipico con
patron nodular (fig. 2b). La inmunohistoquimica fue posi-
tiva para CD20, CD10, Bcl-2 (fig. 2c) y Bcl-6 (heterogéneo).
Se identificaron células dendriticas foliculares por medio de
CD23. La ciclina D1, CD3 y CD5 fueron negativas, Ki-67 fue
del 30% y se identificaron histiocitos por medio de CD68. Con
dichos hallazgos, se lleg6 al diagnostico de linfoma folicular
primario intestinal. La estadificacion final fue 112 E (colon).
El paciente recibio 6 sesiones de quimioterapia (R-CHOP)
y a un aio de seguimiento presentd progresion favorable,
con remision clinica, endoscopica y de imagen. Evaluamos
el duodeno y el ileon distal y ambos presentaron aspecto
normal posterior a un afo de seguimiento con quimioterapia
(figs. 2d y e).

La mayoria de los pacientes con este tipo de linfomas
son adultos, con una edad promedio de 50 anos. Varones
y mujeres son afectados de igual manera. Frecuentemente
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son asintomaticos (43%), pero algunos pacientes presentan
dolor abdominal (28%), nausea y vomito (8%) y sangrado
gastrointestinal (6%). La presentacion endoscdpica mas fre-
cuente de linfoma folicular es el patron nodular®=. Para la
clasificacion Lugano, es necesario realizar estudios de ima-
gen, como tomografia computarizada (TC) o tomografia por
emision de positrones (PET, por sus siglas en inglés)®. El diag-
nostico diferencial incluye hiperplasia linfoide y xantomas
en duodeno. La disminucion de la red vascular y la presen-
cia de vasos irregulares en la magnificacion son sugerentes
de linfoma’. La presencia de una ulcera en el ileon termi-
nal, al igual que adenopatias retroperitoneales pueden ser
sugerentes de tuberculosis en areas endémicas®.

Si el paciente presenta sintomas, se debe comenzar el
tratamiento, variando segun el grado histologico y clinico.
Si la enfermedad es diseminada o tiene factores para mal
prondstico, se indica el tratamiento sistémico con quimio-
terapia combinada con rituximab®.

Reportamos el presente caso, dado que es una rareza,
ademas del hecho de que no existe consenso sobre el trata-
miento.

En conclusion, el linfoma folicular primario intestinal es
una entidad linfoproliferativa singular. El curso de la enfer-
medad es sin manifestaciones en la mayoria de los casos
y el prondstico es excelente, como ocurri6 con nuestro
paciente.

Figura1 a)Duodeno con mucosa nodular blancuzca; b) Ulcera
en el ileon distal.
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