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de la vena renal izqueirda. Asi, la vena renal debe ser resecada
desde la confluencia de la vena cava y la vena renal izquierda,
hasta la porcién justo distal a la rama renal-azigos'*®. Las
colaterales drenaran el retorno venoso del rifién izquierdo y
preservaran la funcién del mismo?.

Para prevenir la oclusién del injerto, es importante
seleccionar una vena autdloga renal de un tamano y longitud
adecuados®. Es necesario que el injerto no quede muy
redundante ni con tensién. Ha de realizarse un doppler
intra- y postoperatorio para evaluar su permeabilidad®. Serd
necesaria una terapia anticoagulante®.

Concluyendo, una cirugia agresiva con resecciéon vascular
mayor esta justificada en pacientes seleccionados con cancerde
péncreas®, en los que la reseccién segmentaria puede realizarse
de manera segura sin que se produzca un aumento de la tasa de
lamorbilidad o mortalidad perioperatoria silo comparamos con
laduodenopancreatectomia estdindar™*. Elempleo de uninjerto
de vena renal izquierda autéloga es una técnica factible y
reproducible con buenos resultados a largo plazo®.
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La pancreatitis idiopatica fibrosante: causa infrecuente
de ictericia obstructiva en pacientes jovenes

Idiopathic fibrosing pancreatitis-a uncommon cause of obstructive

jaundice in young patients

La pancreatitis idiopatica fibrosante (PIF) es una forma rara de
pancreatitis crénica, predominante en nifios y adolescentes’.
La edad media al diagnéstico se sitia en torno a los 10 afos
(4 meses-20 afios), con una distribucién igual entre ambos
sexos™?. Descrita por primera vez por Comfort et al en 1946,
presenta como principal manifestacién una ictericia obstruc-
tiva acompafada, en la mayoria de los casos, de dolor
abdominal y minima o inexistente elevacién de las enzimas
pancredticas. Su evolucién genera una fibrosis glandular con
insuficiencia pancredtica mixta. Hasta la fecha se han
comunicado solo 72 casos™**14,

En la mayoria de los casos el diagnéstico se ha realizado
mediante laparotomia exploradora y biopsia pancreatica y en
muchos de estos pacientes la intervenciéon fue finalizada con

una derivacién biliodigestiva®. En pocos casos se ha optado por
una reseccién pancredtica con/sin preservacién duodenal’. En
los ultimos afos, se han comunicado varios casos tratados de
forma conservadora con resultados favorables, generando un
cambio de perspectiva en cuanto a la evolucién y al enfoque
terapéutico®'%1%13,

A continuacién, comentamos un caso de PIF cuya
presentacién de urgencias en forma de una ictericia
obstructiva dolorosa se orienté como una colecistitis aguda
con posible coledocolitiasis. Los hallazgos intraoperatorios y
la evolucién posterior obligaron a la reconsideracién del
caso con realizacién de multiples investigaciones analiticas
y de imagen y una nueva intervencién quirtrgica que
llevaron a dicho diagnéstico. Se realiza una revisién de la
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Figura 1 - Colangiografia intraoperatoria-stop a nivel de colédoco supraduodenal (flecha negra) con dilatacién de via biliar
proximal y paso filiforme de contraste a colédoco distal (flecha blanca).

literatura al respecto haciendo hincapié en los avances
diagnésticos y terapéuticos.

Varén de 20 afios con antecedentes de epilepsia y
minusvalia psiquica que acudié a urgencias por un cuadro
de dolor en hipocondrio derecho de 24 horas de evolucién e
ictericia de caracteristicas obstructivas. A su llegada, el
paciente se encontraba hemodindmicamente estable y afebril.
En la exploracién fisica destacaba una ictericia mucocutanea
moderada y dolor a la palpacién en hipocondrio derecho sin
signos de irritacién peritoneal. La analitica urgente evidencié
un patrén de colestasis con importante elevacién de la
bilirrubina a expensas de la fraccién conjugada (bilirrubina
total = 91 umol/L, fosfatasa alcalina =422 U/L, GGT = 369 U/L)
asi como una elevaciébn moderada de transaminasas
(AST =126 UI/L, ALT =299 UI/L) y una ligera elevacién de la
PCR (20mg/L). El resto de la bioquimica, los enzimas
pancreaticos y el hemograma no mostraban alteraciones.

La ecografia abdominal evidencié una vesicula biliar
distendida de paredes engrosadas, edematosas (4 mm), con
contenido hiperecogénico pero sin litiasis evidente y una
dilatacién de la via biliar intra y extrahepatica con un didmetro
coledocal de 10 mm. El area pancredatica no fue accesible para
evaluacién debido a la interposicién de gas.

La orientacién diagnéstica inicial fue de colecistitis aguda
con dilatacién de via biliar por probable coledocolitiasis. Se
decidié realizar una exploracién quirdrgica laparoscépica
durante la cual se objetivé una vesicula distendida, edema-
tosa. Se practicé una colangiografia transcistica confirmén-
dose la dilatacién difusa del arbol biliar hasta el colédoco
intrapancreatico que presentaba una estenosis irregular con
paso filiforme del contraste a duodeno, sin objetivar defectos
de replecién sugestivos de coledocolitiasis (fig. 1). Se intentd
franquear dicha zona estendtica con una sonda Fogarty sin

lograrlo. Se obtuvo una muestra de bilis cuyo estudio
citolégico peroperatorio fue negativo para células tumorales.
Al no disponer de wuna colangiografia endoscdpica
retrégrada intraoperatoria se decidié finalizar la intervencion
para proseguir el estudio en el postoperatorio. Se realizé la
colecistectomia y una derivacién biliar externa con un drenaje
de Kehr colocado mediante una coledocotomia laparoscépica
en la cara anterior de la via biliar.

En el postoperatorio destacé la persistencia de un alto
débito biliar (> 500-600 ml diarios) por dicho drenaje. En el 4.°
dia postoperatorio se realizé6 una CPRE que evidencié una
segunda porcién duodenal y una papila de aspecto normal. Sin
embargo, no fue posible canular la papila para realizar la
colangiografia, por lo que se realizaron biopsias de la mismay
se extrajeron muestras de contenido duodenal para estudio
citolégico, que resultaron negativas para células tumorales.

La dosificacién de los marcadores tumorales (CEA, CA19.9y
alfafetoproteina) y el estudio inmunolégico (electroforesis de
proteinas, inmunoglobulinas totales y fraccionadas inclu-
yendo 1gG4, anticuerpos anti-anhidrasa carbénica) objetiva-
ron valores dentro de los limites normales.

El estudio se completd con pruebas de imagen (tomografia
computarizada, colangiorresonancia magnética) que eviden-
ciaron un aumento global del tamafio pancreatico sin objetivar
lesiones tumorales y la estenosis irregular del colédoco
intrapancreatico con dilatacién de la via biliar suprayacente.

A la vista de los resultados mencionados, el diagndstico
diferencial se planted entre las posibles causas de estenosis
biliar de causa inflamatoria intrinseca (colangitis esclerosante,
cirrosis biliar primaria) o extrinseca (pancreatitis crénica) sin
poder excluir una neoplasia biliar o pancreatica primaria.

La falta de diagnéstico y la obstruccién biliar persistente
condicionaron a una nueva intervencién quirtrgica. La
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Figura 2 - Biopsia pancreatica (tinciéon hematoxilina-
eosina, aumento 40X) —atrofia de parénquima pancreatico
exocrino con fibrosis (flecha) y conservacion de los islotes
de Langerhans.

exploracién se realizé mediante una laparotomia subcostal
derecha que evidencié un pancreas globalmente aumentado
de tamafio y de consistencia dura. Se tomaron biopsias
pancredticas aleatorias, se retir6 el tubo de Kehr y se
realizaron biopsias del segmento coledocal estendtico asi
como de algunas adenopatias retroportales. El estudio
peroperatorio de todas las muestras resulté negativo para
células malignas. Dada la edad del paciente y la probabilidad
minima de encontrar una neoplasia en el examen patolégico
definitivo, se desestimo la realizacién de una cirugia agresiva
(duodenopancreatectomia), optandose por una derivacién
biliodigestiva.

Se practicé una seccién suprapancredtica de la via biliar
principal con cierre del extremo distal y se efectué una
hepatico-yeyunostomia termino-lateral «en Y» de Roux.

El estudio patolégico informé de una atrofia severa del
parénquima pancreatico exocrino, con fibrosis e inflamacién
crénica y con conservacion de los islotes de Langerhans (fig. 2).
En su conjunto, dichos hallazgos, la edad del paciente y el
cuadro clinico de ictericia obtructiva de origen pancreatico
orientaron el diagndstico de pancreatitis fibrosante idiopatica.
El principal diagnéstico diferencial representado por la
pancreatitis autoinmune se descarté ante la ausencia de los
hallazgos patoldgicos caracteristicos (infiltrado linfoplasmo-
citario, periflebitis, inflamacién periductal) y la ausencia de las
alteraciones bioquimicas sugestivas (aumento de IgG4, anti-
cuerpos antianhidrasa carbénica)®.

La evolucién postoperatoria fue correcta y el paciente fue
dado de alta en el décimo dia, permaneciendo asintomatico en
los controles posteriores hasta la actualidad (3 afios) sin
necesidad de tratamiento médico o quirtrgico.

La ictericia obstructiva en nifios y adolescentes comporta
un amplio diagndstico diferencial, incluyendo alteraciones
congénitas biliopancreaticas, procesos inflamatorios y tumo-
rales. La pancreatitis crénica juvenil es una patologia
infrecuente y se presenta en dos formas bien diferenciadas™:

a) Forma calcificante, con dos variantes -la pancreatitis
crénica hereditaria con herencia autosomal dominante y
la pancreatitis crénica tropical juvenil

b) Forma no calcificante u obstructiva, menos frecuente,
relacionada con alteraciones congénitas o adquiridas del
sistema ductal pancreatico, caracterizada por una afecta-
cién menos severa de los conductos pancreaticos y por la
ausencia de litiasis pancredtica.

La pancreatitis idiopatica fibrosante constituye una
variante de esta segunda forma. Se caracteriza por una
fibrosis extensa del parénquima pancredtico exocrino con
relativa conservacién de los islotes de Langerhans. Varias
especulaciones se han hecho sobre su etiologia incrimi-
nando alteraciones autoinmunes relacionadas con la enfer-
medad inflamatoria intestinal o con infecciones viricas
(parvovirus)®®. Estudios recientes han puesto en evidencia
su asociacién con ciertas mutaciones genéticas (PRSS 1,
SPINK 1, CTFR-5T)". Debido a su rareza y a su forma de
presentacién -afectacién pancredtica difusa o focal- su
diagnéstico es de exclusién, y su confirmacién histopatold-
gica es obligatoria.

En la mayoria de los casos, la ictericia obstructiva,
generalmente insidiosa, lidera el cuadro clinico y se suele
acompanar de dolor abdominal. Los enzimas pancreaticos son
enlamayoria de los casos normales o ligeramente elevados. Los
estudios morfolégicos de imagen (ecografia, TC, RMN) eviden-
cian la dilatacién de vias biliares y un pancreas aumentado
globalmente de tamafio. La colangioRM es considerada la
exploracién de eleccién por algunos autores®, puesto que ofrece
una buena valoracién del sistema ductal y permite la exclusioén
de anomalias anatémicas biliopancreaticas.

El diagnoéstico anatomopatolégico se basa en la obtencién de
una muestra de tejido pancredtico mediante una biopsia
quirdrgica o guiada por imagen (ecografia, TC). Entre las
opciones miniinvasivas, la puncién con aguja fina guiada por
ecoendoscopia se ha descrito recientemente como una alter-
nativa diagnéstica con un buen rendimiento, y que permite
evitar el uso de radiacién ionizante en pacientes pediatricos®®.

La confirmacién diagnéstica se ha obtenido en la mayoria
de los casos publicados mediante una intervencién quirdrgica
que permite a la vez la realizacién de un gesto terapéu-
tiCOl’2'4’6’7’9'16’18'19.

La exploracién intraoperatoria evidencia un pancreas
globalmente aumentado de tamafio, de consistencia dura, o
la presencia de masas tumorales cefalopancredticas. La
exploracién quirdrgica es seguida de una biopsia dirigida en
las formas tumorales o de biopsias aleatorias en las formas
difusas. Tras confirmar la benignidad, la intervencién con-
cluye generalmente con una derivacién biliodigestiva’®.
También se han descrito intervenciones mas agresivas y
radicales como la duodenopancreatectomia cefdlica o la
pancreatectomia cefdlica con preservacién duodenal, espe-
cialmente en caso de afectacién focal, cefalopancreatica’. En
algunos casos la exploraciéon quirdrgica fue seguida de un
drenaje biliar interno consistiendo en esfinterotomia o
esfinteroplastia’® mientras que en otros se limité a la
exploracién y toma de biopsias®*?.

Finalmente, el uso de la ERCP con colocacién endoscépica
de una prétesis biliar, en pacientes con PIF, ha sido aplicado
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con éxito en varios casos, empezando con la primera serie de
3 casos publicados por Sylvester en 1998. Con ello se consiguié
la resolucién de los sintomas, retirdndose los stents al cabo de
unos meses®. Otros autores han utilizado el drenaje endoscé-
pico como puente hasta el tratamiento quirtrgico.

Otras alternativas al tratamiento quirtrgico y/o endosco-
pico han sido comunicadas en la literatura con evolucién
favorable tras conducta expectante o corticoterapia. Recien-
temente se han descrito remisiones de la ictericia obstructiva
tras administracién de dcido ursodesoxicélico, abogandose su
capacidad de reducir la viscosidad del liquido biliar con
disminucién consecutiva de la obstruccién?®!2. En estos casos,
laresolucién de la sintomatologia se ha observado en un plazo
de aproximadamente 2 meses por lo que autores como Harper
et al® consideran razonable este periodo de observacién,
antes de realizar una derivacién biliar endoscépica o quirdr-
gica. Globalmente, el manejo conservador evité la derivacién
biliar quirtirgica en un porcentaje elevado de pacientes®1%12,
Posteriormente, ninguno de estos present6 recaida después de
la presentacién inicial®. Sin embargo, la progresién de la
fibrosis y la consecutiva atrofia del parénquima pancreatico se
ha descrito en la mayoria de los casos, asocidandose en algunos
a una insuficiencia pancredtica exocrina y menos frecuente-
mente a una insuficiencia endocrina™°.

En base a los conocimientos concernientes a la evolucién
natural de la PIF y teniendo en cuenta los avances terapéuticos
descritos en los ultimos afios, proponemos un abordaje
terapéutico por etapas. En un paciente pediatrico/adolescente
con ictericia obstructiva, la PIF es un diagnédstico de exclusién,
que necesita confirmacién histopatolégica. Una vez estable-
cido el diagnéstico, el manejo debe ser realizado por un equipo
multidisciplinar compuesto por pediatra, gastroenterélogo,
radidlogo y cirujano. La primera etapa seria un periodo de
observacién puesto que se han descrito casos de resolucién
espontdnea®. Ante la persistencia o el empeoramiento de la
ictericia obstructiva se pasaria a un segundo escalén repre-
sentado por el tratamiento médico con corticoides o acido
ursodesoxicdlico que se podria aplicar durante un periodo de
hasta 2 meses seguin las referencias bibliograficas mencio-
nadas anteriormente®. Finalmente, la falta de resolucién del
cuadro justificaria el recurso a una técnica de derivacién biliar
endoscopica o quirdrgica.
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