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El linfoma primario del pancreas
en la poblacion pediatrica
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La afectacion primaria del pancreas por un linfoma no Hodgkin es
extraordinariamente rara en nifios y adolescentes. De hecho, sélo he-
mos encontrado tres casos publicados en lengua inglesa de linfomas
primarios del pancreas en nifios.

Presentamos el caso de una nifia de 13 afios diagnosticada de linfo-
ma primario del pancreas. Describimos los hallazgos de imagen en la
ultrasonografia y en la tomografia computarizada. Planteamos el
diagnostico diferencial con otros tumores pancreaticos de la poblacion
pedidtrica y realizamos una revision bibliogréfica.

Palabras clave: tumores pancredticos, linfoma, no hodgkiniano, pedia-
trico.

Primary pancreatic lymphoma
in pediatric patients

Primary involvement of the pancreas in non-Hodgkin’s lymphoma
is extremely rare in children and adolescents. Indeed, we have only
found three cases of primary pancreatic lymphoma in this population
published in the English literature.

We report the case of a 13-year-old girl diagnosed with primary
pancreatic lymphoma. We describe the ultrasonography and computed
tomography findings, discuss the differential diagnosis with other pan-
creatic tumors that affect pediatric patients, and review the literature.
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INTRODUCCION

Los linfomas son los tumores malignos mds frecuentes en la
infancia después de las leucemias y de las neoplasias del sistema
nervioso central'. Los linfomas intraabdominales representan
aproximadamente entre el 30 y el 40% de todos los linfomas de
la poblacién infantil>. Los linfomas no Hodgkin pueden presen-
tar invasion extranodal y de érganos sélidos, pero la afectacion
pancredtica por estos tumores es muy rara’.

Sélo tenemos conocimiento de tres casos publicados en len-
gua inglesa de linfomas primarios del pancreas en nifios. Dos de
ellos!'* tenfan una breve historia de ictericia y dolor abdominal y
el otro® comenzé con pancreatitis aguda.

Presentamos el caso de una nifia de 13 afios diagnosticada de
linfoma primario del pancreas con afectacién pericardica en el
momento del diagnéstico. Describimos los hallazgos radiol6gi-
cos y planteamos el diagnéstico diferencial con otros tumores
pancredticos de la poblacién pedidtrica, junto con una revision
bibliografica.
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CASO CLINICO

Una nifia de 13 afios sin antecedentes clinicos de interés fue
referida a nuestro hospital por dolor epigéstrico, ictericia, coluria
y acolia. Ademds, la paciente habia sufrido varios episodios de
cefaleas y sincopes en las tltimas semanas.

En la exploracién fisica, la paciente mostraba una intensa icte-
ricia. Tenfa fiebre de 38 °C. Su abdomen era blando y depresible
y no se palparon masas ni visceromegalias.

Los estudios iniciales del laboratorio incluyeron: albimina en
suero de 3,7 g/dl, bilirrubina total de 10,76 mg/dl, fosfatasa alca-
lina de 223 U/l, aminotransferasa de alanina (ALT, SGPT) de
326 U/l, aminotransferasa de aspartato (AST; GOT) de 176 U/l y
lactato deshidrogenasa (LDH) de 591 U/L.

En el estudio de ultrasonografia (US) abdominal se observé
una lesion hipoecoica de 3 cm en la cabeza del pancreas, con di-
latacién del conducto pancredtico y de la via biliar intra y extra-
hepdtica, asi como distension de la vesicula biliar (fig. 1). La to-
mografia computarizada (TC) realizada tras la administracion de
contraste oral e intravenoso mostré una masa hipovascular en la
cabeza pancredtica (fig. 2). No se evidenciaron adenopatias. Una
ecocardiografia mostré un importante derrame pericéardico.

En la cirugia se encontr6 una masa de 3 X 4 x 5 cm en la cabe-
za del pancreas. Presentaba margenes mal definidos e infiltraba
el duodeno. El eje vascular esplenoportal, los vasos mesentéricos
y la vena cava inferior estaban respetados. Se realizé una pancre-
atoduodenectomia cefélica con reseccién completa del tumor.

El diagnéstico anatomopatoldgico fue linfoma no Hodgkin de
células B de la cabeza del pdncreas con infiltracion de la pared
duodenal. En la biopsia de médula 6sea no se hallaron signos de
invasion tumoral. En la citologia del derrame pericardico se
identificaron células neopldsicas de estirpe linfoide.
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Fig. 1.—Ecografia. (A) Muestra una masa hipoecoica en la cabeza pancredtica (flecha) y dilatacién del
conducto pancredtico (cabeza de flecha). (B) Se observa dilatacion de la via biliar intrahepatica (cabeza de
flecha).

El diagndstico final fue linfoma no Hodgkin de células B de la
cabeza del pancreas con afectacion pericardica (estadio III). La
paciente recibié quimioterapia y permanece libre de enfermedad
22 meses después del diagndstico.

DISCUSION

Que conozcamos, s6lo se han publicado tres casos en lengua
inglesa de linfomas primarios del pancreas en la poblacién pedia-
trica'*>. Los hallazgos de imagen de este tumor fueron similares
a los de otras neoplasias sélidas del pancreas. En dos casos'* se
encontr6 con la US una masa sélida, esférica y homogénea en la
cabeza del pancreas que aparecia hipovascular en la TC realiza-
da con contraste intravenoso. En el otro caso’® se observé un au-
mento global del tamafio de la glandula pancredtica con masas
homogéneas hipoecoicas de 2-3 cm en el parénquima. En los
tres casos'* existia dilatacion de los conductos biliares intra y
extrahepaticos. En ningtin caso se observaron adenomegalias in-
traabdominales.

Nuestra paciente mostré una masa en la cabeza del pancreas
de caracteristicas inespecificas en las técnicas de imagen. Las
neoplasias pancredticas son muy raras en la poblacién pediétrica,
por ello nuestro diagnédstico diferencial debe incluir los tumores
pancredticos mas frecuentes en esta edad.

Hemos encontrado dos importantes estudios retrospectivos de
tumores pancredticos malignos en nifios y adolescentes®’. Una

revision de casos acontecidos durante 20 afios (desde 1971 a
1991)° incluyé cinco neoplasias malignas del pancreas: tres tu-
mores s6lido-quisticos, un tumor secretor de insulina y un pan-
creatoblastoma. En una revisiéon de casos ocurridos en 35 afios
(desde 1967 a 2002)” se identificaron 17 pacientes cuyos tipos
tumorales fueron: siete tumores sélidos pseudopapilares, cinco
pancreatoblastomas, dos neoplasias endocrinas, dos tumores
neuoroectodérmicos primitivos y un carcinoma de células acina-
res. No se hall6 ningtn linfoma.

En estas series®’ los tumores sélidos pseudopapilares apare-
cieron predominantemente en adolescentes de sexo femenino y
el pancreatoblastoma pareci6 ser ligeramente mds frecuente en
niflos que en nifias. Los demds tipos tumorales no demostraron
diferencias de distribucion por sexo. Los sintomas iniciales mas
comunes fueron el dolor abdominal, la masa y la ictericia. Otros
fueron la pérdida de peso, la anorexia, las nduseas y los vémitos,
la diarrea y la hipoglucemia. La localizacion mas frecuente de
los tumores fue la cabeza del pancreas. La reseccion completa
del tumor primario fue el procedimiento de eleccién en la enfer-
medad localizada (aproximadamente dos tercios de los casos).
La quimioterapia y la radioterapia se utilizaron en tumores irre-
secables o recurrentes.

En imagen, los linfomas pancredticos aparecen tipicamente
como una gran masa homogénea en la cabeza del pancreas con
extension extrapancredtica®. Otras presentaciones menos fre-
cuentes son masas en el cuerpo o cola pancredticos y mds rara

B

Fig. 2.—Tomografia computarizada (TC) con contraste oral e intravenoso. (A) Muestra una masa hipovas-

cular en la cabeza pancredtica (flecha) en contacto con el duodeno y préxima a los vasos mesentéricos.

(B) Existe distension de la vesicula biliar y dilatacion del conducto biliar comtn y del pancredtico (cabezas
de flecha).
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atn es la afectacion difusa de toda la glandula®. En la poblacion
adulta, una masa hipovascular bien circunscrita en la cabeza pan-
credtica sin dilatacion significativa del conducto pancredtico,
acompaiada de adenomegalias por encima del nivel de las venas
renales, debe hacer sospechar el diagnéstico de linfoma (en el
primario no hay afectacién ganglionar inicial)’. Sin embargo, en
nuestro caso, como en los tres casos de linfomas primarios del
péancreas en nifios revisados en la literatura'*>, el conducto pan-
credtico estaba dilatado.

El tumor sélido-quistico, también llamado tumor de Franz, tu-
mor sélido pseudopapilar, neoplasia sélida de epitelio papilar,
etc.” aparece como una gran masa heterogénea, bien encapsulada
en la cola del pancreas'®. Estos tumores suelen contener zonas de
hemorragia interna o degeneracion quistica'®. Pueden identificar-
se tenues calcificaciones periféricas!'®. Es raro un comportamien-
to maligno de estos tumores'!.

El pancreatoblastoma generalmente afecta al cuerpo y la cola
pancredtica'?. Aparece como una gran masa heterogénea y multi-
quistica en la TC', a veces con calcificaciones agrupadas en ra-
cimo o en anillo". Puede presentar una evolucién agresiva con
evidencia de extension local y distal.

Los tumores endocrinos del pancreas tipicamente son masas
hipervasculares hiperdensas en fase arterial'*. Los tumores de
gran tamafio pueden asociar calcificaciones, degeneracion quisti-
ca y necrosis'*. Las lesiones mdltiples y pequeifias resultan de
dificil localizacién y pueden requerir la realizacién de ecografia
intraoperatoria.

Los tumores neuroectodérmicos primitivos aparecen princi-
palmente en la cabeza del pancreas'®. Es un tumor generalmente
agresivo, en el que la necrosis y la invasion local de estructuras
vecinas son frecuentes .

Los tumores de células acinares tipicamente aparecen como
masas de gran tamafio con una cdpsula bien definida que se real-
za tras la administracién de contraste'®. Es frecuente la existen-
cia de una extensa drea central hipodensa y de calcificaciones in-
ternas, pero no de focos de hemorragia's.

CONCLUSION

El linfoma primario del pancreas es una neoplasia muy rara en
la poblacién pedidtrica, y los hallazgos de imagen son inespecifi-
cos. Aunque en la poblacién adulta una masa en la cabeza del
péncreas sin dilatacién del conducto pancredtico es altamente
sospechosa de linfoma, no hemos confirmado este hallazgo en
los nifios. A pesar de que es muy dificil que el radiélogo pueda
sugerir con seguridad el diagndstico preoperatorio de linfoma
primario del pancreas en la poblacién pedidtrica, esta entidad de-
be ser tenida en cuenta en el diagndstico diferencial de una masa
pancredtica sélida e hipovascular.
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