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Linfoma esplénico presentado como pancreatitis aguda en una paciente
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RESUMEN

Se comunica el caso de una mujer de 84 afios de edad, que ingres6 en urgencias por un episodio de
pancreatitis aguda alitisica. En la investigacion etioldgica se document6 la presencia de un linfoma
esplénico con efecto compresivo sobre la glandula pancreatica. Tras la resolucién de los sintomas, se pro-
gramo para esplenectomia con buen resultado técnico. A los 6 meses del ingreso, la paciente presentaba
un excelente estado clinico y funcional. Este caso destaca la inusual manifestacién clinica de esta enfer-
medad hematolégica y la necesidad de valorar todas las opciones terapéuticas disponibles en ancianos
seleccionados.

© 2010 SEGG. Publicado por Elsevier Espafia, S.L. Todos los derechos reservados.

Splenic lymphoma presenting as acute pancreatitis in an 84 year-old patient.
A case report

ABSTRACT

A case is presented of an 84 year-old woman who was admitted to the Emergency Department due to an
episode of non-calculous acute pancreatitis. In the aetiological study, the presence of a splenic lymphoma
was documented, which had a compressive effect on the pancreas. After resolving the symptoms, she was
scheduled for a splenectomy with a good technical result. At six months after admission the patient was
in an excellent clinical and functional condition. This case highlights the unusual clinical presentation
of this haematological disease, and the need to evaluate all the available therapeutic options in selected
elderly patients.

© 2010 SEGG. Published by Elsevier Espafia, S.L. All rights reserved.

Entre los antecedentes personales: alergia a penicilina y enfer-
medad de Parkinson diagnosticada 2 afios antes, con controles

Mujer de 84 afios remitida a urgencias por presentar vomitos
persistentes de 12 horas de evolucién, de cantidad escasa, inicial-
mente alimentarios y el Gltimo en «posos de café» acompafiado de
dolor epigastrico de tipo quemazoén.

Desde hacia 12 meses, presentaba vomitos ocasionales, auto-
limitados, blanquecinos, con una frecuencia aproximada de uno
al mes. No contenia alimentos digeridos ni bilis. En los Gltimos 6
meses presentd astenia e hiporexia y 4 meses antes de su ingreso,
episodios de diaforesis nocturna. No tenia prurito ni fiebre. Pre-
sentaba apetito disminuido por saciedad precoz, estrefiimiento y
pérdida de 6 kg de peso en los 10 tltimos meses.

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: cepv41236@yahoo.es (C.E. Peralta Vargas).

regulares por consulta externa en neurologia; en tratamiento con
levodopa/benserazida, clonazepam y domperidona. Situacién fun-
cional basal: dependiente para el aseo y el vestido. Salia a la calle
con supervisién de una persona. indice de Barthel de 85 puntos, con
movilidad adecuada sin apoyos o ayudas técnicas. No presentaba
deterioro cognitivo ni fragilidad social.

Exploracién fisica: temperatura 36,8 °C, frecuencia respiratoria
28rpm, frecuencia cardiaca 84 lpm y presiéon arterial 130/70
mmHg. indice de masa corporal (IMC) 20,6 kg/m2. Aparentaba
regular estado general, hidratada. El I6bulo izquierdo de la glandula
tiroides era palpable con la deglucién, blando de consistencia y
no doloroso. En la auscultacién pulmonar, se apreci6é ventilacién
adecuada y en la cardiaca tonos ritmicos y regulares. Abdomen
blando, con ruidos hidroaéreos presentes, sin dolor a palpa-
cién. Borde inferior del higado palpable debajo del reborde costal
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derecho yborde inferior del bazo palpable a 8 cm debajo del reborde
costal izquierdo. Exploracién neurolégica: alerta, orientada, con
lenguaje articulado y coherente. Pares craneales conservados, sin
signos meningeos ni déficit motor. Fuerza muscular y sensibilidad
conservadas. Leve rigidez axial. Sin adenopatias.

La radiografia de térax revel6 elevaciéon del hemidiafragma
izquierdo, sin otros datos de condensacién o redistribucién. La
radiografia de abdomen simple mostré la presencia de sombra
esplénica hasta la altura de la espina iliaca posterosuperior
izquierda, desplazamiento del estébmago hacia la linea media y
depresién del angulo esplénico del colon. Electrocardiograma en
ritmo sinusal a 78 Ipm, sin desviacién del eje. Analitica: recuento
de 8.000 leucocitos (53% neutréfilos), hematocrito 34,7%, hemo-
globina 11,5g/dl, volumen corpuscular medio 75,6 fL, plaquetas
117.000/Ul, proteina C reactiva 1,6 mg/dl, glucemia 173 mg/dl,
urea 73 mg/dl. Pruebas de funcién hepética: bilirrubina total,
alanino-aminotransferasa, aspartato-aminotransferasa, gamma-
glutamil transpetidasa y lactatodeshidrogenasa dentro de valores
normales. Amilasa 2031 U/l (10-115 U/1) y lipasa 1525 U/l (21-67
U/1). El resto de los parametros eran normales.

Dada la sospecha de pancreatitis aguda, se hospitaliza con
dieta absoluta, hidratacién, electrolitos y analgesia intravenosa.
El primer dia de estancia presenté hipotension (90/50 mmHg)
sintomatica con desvanecimiento, dolor abdominal en el flanco y
el hipocondrio izquierdos. Se realiz6 un tacto rectal que resulté
normal. El lavado gastrico fue limpio. Ante la caida de hematocrito
(del 34 al 25%), sin evidencia de sangrado del tracto digestivo, se
solicité una TC abdominal para descartar transformacién hemorra-
gica pancreatica. Se administra fluidoterapia y se transfunden dos
concentrados de hematies, recuperando presién arterial a 120/60
mmHg. Permaneci6 en dieta absoluta 3 dias hasta que se objetiv
la normalizacién de valores de amilasa y lipasa séricos.

La TC abdominal (fig. 1) con contraste documenté: esplenome-
galia de 22 cm, pancreas sin aumento de tamaiio ni afectacién de
la grasa peripancreatica y diverticulosis. Presencia de adenopatia
retrocrural derecha de 1 cm y madltiples ganglios retroperitoneales
de tamafio pequefio. Minimo derrame pleural bilateral.

Ante la historia de sindrome consuntivo, astenia, diaforesis,
adenopatias periféricas y esplenomegalia, en paciente que ingresa
por presentar pancreatitis aguda alitiasica, se interpreté6 com-
presién pancredtica por la gran esplenomegalia que presentaba.
Se solicitaron anticuerpos para los virus de Epstein-Barr, de la
inmunodeficiencia adquirida, de la hepatitis C, de la hepatitis

Figura 1. Tomografia computarizada de abdomen: esplenomegalia homogénea.

Figura 2. Se observa a pequefio aumento parte del parénquima esplénico sustituido
por proliferaciéon linfoide monoclonal, cd20 positiva, que se estructura formando
nédulos. (Aumento: x4. Tincién inmunohistoquimica: cd20).

B, sifilis, citomegalovirus y leishmaniasis, todos con resultado
negativo. Asimismo, resulté negativa la bateria de autoanticuerpos
y normal el estudio de complemento que se solicitaron para
descartar afectacion autoinmunitaria pancreatica.

Una extension de sangre periférica mostré anisocitosis con
frecuentes eliptocitos y algunos poiquilocitos, linfocitos de tamafio
intermedio y 87.000 plaquetas. La beta-2-microglobulina sérica fue
5,2 mg/dl (0,7-1,8). El aspirado de médula 6sea mostré un marcado
incremento de linfocitos de tamafio intermedio y pequefio, sugi-
riendo infiltracién por sindrome linfoproliferativo de bajo grado. Se
solicit6 biopsia de médula 6sea que fue negativa para infiltracién.

En ese momento, la clinica de la paciente y los hallazgos
analiticos sugerian como diagndstico probable linforna no Hodgkin
primario esplénico. Ante esta sospecha, se calcula un Ann Arbor
en estadio I y un indice pronéstico internacional de 2 puntos
(riesgo intermedio-bajo). Se decide realizacién de esplenectomia
como tratamiento definitivo. De cara a dicha intervencién, se
administran vacunas frente a Streptococcus. pneumoniae, Hae-
mophillus influenzae tipo b, Neisseria meningitidis y gripe anual,
asi como la antitetdnica. Es dada de alta asintomadtica, en trata-
miento con dieta de proteccién gastrica y pancreatica, omeprazol,
levodopa/benserazida, lactulosa, domperidona y enalapril. Se
programa una esplenectomia abierta reglada de manera electiva,
que se realiza a los 56 dias del episodio de pancreatitis aguda; no
existen complicaciones en el acto operatorio y permanece en el
hospital 5 dias. Se obtiene como diagnéstico histopatolégico el de
linfoma esplénico tipo B de la zona marginal (figs. 2 y 3).

Tras 5 meses del tratamiento quirdrgico, la paciente no presenta
sintomatologia alguna. Refiere adecuada ingesta de alimentos. Al
examen, peso 52 kg (IMC 21,5kg/m?2) que supone un incremento
de 2kg. Mejoria en la valoracién nutricional (albimina sérica
4,4 g/dly prealbimina 27,6 mg/dl), asi como descenso de la beta-2-
microglobulina (3,1 mg/dl). No se documenta alteracién hematol6-
gicaenlas 3 series. Los demads analisis sanguineos y las enzimas pan-
creaticas estan dentro de los valores normales. No hubo deterioro
en su funcionalidad, ni de su estado mental (Mini Mental 30/30).

Discusion

La pancreatitis aguda es un proceso inflamatorio agudo del
pancreas con numerosas causas y una patogenia oscura. Las dos
causas que acaparan aproximadamente el 80% de las pancreatitis
son la litiasis biliar y el alcohol. Entre otras etiologias menos
frecuentes se encuentran: farmacos, obstrucciones por tumores,
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Figura 3. Se observa a gran aumento que el linfoma esta compuesto por linfocitos
de talla pequefia, morfologia centrocitoide y monocitoide. (Aumento: x40. Tincion:
hematoxilina-eosina).

fibrosis del esfinter de Oddi, anormalidades metabdlicas, trauma,
isquemia, infeccion y enfermedades autoinmunitarias. En el 10% de
los casos, la causa de la pancreatitis aguda se considera idiopatica.
Una microlitiasis oculta podria ser la causa en dos tercios de los
casos de la pancreatitis idiopatica.

No es inusual la pancreatitis aguda relacionada con obstruc-
cién tumoral. El carcinoma primario de pancreas y el cancer del
conducto biliar comin son las principales causas, aunque no las
tinicas. Chao-Ming et al? presentaron el caso de un paciente con
dolor abdominal tipico y niveles elevados de amilasa y lipasa.
Tras excluir otras causas, el linfoma esplénico con afectacién
pancreatica fue considerado la causa de la pancreatitis aguda.
Nuestra paciente ingres6 con dolor abdominal, vomitos y niveles
elevados de amilasa y lipasa. Después de excluir otras etiologias, la
compresién pancredtica por la gran esplenomegalia se interpret6
como la principal etiologia de la pancreatitis aguda. En la misma
linea, Das Gupta et al® proponen que la presentacién clinica de sin-
tomas similares a los de la paciente debe indicar esplenomegalia,
al no evidenciar enfermedad en otra parte.

Adicionalmente, Skarin et al* reportaron linfosarcoma de bazo
como esplenomegalia aislada sin linfadenopatias significativas,
hepatomegalia o compromiso sanguineo periférico. Catherin et al®
refieren linfosarcomas primarios de bazo como esplenomegalia sin
linfadenopatias periféricas, bazo patolégicamente comprometido
y con o sin compromiso de nédulos linfaticos regionales, médula
6sea o higado. Por todo esto, y de acuerdo a la definicién de dichos
autores, nuestra paciente fue diagnosticada de linfoma primario
esplénico debido al principal compromiso del bazo sin expresién
en sangre periférica.

El bazo esta involucrado entre 30-40% de los casos de linfoma
no Hodgkin y el linfoma primario esplénico tiene una incidencia de
menos del 1%. El linfoma de la zona marginal es una enfermedad
de personas de edad avanzada; la edad media de presentacion es
de aproximadamente 65 afos y todos los pacientes son mayores
de 50 afios. La incidencia reportada es del 1-2% de los linfomas
no Hodgkin®. El linfoma de la zona marginal esplénico es un
desorden que caracteristicamente implica al bazo, la médula 6sea
y la sangre periférica. Un paciente tipico presentara sintomas
de fatiga y/o disconfort abdominal y tendrd una prominente
esplenomegalia y un moderado grado de infiltraciéon en médula
6sea y sangre periférica®’. La linfadenopatia palpable no es comdn
en esta entidad, pero se han registrado compromiso de los nédulos
linfaticos hiliares esplénicos en la mayoria de los casos. Hallazgos
como la anemia y la trombocitopenia son de presentacién comn,

pero es mas frecuente que resulten por hiperesplenismo que por
infiltracién en la médula 6sea®89.

Diversos fenémenos autoinmunitarios también se han encon-
trado en un 10% de los pacientes, constituyendo en ellos la
forma de presentacién. Entre ellos se citan: anemia hemolitica
autoinmunitaria, trombocitopenia autoinmunitaria, anticuerpos
anticardiolipina, anticoagulante lGpico positivo o enfermedad de
Von Willebrand adquirida810.11,

Aproximadamente, el 10% de los casos experimentan transfor-
macién a linfoma de alto grado, con un tiempo promedio de 2
a 4 afios desde el diagnéstico. Caracteristicas que pueden sugerir
transformacién son: sintomas B, linfadenopatias, compromiso del
sistema nervioso central y aparicién de células gigantes en sangre
periférica®12. La supervivencia global se estima entre 8 y 13 afios,
dependiendo si los estudios incluyen a pacientes con linfoma diag-
nosticado mediante esplenectomia o a los que reciben quimiotera-
pia por presencia de mas del 10% de linfocitos vellosos circulantes
en sangre periférica y en los que no se indica la cirugia®13,

En nuestro caso, la principal dificultad fue relacionar la masa
esplénica con el cuadro clinico de la paciente. Un rapido diagnés-
tico era muy importante, ya que el prondstico esta relacionado
con la estadificacién. Una pancreatitis aguda de etiologia no cono-
cida necesita mas estudios detallados para excluir enfermedad
pancredtica o por compromiso extraglandular; especialmente si
un paciente presenta astenia, fatiga, pérdida ponderal y diaforesis
nocturna. Muchos pacientes con linfoma esplénico de la zona mar-
ginal estan asintomaticos al diagnéstico y no reciben tratamiento
inicialmente. El 28% de un grupo de 50 pacientes con linfoma
esplénico de zona marginal que no requirieron tratamiento inicial
no progresaron su enfermedad hasta 1- 6 afios!4, mientras que el
tiempo promedio de progresién en 20 pacientes no tratados con
linfoma de la zona marginal esplénico fue cercano a 4 afios'2.

Los criterios para esplenectomia en pacientes con linfoma
marginal esplénico incluyen la necesidad de tratar los sintomas
de disconfort abdominal y el riesgo derivado de la presencia de
un bazo muy grande, como es la rotura esplénica espontaneal,
Ademas, sirve para confirmar el diagnéstico en los casos donde
no existe compromiso en la sangre periférica ni en médula 6sea,
pudiendo aliviar las citopenias debidas al hiperesplenismo, espe-
cialmente si los riesgos de recibir quimioterapia son mayores que
los de la esplenectomia; aunque este procedimiento quirdrgico
no debe de ser considerado automaticamente tratamiento inicial.
Teniendo en cuenta todas estas consideraciones, se opté en la
paciente por esplenectomia, previa vacunacién contra gérmenes
encapsulados. Ya se ha comentado el éxito clinico y la normali-
zacion de los datos analiticos en nuestra paciente, asi como que
se excluyé clinicamente la posible afectacién neoplasica de la
glandula en ausencia de manifestaciones en los meses siguientes.

Como conclusién, creemos que, en ancianos con buena situacién
funcional, la indicacién quirdrgica para procesos potencialmente
curables, ha de llevarse a cabo sin tomar la edad como factor
limitante por si misma.
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