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Pancreatitis idiopatica fibrosante como causa
de ictericia obstructiva
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La pancreatitis cronica es una patologia infrecuente en la
edad pediatrica, de la que han sido descritas dos formas clini-
copatoldgicas: calcificante y no calcificante (1). En este tltimo
grupo, se incluye una patologia muy poco frecuente denomina-
da pancreatitis idiopdtica fibrosante (IFP). El primer caso fue
descrito por Comfort en 1946 y desde entonces, menos de 50
casos han sido publicados (1,2).

Caso clinico

Mujer de 16 afios (sin antecedentes de interés), derivada a
nuestro centro por prurito generalizado, tinte ictérico, coluria y
heces acdlicas. La exploracion fisica mostraba buen estado gene-
ral, ictericia cutaneomucosa, y hepatomegalia de 2 traveses. El
resto de la anamnesis por aparatos resulté normal. Bioquimica:
bilirrubina directa 22,13 mg/dl, GOT 66 Ul/l, GPT 91 U/, fos-
fatasa alcalina 1838 UI/l, GGT 37 Ul/l. Antigeno CA 19-9 86
UIN (0-37), el resto de pardmetros bioquimicos y el estudio de
coagulacién fueron normales. Se realizé ecografia abdominal en
la que se objetivo dilatacion de via biliar intra-extrahepatica sin
presencia de litiasis. La TAC y colangio RMN mostraron hepa-
tomegalia, dilatacién de via biliar intra-extrahepdtica, dilatacion
del conducto de Wirsung, desestructuracion y aumento del tama-

fio del proceso uncinado y cabeza de pancreas, sugestivas de neo-
plasia. Se decidi6 colocar percutineamente un drenaje biliar ex-
terno-interno para resolver la ictericia obstructiva. Bajo sospecha
de neoplasia pancredtica, la paciente se intervino quirtrgicamen-
te; la exploracion intraoperatoria mostraba induracién de la cabe-
za del pdncreas y adenopatias hiliares; de ambas, se tomaron
biopsias intraoperatorias que informaron de fibrosis intersticial y
negativas para neoplasia respectivamente. Fue practicada duode-
nopancreatectomia cefalica con preservacion pildrica. El estudio
anatomopatoldgico informé de pancreatitis crénica obstructiva
fibrosante e hiperplasia ductal inflamatoria de conducto pancrea-
tico (Fig. 1). La paciente fue dada de alta al duodécimo dia posto-
peratorio sin complicaciones. Fue realizado, en el 6° mes posto-
peratorio, estudio genético de la mutaciéon N34S en el gen
SPINK1, que resulté negativa. Dos afios después se encuentra
asintomdtica y libre de enfermedad.

La IFP es una rara causa de pancreatitis crénica en nifios. El
rango de edad es de 4 meses a 20 aflos con una edad media de
10 afos (1). Hasta la fecha s6lo 44 casos han sido publicados en
la literatura. La etiologia es desconocida, aunque se ha asociado

Fig. 1.- Intensas lesiones inflamatorias fibrosantes del pancreas. Obsér-
vese la prominente fibrosis perilobular.
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a determinadas alteraciones genéticas (CFTR, PRSS1), desta-
cando por su frecuencia la mutacién N34S del gen SPINKI,
que también se ha relacionado con la pancreatitis juvenil tropi-
cal (1,3,4). A diferencia de la pancreatitis hereditaria autonémi-
ca dominante, los pacientes con IFP no presentan antecedentes
familiares. La forma de presentacion mas frecuente de la IFP es
la ictericia obstructiva y las crisis de dolor abdominal recidi-
vante (1,2,5,6,). Analiticamente, los pacientes con IFP, presen-
tan un patrén colestdsico, citolitico y, ocasionalmente, una leve
elevacion de la amilasa sérica y urinaria. Respecto al diagnésti-
co, las pruebas de imagen son utiles para objetivar el origen
pancredtico de la obstruccién de via biliar. La TAC y colan-
gioRMN permiten, como sucedié en nuestro caso, visualizar
con mayor nitidez el pancreas, cuya cabeza usualmente estard
aumentada de tamafio y desestructurada. El Wirsung puede pre-
sentar dilataciéon preestendtica. El diagnéstico definitivo se
consigue por exclusién de otras patologias mds frecuentes y
con el estudio anatomopatoldgico (biopsia o cirugia). Histol6-
gicamente el pancreas muestra bandas de tejido colagenizado
envolviendo acinos de apariencia normal. El infiltrado inflama-
torio acompafante de la proliferacién fibrosante no suele ser
prominente (1,6,). El tratamiento debe comenzar por, en caso
de existir, resolver la ictericia obstructiva, en espera del proce-
dimiento quirdrgico definitivo. El drenaje percutdneo de via
biliar o la colocacién de stent por CPRE son las técnicas de
eleccion (1,6,). El tratamiento quirtrgico es controvertido y po-
demos clasificarlos en derivativos y resectivos. Los primeros
(coledocoduodenostomia y coledocoyeyunostomia en Y de
Roux) se encuentran en desuso porque no resuelven la obs-
truccion del Wirsung, persistiendo el dolor abdominal o la evo-
lucién a insuficiencia pancredtica exo-endocrina (1). Entre los
procedimientos resectivos destaca la DPC con preservacion pi-
I6rica. Algunos autores la desanconsejan por la alta frecuencia
de diabetes y mala digestién posoperatoria, asi como el escaso
alivio del dolor a largo plazo. Fue la técnica utilizada en nues-
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tro caso y 24 meses después, la paciente permanece asintomati-
cay libre de enfermedad, por lo que no podemos apoyar dicha
afirmacién. La pancreatectomia cefdlica con preservacién duo-
denal (DPPHR) elimina las complicaciones de las pancreatitis
crénicas y proporciona alivio del dolor a largo plazo en mds del
80% de los pacientes (1).

G. Sudrez Artacho, J. Rodriguez Muiioz, M. A. Gémez Bravo,
F. Docobo Durantez, R. Garcia Lozano y S. P. Alconchel
Gonzaga

Servicio de Cirugia General y Aparato Digestivo. Hospital
Universitario Virgen del Rocio. Sevilla.
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