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Presentacion de sarcoidosis pancreatica como
masa infiltrativa retroperitoneal
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Presentation of pancreatic sarcoidosis as a retroperitoneal

infiltrative mass

La sarcoidosis es un proceso inflamatorio granulomatoso
crénico de etiologia desconocida que puede desarrollarse en
cualquier érgano del cuerpo’. La afectacién gastrointestinal
ocurre en menos del 1% de pacientes con diagndstico de
sarcoidosis, siendo la localizacién pancredtica inusual®. La
clinica por la infiltracién pancreatica puede confundirse con
episodios de pancreatitis o carcinoma pancredtico y su
diagnéstico preoperatorio es complicado’?. Presentamos un
caso de una masa pancreatica sin claro diagnéstico preope-
ratorio con resultado final de sarcoidosis pancreatica.

Mujer de 78 afios con alergia a antiinflamatorios no
esteroideos y antecedentes de hipertension arterial, diabetes
mellitus tipo 2 y fibrilacién auricular. Consulta por dolor
abdominal creciente de 3 meses de evolucién localizado en
epigastrio e hipocondrio izquierdo, que no cede con analgesia
habitual, asociando anorexia, nduseas, vomitos y pérdida de
peso de 4kg. Analitica sin alteraciones relevantes. La TC
toracoabdominal muestra, como Unico hallazgo, una lesién de
60 mm soélida y vascularizada en fase portal, entre curvatura
mayor gastrica e hilio esplénico, al que desplaza sin infiltrar.
La lesién presenta pequefas adenopatias satélites y perice-

liacas. Los hallazgos indican un posible tumor estromal (GIST)
sin descartar dependencia del pancreas (fig. 1). Se realiza
puncién ecoendoscdpica, evidenciandose tejido linfoide con
agregados de histiocitos epiteliodes, CD68+ y marcadores GIST
negativos (reaccién inflamatoria crénica con granulomas
histiocitarios no caseificantes). Ante la duda diagnéstica, la
clinica de la paciente y la imposibilidad de descartar
malignidad se decide intervencién tras presentar el caso en
comité multidisciplinar, accediéndose mediante abordaje
laparoscépico y convirtiendo a laparotomia subcostal bilateral
por inestabilidad hemodindmica y episodios de taquicardia
ventricular sostenida, objetivandose un infiltrado difuso
granulomatoso retroperitoneal y ascitis de 3,51. Se toman
biopsias intraoperatorias peritoneales negativas para malig-
nidad, informadas como tejido fibroconectivo con inflamacién
crénica, linfoide y presencia de granulomas con células
gigantes multinucleadas. Se realiza pancreatectomia corpo-
rocaudal y esplenectomia. Postoperatorio en UCI precisando
farmacos vasoactivos y perfusién de amiodarona por episodio
de fibrilacién auricular. Evolucién favorable siendo alta a
planta al tercer dia postoperatorio y domiciliaria al séptimo dia

Figura 1 - TC abdominal, corte axial: masa retroperitoneal localizada en cuerpo-cola de pancreas (fecha roja).
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Figura 2 - Tinciones hematoxilina-eosina 40x y 100x de proceso granulomatoso no necrotizante - histiocitos y linfocitos -
(flecha azul) en tejido pancreatico - acinos - (flecha roja), bacilos acido-alcohol resistentes negativos.

sin mas incidencias (Clavien-Dindo IVa). La histologia mostrd
una tumoracion lisa de 60 x 50 mm, dependiente del pancreas
y con foco de calcificacién intratumoral. Microscépicamente
se observan ganglios linfaticos peripancreaticos con granulo-
mas ricos en células epitelioides, células gigantes multinu-
cleadas e inflamacién crénica sin necrosis. La morfologia de la
lesién indica sarcoidosis (fig. 2). La ampliacién diagnéstica del
estudio histoquimico de bacilos &4cido-alcohol resistentes
(Ziehl-Neelsen y Fite-Faraco), fueron ambos negativos, con-
firmando el diagnéstico final de sarcoidosis. Seguimiento
posterior en consulta favorable, sin complicaciones quirtrgi-
cas ni endocrinometabdlicas.

Lasarcoidosis es una enfermedad granulomatosa cronica
de causa desconocida caracterizada por granulomas no
caseosos epitelioides con acumulacién de linfocitos T y
fagocitos mononucleares. Puede manifestarse de forma
sistémica o con afeccidén de 6rganos especificos: pulmén,
ganglios linfaticos, ojos, piel, sistema nervioso y corazén.
En 1937, Nickerson publicé el primer caso de afectacién
pancreatica tras la autopsia de un paciente con sarcoidosis
sistémica’. La localizacién pancreética en la sarcoidosis es
infrecuente, estimédndose en un 1-4% de los pacientes con
sarcoidosis sistémica sometidos a autopsia tras su falleci-
miento, con cifras ligeramente superiores en mujeres de
raza negra de 50-70 afios. Se han descrito menos de 50
de casos con afectacién exclusivamente pancredtica en
pacientes vivos*”. La afectacién pancreatica sintomatica es
inusual y normalmente es debida a infiltracién del parén-
quima o afectacién ductal, produciendo cuadros clinicos
de pancreatitis aguda, ictericia obstructiva y alteraciones
bioquimicas hepaticas™?°. La presentacién es variada,
abarcando desde simples procesos inflamatorios o una
lesidén nodular hasta una masa pancredtica, que en ocasio-
nes pudiera enmascarar un carcinoma pancreatico®. En mas
del 50% localizadas en cabeza pancreatica con existencia de
adenopatias abdominales’.

Pese a no tener diagnéstico histopatolégico de certeza
preoperatorio, la realizacién de TC, PET/TC o RMN abdomi-
nales, asociando a PAAF ecoguiada ayudan a orientar el
diagnéstico™?®. Analiticamente, existe la posibilidad de
presentar hiperbilirrubinemia con componente directo, ele-
vacién de amilasa, lipasa e hipercalcemia por aumento de
calcitriol en los macréfagos del granuloma sarcoideo y por
aumento de la proteina relacionada conla PTH, que favorece la

conversién de la vitamina D en calcitriol activo®. Debido al
diagnéstico diferencial con neoplasias pancreaticas, muchos
pacientes obtienen el diagnéstico definitivo tras la cirugia'?.
Los granulomas no caseificantes pueden encontrarse en
pacientes con neoplasias malignas tipo linfomas y carcino-
mas, representando una reaccién inmune a algin antigeno
tumoral®.

Si bien existe controversia en cuanto al tratamiento, la
corticoterapia a largo plazo es el tratamiento de eleccién,
produciendo mejoria bioquimica y reduccién del tamario de la
masa tumoral sin mejorar la fibrosis. Es recomendable el
empleo de corticoides asociados a acido ursodesoxidlico en
casos sintomaticos con marcada colestasis y/o alto riesgo de
desarrollar complicaciones hepaticas’®. El procedimiento
quirdrgico se reserva para pacientes que presentan impor-
tante masa intraabdominal con afectacién de érganos criticos,
con clinica y repercusién sistémica asociada’?. La afectacién
histolégica aislada no obliga al inicio del tratamiento y los
pacientes asintomaticos pueden ser observados.

Con todo ello, la sarcoidosis pancreatica, aunque rara e
infrecuente, ha de considerarse como potencial diagnéstico
diferencial ante el hallazgo de masa pancreatica. La valoraciéon
de este tipo de casos excepcionales en centros de referencia y
por comités multidisciplinares puede evitar errores diagnoés-
ticos y tratamientos innecesarios.
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Sindrome de Doege-Potter secundario a tumor

fibroso solitario hepatico
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Doege-Potter syndrome due to a hepatic solitary fibrous tumour

Los tumores fibrosos hepaticos solitarios (TFHS) son unas
lesiones neoplésicas infrecuentes, de caracteristicas histolé-
gicas benignas, desarrollados en el tejido mesenquimal®. Este
tipo de tumores se desarrollan mdas frecuentemente en
localizaciones como pleura, peritoneo, timo o meninges’,
siendo extremadamente raro su crecimiento intrahepético,
con unas decenas de casos publicados en la literatura®?.

Este tipo de tumores presenta unas tasas de supervivencia
en torno al 85% a los 5 afios, con un riesgo de aparicién de
metastasis a 5 y 10 afios del 26% y del 46% respectivamente”.
Los principales factores de riesgo de mal pronéstico son el
tamafio tumoral y elevados indices mitéticos.

Estos tumores pueden presentarse asociados a un sin-
drome paraneoplésico en el 5% de los casos® que cursa con
hipoglucemias severas denominado sindrome de Doege-
Potter, descrito en 1930*. Este sindrome es mds frecuente en
pacientes entre 60y 80 afios* y esta asociado a peor prondstico,
mas ain si la localizacién del tumor es extrapleural®®.

Este sindrome paraneoplasico se presenta con hipogluce-
mias severas con niveles de péptido C, insulina e IGF-I
disminuidos en sangre, ya que se debe a la secrecién de
IGF-1I por parte del tumor, que se une a los receptores de IGF-I*,
Dicha unién no solo provoca hipoglucemia, sino que esta
asociada a un aumento del nimero de mitosis en el tumor y la
transformacién maligna del mismo.

Presentamos el caso de un paciente de 83 afios con
antecedentes de dislipidemia y glucemia basal alterada en
ayunas que acude a urgencias tras hallazgo en analitica de

rutina de 33mg/dL de glucemia y tumoracién epigdastrica
indurada de gran tamafio. Se realiza TC toracoabdominal, enla
que se observa una masa sugestiva de GIST gastrico en
ligamento gastrohepético de 16 x 12 x 14 cm hipervascular
con zonas necréticas en su interior, que ejerce efecto masa
sobre los 6rganos vecinos y provoca colapso del eje portoes-
plénico con signos de hipertensién portal (fig. 1). Se realiza
gastroscopia en la que se observa compresion extrinseca a nivel

Figura 1 - Corte sagital de TC en el que se observa la lesion
en intimo contacto con la pared gastrica.
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