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RESUMEN 

Introducción: El linfoma anaplásico de células grandes primario pancreático es una entidad muy rara y 

solo 13 casos han sido descritos en la literatura.  

Objetivo: Presentar un caso clínico raro de un linfoma anaplásico de células grandes negativo para la 

quinasa de linfoma anaplásico y con presentación extraganglionar en el aparato gastrointestinal. 

Caso clínico: Paciente masculino de 80 años que se presentó con dolor abdominal, regurgitación, 

ictericia y baja ponderal. La tomografía computarizada de abdomen mostró una masa en cabeza de 

páncreas que se extendía al segmento V del hígado, acompañado de adenopatías mesentéricas y 

retroperitoneales. La biopsia de la lesión fue consistente con linfoma anaplásico de células grandes 
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negativo para la quinasa de linfoma anaplásico. Se indicó el régimen de Mini-CHOP por 1 ciclo. Luego 

a esto, el paciente presentó sepsis neutropénica y falleció a los 3 meses del diagnóstico.  

Conclusiones: El linfoma anaplásico de células grandes negativo para la quinasa de linfoma anaplásico 

es una entidad rara cuya localización extraganglionar, particularmente en el tracto gastrointestinal, es 

infrecuente.  

Palabras clave: quinasa de linfoma anaplásico; linfoma; páncreas. 

 

ABSTRACT 

Introduction: Primary pancreatic anaplastic large cell lymphoma is a very rare entity and only 13 cases 

have been described in the literature.  

Objectives: To present a rare clinical case of anaplastic large cell lymphoma negative for anaplastic 

lymphoma kinase and with extranodal presentation in the gastrointestinal tract. 

Clinical case: An 80-year-old male patient presented with abdominal pain, regurgitation, jaundice, and 

weight loss. Abdominal CT showed a mass in the head of the pancreas extending to segment V of the 

liver, accompanied by mesenteric and retroperitoneal adenopathy. Biopsy of the lesion was consistent 

with anaplastic lymphoma kinase-negative anaplastic large cell lymphoma. Mini-CHOP was indicated 

for 1 cycle. The patient subsequently developed neutropenic sepsis and died 3 months after diagnosis. 

Conclusions: Anaplastic lymphoma kinase-negative anaplastic large cell lymphoma is a rare entity 

whose extranodal localization, particularly in the gastrointestinal tract, is uncommon. 

Keywords: anaplastic lymphoma kinase; lymphoma; pancreas. 
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INTRODUCCIÓN 

El linfoma pancreático primario es una afección rara e infrecuente, cuyo subtipo histológico más 

frecuente es el linfoma difuso de Células B grandes.(1) Un subtipo de estirpe T denominado linfoma 

anaplásico de células grandes (LACG) representa una afección rara dentro de los linfomas de células T, 

caracterizados por células tumorales pleomórficas positivas para CD30. De acuerdo con la clasificación 

de Tumores de tejidos linfoides y hematopoyéticos de la Organización Mundial de la Salud,(1,2) el LACG 

puede clasificarse en 4 subtipos: LACG positivo para la quinasa de linfoma anaplásico (ALK positivo), 

LACG negativo para la quinasa de linfoma anaplásico (ALK negativo), LACG cutáneo primario y LACG 

asociado a implante mamario.(1,2) El LACG ALK negativo suele tener peor pronóstico comparado con el 

LACG ALK positivo.  

El LACG ALK negativo se caracteriza por la ausencia de rearreglos en el gen ALK, y por tener, 

principalmente, una presentación con compromiso ganglionar y en menor frecuencia extraganglionar en 

el que se destaca la afectación cutánea, hepática y pulmonar. El compromiso pancreático es raro y hasta 

la fecha solo se han reportado 13 casos en la literatura mundial.(2,3,4,5,6) 

El objetivo de esta investigación es presentar un caso clínico raro de un linfoma anaplásico de células 

grandes negativo para la quinasa de linfoma anaplásico y con presentación extraganglionar en el aparato 

gastrointestinal. 

 

 

CASO CLÍNICO 

Paciente masculino de 80 años que se presentó en el consultorio médico del Hospital “Edgardo Rebagliati 

Martins”, debido a que hace aproximadamente 1 mes presentaba dolor abdominal tipo cólico postprandial 

tardío, regurgitación e ictericia verdínica. Asimismo, reportó tener una pérdida de peso de 

aproximadamente 5 kilogramos en 1 mes. El paciente no refirió fiebre, ni sudoración nocturna. El 

historial médico reveló antecedentes de hipertensión arterial y aneurisma aórtico operado.  

Al examen físico se evidenció un paciente postrado en estado funcional Eastern Cooperative Oncology 

Group (ECOG) 3. Asimismo, se encontró ictericia de piel y escleras. En el abdomen, se evidenció 
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distensión, y presencia de ruidos hidroaéreos de frecuencia e intensidad adecuada. No se encontraron 

signos peritoneales ni se palpaban adenopatías periféricas.  

Los exámenes de laboratorio mostraron: hemograma con leucocitos: 6 800/mm3; con 3 400 

neutrófilos/mm3; 2 300 linfocitos/mm3; 9,7 g/dL de hemoglobina; 320 000 plaquetas; glucosa: 80 mg/dL; 

urea: 15 mg/dL; creatinina: 0,6mg/dL; albúmina: 2,4 g/dL; bilirrubina total: 7 mg/dL; deshidrogenasa 

láctica: 580 U/I; serología HTLV1 negativo; Elisa-VIH: negativo.  

Se realizó una tomografía computarizada abdominal con contraste en la que se detectó la presencia de un 

tumor en la cabeza del páncreas de 45 mm de diámetro que se extendía hacia el segmento V del hígado 

y presencia de adenopatías mesentéricas, retroperitoneales de entre 9 y 30 mm de diámetro. 

La endoscopía alta mostró una cicatriz blanquecina retráctil localizada en la cara anterior de bulbo 

duodenal, que formaba un pseudodivertículo por lo que se originó una estenosis parcial del lumen 

intestinal y angulación marcada hacia la región posterior. Debido a que el paciente presentaba 

obstrucción biliar maligna se optó por la realización de un drenaje biliar externo.  

Se realizó una biopsia de la lesión tumoral a nivel del bulbo duodenal, cuyo estudio histopatológico 

informó la presencia de abundantes células linfoides grandes y atípicas (Fig. 1).  

 

 

Fig. 1 - Histopatología de la lesión tumoral del bulbo duodenal. Se evidencian células linfoides grandes atípicas 

cohesionadas con núcleos hipercromáticos a 40x. Coloración Hematoxilina & Eosina (H&E). 
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El análisis inmunohistoquímico de la lesión reflejó células atípicas que fueron negativas para S100, CD3, 

ALK, CD5, CD56. Las células neoplásicas mostraron intensa positividad para CD30, CD4 y CD45 

(Fig. 2). 

 

 

Fig. 2 - Inmunohistoquímica de la lesión tumoral duodenal. Las células neoplásicas mostraron negatividad para 

ALK (A), y CD3 (B), mientras que para CD43 (C) y CD4 (D) mostraron positividad. 

 

Los resultados del estudio anatomopatológico fueron consistentes con LACG negativo. La biopsia de 

médula ósea no mostró infiltración neoplásica. El paciente fue catalogado con estadio II B por lo que 

recibió quimioterapia de primera línea con régimen doxorubicina, vincristina, prednisona, ciclofosfamida 

(mini-CHOP) por 1 ciclo. Posteriormente a esto, el paciente presentó sepsis en el contexto de una 

neutropenia inducida por la quimioterapia, condición que lo llevó a su fallecimiento a los 3 meses del 

diagnóstico. 

 

 

COMENTARIOS 

El linfoma primario pancreático es una entidad rara dentro de la cual el subtipo más frecuente es el 

linfoma de células grandes B difuso. Sin embargo, un subtipo extremadamente raro es el linfoma 

anaplásico de células grandes (LACG), descrito por Stein H y otros en 1985, el cual se caracteriza por la 
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presencia de células grandes pleomórficas que expresan el CD3.(2,7) Esta entidad es de fenotipo T e 

incluye a los anaplásicos sistémicos ALK positivo y ALK negativo.(2,8) 

Los rearreglos del gen ALK codifican proteínas de fusión. El más frecuente es la traslocación t(2;5) 

(p23:q35) entre el gen ALK y el gen de la nucleofosmina.(9,10,11,12) El linfoma anaplásico ALK positivo 

se presenta en pacientes jóvenes y tiene un pronóstico favorable en cambio, el LACG ALK negativo se 

presenta en pacientes ancianos y el pronóstico es usualmente desfavorable.(3,4,5,6) 

Las características clínicas del LACG primario pancreático indican que este suele presentarse con dolor 

abdominal, ictericia, pérdida de peso, fiebre y sudoración nocturna. Esta presentación inespecífica 

supone un problema durante la evaluación diagnóstica, debido a que puede superponerse con la 

presentación de adenocarcinoma de páncreas. En archivos complementarios se presentan las 

características clinicopatológicas de los casos reportados de LACG primario pancreático reportados en 

la literatura.(11,12,13,14) 

Actualmente, para el tratamiento de los linfomas anaplásicos sistémicos, la quimioterapia basada en 

antraciclinas es la opción más empleada en el mundo. Asimismo, el empleo de terapias biológicas como 

los agentes anti ALK y los anticuerpos monoclonales anti CD30 pueden ayudar a mejorar el 

pronóstico.(15,16) El paciente del caso reportado presentó un resultado desfavorable debido a su edad 

avanzada, el riesgo de complicaciones como producto de la quimioterapia y su estado funcional ECOG 

3. 

También es importante destacar la consideración de linfoma pancreático primario y sus diferentes 

subtipos histológicos en el diagnóstico diferencial de masa tumoral pancreática.  

Se puede concluir que el linfoma anaplásico de células grandes ALK negativo es una entidad rara, cuya 

localización extraganglionar, particularmente en el tracto gastrointestinal es infrecuente.  

 

Ética y Consentimiento 

Para la realización del presente manuscrito se cumplieron con los principios bioéticos estipulados en la 

Declaración de Helsinski. 
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