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Resumen

Introduccion y objetivos: Los glucagonomas hacen referencia a un tipo de tumor neuroendocrino pancreético
poco frecuente que puede debutar con manifestaciones sistémicas por € tipo de hormona secretada, 1o que
denominamos ?sindrome del glucagonoma?. La deteccion de estas inusuales manifestacionesy el diagndstico
precoz nos permite conseguir un prondstico favorable, siendo la cirugia con intencion curativa el tratamiento
Optimo para este tipo de tumores pancredticos.

Caso clinico: Presentamos el caso de un paciente de 63 afios con antecedentes de DM insulino-dependiente,
sindrome de Fanconi y hepatopatia no filiada, que consulté a Urgencias por deterioro cognitivo, pérdida de
peso y presencia de lesiones eritemato-descamativas y pruriginosas en extremidades inferiores. Se realizaron
multiples exploraciones destacando la presencia de una anemia por trastornos cronicosy estudio hormonal
gue mostraba un patron gonadal de hipogonadismo hipogonadotropo. En los analisis de orina destacaba
glucosuriay proteinuria que ya presentaba des del 2002 (sindrome de Fanconi). Se realizaron serologias que
fueron negativas para €l virus de la hepatitis (B-C), VIH y paratreponema pallidum. Se realizaron biopsias
de las lesiones cutaneas mostrando una dermatitis cronica perivascular inespecifica. Dada la elevacion del
marcador tumoral CA 19.9 serealiz6 TC abdominal que mostré una tumoracion solida hipervascular de 88 x
58 mm, con éreas de aspecto necrotico en su interior asi como diversas imégenes de calcificaciones. Se
observé ademés una tumoracién hipodensa de aspecto quistico en cuello pancredtico de 45 x 26 cm. Higado
con presencia de unalesion en segmento VI compatible con M. Estos hallazgos obligaron a descartar un
tumor neuroendrocrino de pancreas, por |o que se solicitd determinacion de cromogranina A que resultd
positiva (> 1.000 ?g/L), junto con elevados niveles de glucagdn en sangre. Se decidié intervencidn quirlrgica
realizandose una duodeno-pancreatectomiatotal con exéresis de la metastasis hepatica, esplenectomiay
colecistectomia. Resultados anatomopatol 6gicos que confirmaron el diagndstico, identificando un carcinoma
neuroendocrino (10 x 8,5 cm) bien diferenciado en cola pancredtica, con tinciones inmunohistoquimicas con
positividad intensa para glucagon (negativo para gastrina), cromograning, sinaptofisinay CD-56. Lalesion
quisticaen cuello del pancreas correspondi6 a un tumor mucinoso papilar intraductal de bajo grado.
Asimismo lalesion hepatica en el segmento VI correspondié a una metastasis de carcinoma neuroendocrino.
El paciente siguio tratamiento con andl ogos de la somatostatina (octedtride) y presentd mejoria de su cuadro
paraneopl asico, desapareciendo €l eritema necrolitico migratorio y mejorando su capacidad cognitiva.

Discusion: El glucagonoma es un tumor neuroendocrino poco frecuente que se origina en las células apha de
los islotes pancredticos de Langerhans. Su incidencia se sittia alrededor de 1 caso cada 20 millonesy es
ligeramente mas frecuente en mujeres, con una edad media de 50-70 afios. Se localizan preferentemente en el
cuerpo-coladel pancreasy presentan un elevado potencial maligno que se correlaciona con el tamafio
tumoral. Pueden debutar tipicamente con un sindrome caracterizado por un eritema necrolitico migratorio,
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diabetes mellitus, queilitis, anemia, diarrea, pérdida de peso, trombosis venosay alteraciones neuroldgicas, |0
gue se denomina ?sindrome del glucagonoma?. El diagndstico hay que sospecharlo en pacientes que
presenten una historia de dermatitis cronica no filiada, diabetesy otras de las manifestaciones anteriormente
comentadas. Para establecer el diagnostico es necesario determinar |os niveles de glucagon y establecer la
localizacién del tumor por pruebas de imagen (TC-ecoendoscopia). El tratamiento de eleccién eslacirugia
con intencion curativa. En tumores localizados en cuerpo y cola, la pancreatectomia distal més esplenectomia
ofrece buenos resultados a largo plazo, con una rapida desaparicién de los sintomas paraneopl asi cos.
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