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Resumen

Introduccion: Laagenesiadorsal de pancreas (ADP) es unarara entidad que se caracteriza por la ausencia de
formacion de lacolay cuerpo de pancreas. Hasta la tltima revision publicada en 2016 se habian comunicado
106 casos de ADP. Lo mismo se puede decir del tumor solido pseudopapilar (TSSP), tumor poco frecuente
en nuestro entorno. Este tumor destaca por presentar un comportamiento oncolégico y molecular
“enigmédtico” y siendo lareseccion el tratamiento estdndar. Hasta la fecha solo se han descrito 6 casos de
TSSP asociados a ADP.

Caso clinico: Presentamos una paciente de 29 afios con antecedentes de diabetes mellitus insulinodependiente
con debut conocido alos 19 afios. La paciente es diagnosti cada de una masa de cabeza pancreatica durante el
estudio por episodios de dolor abdominal y vomitos. Las imagenes en las pruebas radiol 6gicas son sugestivas
de un TSSP de pancreas asociado a una ADP, por |o que se decidi6 realizar lareseccion quirdrgica. Fue
intervenida realizando una duodenopancreatectomia cefalica robdtica, o que supuso en la practica una
pancreatectomiatotal a confirmar intraoperatoriamente la ausencia del pancreas izquierdo. El posoperatorio
fue satisfactorio, sin complicaciones quirdrgicas, gjustando €l tratamiento con insulina de su DM ahora
pancreatoprivay tratando lainsuficiencia pancreatica exocrina con la introduccion de enzimas pancreaticas.
El informe de anatomia patol 6gica confirmd la presencia de un TSSP, presentando positividad fuerte para
CD56, CD10y B-cateninay la ausencia completadel pancreas izquierdo.

Discusion: La ADP es una entidad genética rara cuyas manifestaciones clinicas mas frecuentes son el dolor
abdominal y la diabetes. El TSSP es tipico de mujeres jévenes, su localizacion més frecuente es la cola de
pancreas y suelen presentar un comportamiento benigno. Solo se han descrito otros 6 casos en la literatura de
ADP asociados a TSSP, |o que convierte esta asociacidn en un caso extremadamente raro. Sin embargo, si
gue se ha sugerido su asociacion con el adenocarcinoma pancreatico debido alarelacion existente entre la
ADPy los mecanismos fisiopatol 6gicos de la pancreatitis cronica. Actualmente el manejo quirargico del
TSSP es el tratamiento mas aceptado con buen prondstico alargo plazo, aungque en nuestra paciente haya
supuesto la pérdidatotal de lafuncién pancreatica.
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