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Resumen

Introduccion: Los tumores neuroendocrinos pancreaticos (TNEp) presentan unaincidencia de 1:100.000
habitantes/afio, siendo la mayoria no funcionantes. Entre los tumores que producen sindromes hormonales
destacan €l insulinomay €l gastrinoma. Sin embargo, existen casos alin mas inusual es de tumores
productores de proteina relacionada con la PTH (PTHrP), siendo tumores que producen cuadros de
hipercalcemia grave con PTH suprimida.

Caso clinico: Mujer de 60 afios que inici6 estudio con Endocrinologia a causa de somnolenciay
estrefiimiento asociada a una analitica con hipercalcemia (12,7 mg/dL) y PTH suprimida (10 pg/mL). Con
sospecha de hipercalcemiatumoral, se realizd unatomografia computarizada abdominal donde se visualizd
unatumoracion de 10 cm en cuerpo pancredtico condicionando unatrombosis en gje esplenoportal, asi como
gran metastasis en segmento 4a-8 (10 cm) y segmento 6 (2 cm). Posteriormente, se amplié el estudio
hormonal, detectdndose una PTHrp de 62,6 pmol/L y se realiz6 unaBAG de lalesidn hepética, concluyente
con tumor neuroendocrino (TNE) bien diferenciado G2 (Ki67 10%). El Octreoscan® confirmd la presencia
de lesiones con sobreexpresién de receptores de somatostatina. La paciente inicio tratamiento con acido
zoledronico. El caso fue discutido dentro del marco de un comité multidisciplinar, decidiéndose larealizacion
de un tratamiento quirdrgico secuencial (cirugiadel tumor primario, radioembolizacion de metastasis
hepatica en segmento 8 con intencion necadyuvante y reseccion hepatica). Se realizd, en primer lugar, una
esplenopancreatectomia distal con linfadenectomiay reseccion lateral de vena porta, desarrollando una
fistula pancredtica posoperatoria grado B. La anatomia patoldgicainformé un TNE G3 (Ki67 22%).
Posteriormente, se inicid tratamiento con andlogos de somatostatinay se modifico tratamiento de
hipercalcemia a cinacalcet y denosumab por mal control. Dos meses después de la cirugia pancredtica se
realizd radioembolizacién con microesferas de Ytrio90 de la metéstasis hepética en segmento 8. Como
complicacion, la paciente presentd un tromboembolismo pulmonar con necesidad de ingreso en UCI y
recuperacion completatras 15 dias de ingreso. Dos meses después, se comprobd una notable respuesta
radiol 6gica (cambios necroticos con descenso en el tamafio de 2 cm), por |o que se procedio alarealizacion
de la cirugia hepatica con reseccién anatémica de segmento 8 y atipica de segmento 6. Como
complicaciones, la paciente presentd unafistula biliar persistente, que precisd drengje durante 8 semanas. El
resultado anatomopatol dgico fue de metastasis de TNE G3 (Ki 22%). La paciente mantuvo el seguimiento
por parte de Endocrinologiay Cirugia General con tratamiento de andlogos de somatostatina. Tras 7 meses
libre de enfermedad, se comprobo recidiva hepéatica con 3 nuevas lesiones, que, tras discusion en comité
multidisciplinar, se decidio tratamiento con radiontclidos.
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Conclusiones: Aunque el PTHrPoma es una entidad muy infrecuente, debe ser considerado en el diagnostico
diferencial del hiperparatiroidismo con PTH suprimida. Se debe realizar un manejo multidisciplinar dadala
complegjidad y excepcionalidad del cuadro, siendo fundamental lograr el control de los niveles de calcemia,
paralo cual se debe realizar una adecuada citorreduccion quirdrgica. Es importante realizar un seguimiento
estrecho para detectar posibles recidivasy proponer un tratamiento gjustado de forma precoz.
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