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Resumen

Comunicamos un nuevo caso de neoplasia papilar intraduc-
tal mucinosa de pancreas. Se trata de un varén de 53 afios de
edad, con clinica de dispepsia y molestias gastricas, en el que
como hallazgo casual se descubre en la TC una tumoracién
quistica en cabeza de pancreas, con dilatacion del Wirsung. El
estudio es completado con CPRM, que demostraba la presen-
cia de atrofia de cola de pancreas con conducto distal dilatado
y arrosariado.

Representa una nueva categoria de tumor exocrino de pan-
creas reconocido recientemente y confundido con otras neo-
plasias quisticas del pancreas. Fue descrito por primera vez
por Ohhashi como cancer pancreatico secretor de mucina.

Histologicamente, presenta hiperplasia, displasia y atipia
segiin el estadio evolutivo y es considerada como lesién prema-
ligna (adenoma) o maligna (carcinoma in situ o infiltrante).
Son a menudo resecables y de prondstico mas favorable que el
adenocarcinoma ductal y que los cistoadenocarcinomas muci-
NoSos.

Para el diagnéstico se recurre a ecografia, TC, CPRE, colan-
giopancreatografia con resonancia magnética (CPRM), pero
sigue siendo dificil de diferenciar preoperatoriamente entre
adenoma y adenocarcinoma.

Su tratamiento debe ser quirurgico: extirpacion compieta dei
tumor con duodenopancreatectomia o pancreatectomia total.

Palabras clave: Pdncreas. Neoplasia mucinosa intraductal. Ecta-
sia ductal mucinosa.
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INTRADUCTAL PAPILLARY-MUCINOUS NEOPLASM
OF THE PANCREAS: A CASE REPORT

We report a new case of intraductal papillary-mucinous
neoplasm of the pancreas. The patient was a 53-year-old man
with clinical signs of dyspepsia and gastric discomfort. A cystic
tumor was discovered in the pancreatic head, with dilatation of
the Wirsung duct, as an incidental finding by computed
tomography. Magnetic resonance cholangiopancreatography
(MRCP) revealed atrophy of the tail of the pancreas with a
dilated, rosary-like distal pancreatic duct.

This lesion represents a new, recently identified category of
exocrine tumor of the pancreas, that is confused with other
cystic neoplasms of the pancreas. It was first described by
Ohhashi as mucin-secreting pancreatic cancer.

The histological features include hyperplasia, dysplasia and
atypia, depending on the stage, and it is considered a pre-
malignant (adenoma) or malignant lesion (carcinoma in situ
or infiltrating carcinoma) . They are often resectable and have
a more favorable prognosis than ductal adenocarcinomas and
mucinous cystadenocarcinomas.

The diagnosis is based on ultrasound, computed tomography,
endoscopic retrograde cholangiopancreatography (ERCP) and
MRCP, although its preoperative distinction from adenoma
and adenocarcinoma remains difficuit.

It requires surgical treatment involving total resection of the
tumor with pancreaticoduodenectomy or total pancreatectomy.

Key words: Pancreas. Intraductal mucinous neoplasm. Mucinous
ductal ectasia.

Introduccion

El objetivo de este trabajo es la aportaciéon de un nuevo caso
del raro tumor papilar intraductal mucinoso del péancreas, pu-
blicado por primera vez por Ohhashi et al en 1982'.

Este tumor se extiende a lo largo del conducto pancredtico
principal y/o de los conductos laterales y causa una dilatacién
(ectasia) ductal®, pero es lento en invadir tejidos periductales
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(extraductal) y en ocasionar metdstasis en los ganglios linfati-
cos’®, aunque se han comunicado invasién al duodeno, colédo-
co, colon transverso, rifion derecho, vena porta, arteria mesen-
térica superior y ganglios linfaticos*.

La incidencia exacta no se conoce, pero constituirfa menos
del 1% de las neoplasias pancredticas, tratdndose, pues, de una
neoplasia pancredtica infrecuente y escasamente conocida en
Occidente?, si bien hoy dia, con el uso generalizado de ecogra-
fia y TC, se identifican cada vez un nimero mayor de neopla-
sias quisticas asintomadticas de manera casual’, como sucedié
en el caso que presentamos.

Hasta 1988 habian sido comunicados 140 casos, fundamen-
talmente por autores japoneses®, pero en estos tltimos afios se
han descrito nuevos casos en Europa y los EE.UU.".
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Fig. 1. Imagen de colangiopancreatografia con RM, en la que se aprecia
conducto de Wirsung muy dilatado y arrosariado, que se confunde en la
cabeza del pdncreas con lesiones de naturaleza quistica. Asimismo, apa-
rece una papila edematosa y dilatada.

Caso clinico

Varén de 53 ailos, fumador importante de dos paquetes al
dfa, intervenido en junio de 1997 de tumor papilar no infiltran-
te de vejiga y sin otros antecedentes de interés. Referfa moles-
tias gdstricas y dispepsia de varios aflos de evolucidn.

A la exploracion presentaba un buen estado general, bien nu-
trido y con buena coloracién de piel y mucosas y con explora-
cién abdominal normal. En la revision (enero de 1998) se le rea-
lizé una ecograffa abdominal, que fue normal. En el mes de
septiembre del mismo afio, se le practicé una TC abdominal
donde se objetivaba una tumoracién quistica en la cabeza pan-
credtica con dilatacion del conducto de Wirsung.

El estudio de imagen fue completado con colangiopancreato-
graffa con resonancia magnética (CPRM), que informaba de
una atrofia de la cola del pancreas con un conducto muy dilata-
do y arrosariado, que en la cabeza, se confundia con multiples
lesiones quisticas y que continuaba dilatado en la papila, estan-
do ademads ésta edematosa y dilatada (fig. 1). La tumoracién
era sdlido-quistica y tenfa un didmetro de 4,5 X 5 cm. No se
observaban adenopatias peripancredticas ni retroperitoneales.

El resto de las exploraciones complementarias y analitica
fueron normales, incluyendo CEA y CA 19.9.

Fue intervenido el dia 20 de octubre de 1998, realizdndose
laparotomia subcostal bilateral. Se evidenci6 tumoracién gran-
de en la cabeza y proceso uncinado pancredtico de unos 5 cm
de didmetro, aproximadamente, con dificultad para su extirpa-
cion por la intima unidén con la vena porta y vasos mesentéricos
superiores. El resto del pancreas presentaba induracion al tacto
y aspecto atréfico en cuerpo y cola con pequefia tumoracion de
unos 2 cm a la altura de la cola constituida por tejido de aspec-
to amarillento y graso. Ante la duda de la posible extension in-
traductal hacia dicha porcién pancredtica, se decidié realizar
duodenopancreatectomia total (fig. 2) y esplenectomfa.

En el postoperatorio el paciente presenté como complicacion
un absceso subfrénico, que se resolvid por puncion guiada por
TC.

El resultado final de anatomia patoldgica fue de neoplasia
papilar mucinosa intraductal, en cabeza pancredtica, con pan-
creatitis cronica obstructiva en el resto del pancreas y nédulo
constituido por grasa en cola, de 2 cm. La biopsia de los gan-
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Fig. 2. Corte longitudinal del pdncreas en el que se puede observar el
material mucinoso en su interior.

glios linfaticos fue informada como linfadenitis reactiva de tipo
histiocitosis sinusal. No se evidenciaban signos de infiltracién
extraductal. Se observaban lagos mucinosos y atipia de bajo
grado y de potencialidad bioldgica incierta.

El paciente se encuentra actualmente asintomdtico, contro-
lando su insuficiencia pancredtica con insulina (Pancrease®) y
realizando vida normal.

Discusion

La historia natural de esta enfermedad no es bien conocida,
pero es mucho mds favorable que el carcinoma ductal (tipico)
de pancreas. Es una enfermedad rara cuya etiologia no estd cla-
ra. Parece que afecta mds a varones en la sexta década de la
vida y con antecedentes de tabaquismo intenso, como le suce-
di6 a nuestro paciente®.

Esta neoplasia se conoce por multiples nombres que depen-
den del énfasis que se ponga a hechos radiolégicos o clinicos;
asi, ha sido denominada “ectasia ductal mucinosa”®®, “tumor
hipersecretor de moco”!®!! y “neoplasia intraductal hipersecre-
tora de mucina”'?. En articulos en los que se prima la anatomia
patoldgica, ha sido denominada “neoplasia papilar intraduc-
tal”* o0 “neoplasia papilar mucinosa intraductal de péncreas™!*.
Este ultimo término es el mds correcto a nuestro juicio, ya que
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se sitia entre las neoplasias quisticas pancredticas pero es dife-
rente de cistadenomas, cistadenocarcinomas o tumores de natu-
raleza s6lida o quistica, halldndose mds cercana a las papiloma-
tosis intraductales.

Clinicamente, se han descrito casos de dolor abdominal, in-
suficiencia pancredtica endocrina y exocrina por obstruccion
ductal debido al moco (con diabetes, esteatorrea y aumento de
amilasa), pancreatitis aguda recidivante (recurrente)®, pérdida
de peso y cuadros que imitan la pancreatitis crénica®. Puede
también ocurrir que no haya manifestacion clinica y que se
descubra casualmente al hacer un estudio con TC, como suce-
di6 en nuestro paciente.

A pesar de su infrecuencia, hoy dfa es posible realizar un
diagndstico, al menos aproximado de forma preoperatoria, uti-
lizando multiples técnicas diagndsticas descritas mas adelante.

La prediccion preoperatoria de la malignidad sigue siendo
uno de los problemas principales en el manejo de estos tumo-
res. La distincién entre adenocarcinoma y adenoma preoperato-
riamente es dificil por estudios de imagen como ecografia, TC,
CPRE y CPRM. Estos estudios ponen de manifiesto una clara
dilatacién del conducto principal pancreético de forma difusa o
a veces segmentaria, asi como las imdgenes quisticas de la tu-
moracién y atrofia del parénquima pancredtico restante. Otro
dato caracteristico son los defectos de replecion correspondien-
tes a tapones de mucina y excrecion de la misma a través del
orificio agrandado de la papila. Sin embargo, estudios recientes
sugieren malignidad cuando la dilatacién del conducto princi-
pal es mayor de 15 mm o el didmetro de la tumoracién es ma-
yor de 30 mm. La CPRM permite una visualizacién adecuada
del sistema pancreaticobiliar, y dibuja bien las lesiones quisti-
cas. Esta prueba es menos molesta para el paciente y menos in-
vasiva que la CPRE. De tal forma que si se sospecha un tumor
papilar intraductal mucinoso por ecografia y TC, se deberia ha-
cer siempre un CPRM vy dejar la ERCP para los casos con ha-
llazgos equivocos o cuando se desee tomar muestra del moco o
hacer biopsia de la pared del conducto pancredtico.

Otros métodos de diagndstico preoperatorio se basan en el
estudio de la composicién histoquimica de la mucina, ya que
varfa segiin el grado de atipia del epitelio ductal'*. También el
estudio citoldgico del jugo pancredtico puede ser un buen mé-
todo para diferenciar tumores benignos de malignos'®.

Por otro lado, los valores seroldgicos de CA 19.9 como mar-
cador tumoral pueden predecir la irresecabilidad del tumor,
cuando son mayores de 2.000 U/ml. Por tltimo, y aunque no
de modo rutinario, la laparoscopia puede utilizarse en aquellos
casos en los que se sospeche irresecabilidad'®. Existen, no obs-
tante, criterios microscépicos una vez estudiada la pieza que
definen su comportamiento: hiperplasia de epitelio ductal,
transformacién adenomatosa (displasia), carcinoma in situ y
carcinoma infiltrante.

El bajo grado de malignidad hace que este tumor sea una de
las formas mds curables de carcinoma pancredtico, segin lo
atestigua la ausencia de recidiva en las series con vigilancia
prolongada®'>!7%, No obstante, es necesario destacar que, a pe-
sar de ello, en el momento de su reconocimiento o de manifes-
tacion clinica puede hallarse dentro de un espectro evolutivo
entre benignidad y malignidad.

El manejo quirdrgico debe incluir una reseccion completa de
la tumoracién y adenopatias, si existen, controlando los marge-
nes ductales de reseccion por medio de biopsia intraoperatoria.
Los tumores situados en la cabeza pancredtica deben tratarse
con duodenopancreatectomia cefdlica, mientras que las lesio-

nes de la cola, con pancreatectomia distal. No es necesario ha-
cer de forma rutinaria pancreatectomia total. S6lo en aquellos
casos en que el borde de reseccion esté afectado o exista duda,
como en nuestro caso, ya que aunque el potencial de maligni-
dad sea bajo, la reseccion debe ser completa para obtener una
tasa buena de supervivencia a largo plazo.

Las tasas de supervivencia revisadas por Shrye!® fueron del
92% a los 5 afios. Otros seguimientos de hasta 13 afios indica-
ron supervivencias del 100% para los adenomas a los 5 afios y
del 89% para los adenocarcinomas. Ningtin paciente con resec-
cién completa tuvo recurrencia del tumor; por el contrario, las
resecciones incompletas recidivaron a los 11 meses*.
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