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VIPoma pancreatico: aportacion de dos casos

con diferente malignidad
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Resumen

El VIPoma es un tumor neuroendoctino, de muy
baja incidencia, localizado la mayoria de los casos en
el pancreas, que provoca la hipersecrecion de pépti-
do intestinal vasoactivo (VIP). Se describen dos ca-
s0s, que tras presentar un cuadro clinico de diarrea
de larga evolucion, fueron diagnosticados de VIPoma
pancreatico, procediéndose a su reseccion quirlrgi-
ca. Su estudio posterior permitié comprobar la histo-
logia benigna de uno de los casos y la maligna del
otro.
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PANCREATIC VIPOMA: REPORT OF ONE BENIGN
AND ONE MALIGNANT CASE

VIPoma is a rare neuroendocrine tumor that secre-
tes vasoactive intestinal polypeptide. It is usually lo-
cated in the pancreas. We describe two patients with
long-term diarrhea who were diagnosed with pancre-
atic vipoma. Tumor resection was performed.
Subsequent study revealed that one tumor was be-
nign and the other was malignant.

Key words: VIPoma.  Pancreatic  neoplasm.
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Introduccion

El VIPoma es un tumor neuroendocrino que da lugar a
un cuadro clinico caracterizado por diarrea acuosa, hipo-
clorhidria, acidosis e hipopotasemia, debido a la hiperse-
crecion de péptido intestinal vasoactivo (VIP). Descrito
por Verner y Morrison, en 1958, ha sido denominado de
diferentes maneras: sindrome de Verner-Morrison, sin-
drome WDHA (por las siglas en inglés de watery diarr-
hea, hypokalemia, achlorhidria) y colera pancreatico'. La
incidencia del VIPoma es muy baja, calculandose en 3,6
casos por millén de habitantes al afo. La edad de apari-
cién presenta una curva bimodal, con un pico entre el
afo y los 9 afos de vida, y un segundo pico entre los 32
y 81 afios. Su presentacién es algo mas frecuente en
mujeres. En la gran mayoria de los casos se localiza en
el pancreas.
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Casos clinicos

Caso 1

Varén de 47 afos de edad, que consultd por presentar diarrea acuo-
sa de 3 afios de evolucion. En la analitica destacaba la presencia de hi-
popotasemia e hipercalcemia. Se realizaron coprocultivos y estudio de
parasitos en heces, resultando negativos, asi como colonoscopia, gas-
troscopia y transito intestinal, que no mostraron alteraciones. De las de-
terminaciones hormonales realizadas sélo destacaban valores elevados
de VIP (104 pmol/l, normal 0-30). Se realiz6 gammagrafia con ''In oc-
tredtida, que mostré captacion en la regién pancreatica. La tomografia
computarizada (TC) (fig. 1) y la resonancia magnética (RM) abdomina-
les informaron de una tumoracion de 4 x 3 cm en cola de pancreas. Se
realiz6 una ecoendoscopia que confirmé la presencia de una masa Uni-
ca, bien delimitada, y ausencia de adenopatias. Con el diagnéstico de
VIPoma pancreatico se decidié la intervencién quirlrgica, realizandose
una esplenopancreatectomia distal. El estudio anatomopatoldgico infor-
mo de tumor insular productor de VIP, sin extension periférica y sin gan-
glios tumorales. Tras 12 meses de la intervencion, el paciente permane-
ce asintomatico y sin recidiva.

Caso 2

Muijer de 64 afios de edad, que presenté un cuadro de 3-8 deposicio-
nes al dia de caracteristicas esteatorréicas, de un afio de evolucién,
con pérdida de 12 kg de peso. Se realizaron coprocultivos y determina-
cién de parasitos en heces, siendo todos ellos negativos, asi como una
gastroscopia y una colonoscopia, que no mostraron alteraciones. Se
realizé una ecografia abdominal que mostré una neoformacion en ca-
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Fig. 1. TC abdominal que muestra una tumoracicn de 4 cm de did-
metro en cuerpo-cola del pancreas. No se observan lesiones en
higado ni presencia de adenopatias.

Fig. 2. Estudio gammagrafico con '"'In, que muestra una imagen
hipercaptante, de morfologia redondeada, en la linea media abdo-
minal, ligeramente desviada hacia la derecha, a la altura de am-
bas pelvis renales, en un plano anterior. Dicha localizacion coinci-
de con la cabeza pancreatica.

beza de pancreas de 7 cm. Se practicé una puncién-aspiracién con
aguja fina (PAAF), resultando positiva para células malignas de tumor
neuroendocrino. La TC abdominal informé de una lesion en la cabeza
pancreatica con dilatacion del conducto de Wirsung. La gammagrafia
con """In octredtida mostré captacion en region pancredtica (fig. 2). En el
estudio hormonal destacaba la elevacion del VIP y del polipéptido pan-
credtico (PP), junto con una discreta elevacion del glucagon. Con el
diagnostico de VIPoma pancreatico se procedio a la realizacién de una
duodenopancreatectomia cefélica. El estudio anatomopatoldgico infor-
mo de carcinoma neuroendocrino de pancreas, con infiltracién del con-
ducto de Wirsung, invasion vascular y perineural, con ganglios negati-
vos. Dada la ausencia de afecciéon ganglionar, se decidi6 no realizar
ningUn tratamiento complementario a la cirugia. Tras 48 meses de la in-
tervencion la paciente permanece asintomatica y sin recidiva.

Discusion
El VIP es un neuropéptido sintetizado en las células no
beta pancredticas, cuyo principal efecto es la induccién

de la secrecién intestinal de cloro y bicarbonato, con dis-
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minucion de la absorcién de sodio. Se le atribuyen otras
acciones, como vasodilatacion periférica, glucogendlisis
y relajacién de la fibra muscular lisa intestinal. El 90% de
los VIPomas se localizan en el pancreas, principalmente
en el cuerpo y la cola. El 50-60% de los VIPomas son
malignos, y hasta el 40% de ellos presentan metastasis
en el momento del diagndstico?.

El sintoma clinico més caracteristico es la diarrea
acuosa de tipo secretor que persiste durante el ayuno. Su
cuantia es variable, siendo en més del 70% de los pa-
cientes mayor de 3 | al dia. La intensa pérdida de volu-
men da lugar a hipotensién, ortostatismo e incluso shock
hipovolémico®. La pérdida de potasio a través de la mu-
cosa intestinal produce hipopotasemia y acidosis hiper-
clorémica. La hipoclorhidria es consecuencia de la inhibi-
cién de la secrecién acida gastrica producida por el VIP4,
Otros sintomas menos frecuentes son: hipercalcemia (de
origen no bien aclarado, ya que solamente el 5% de los
VIPomas aparecen en el seno de un sindrome de neo-
plasia endocrina multiple tipo I, en el que la hipercalce-
mia se produce como consecuencia del hiperparatiroidis-
mo asociado), rubor facial, intolerancia a la glucosa y
dolor abdominal. En ocasiones, la atonia vesicular produ-
cida por el efecto relajante del VIP sobre la musculatura
lisa da lugar a colelitiasis. La esteatorrea ha sido descrita
en algunas ocasiones, tal y como ocurri6 con la paciente
del caso 2°.

Ademas del VIP, otros péptidos han sido implicados en
la sintomatologia descrita: el péptido histidina-isoleucina, la
calcitonina, el péptido inhibidor gastrico, las prostaglandi-
nas, la secretina, la neurotensina y el polipéptido pancre-
atico (PP)S.

El diagnostico de VIPoma se basa en la determinacion
de los valores de VIP en plasma y la localizacién del tu-
mor primario mediante ecografia, TC, RM, ecoendosco-
pia y gammagrafia de receptores de somatostatina, sien-
do éstas las principales técnicas empleadas en los casos
descritos”®.

El Unico tratamiento curativo es la escisiéon quirdrgica
del tumor®. Cuando los tumores se localizan en el cuerpo
y la cola se propone la realizacién de pancreatectomias
distales, mientras que si se sitla en la cabeza pancreatica
se propone la enucleacion o la duodenopancreatectomia
cefalica’. En los casos en los que no se consigue locali-
zar el tumor algunos autores proponen la pancreatecto-
mia distal “ciega”, mientras que otros autores apoyan el
tratamiento médico hasta su localizacién exacta. En los
pacientes con tumores irresecables no se ha demostrado
la eficacia de la citorreduccion quirrgica, utilizandose los
analogos de la somatostatina, la quimioterapia sistémica,
el interferon alfa, la embolizacién y la ablacién con radio-
frecuencia®'.
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