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Tumor pancreatico productor exclusivo de polipéptido
pancreatico. ;Una rareza cada vez mas frecuente?

A pancreatic polypeptide producing pancreatic tumour?
An increasingly more common rarity?

La deteccién de una concentracién elevada de polipéptidos
(PP) en sangre apunta a un tumor neuroendocrino no
funcionante o un tumor productor de otras hormonas
gastroenteropancredticas. El tumor productor de polipéptido
pancreético (PPoma), o tumor de células F, es poco frecuente,
generalmente no funcionante y, en ocasiones, es un hallazgo
incidental en un estudio de imagen. El caracter asintomatico
del PP hace posible que el tumor productor pueda alcanzar un
gran tamafio y se diagnostique con metdstasis a distancia,
sobre todo hepaticas™. Es raro que el PPoma produzca
sintomas clinicos'™, aunque en ocasiones conlleva diarrea,
dlceras gastroduodenales multiples, hemorragia digestiva
alta o rabdomidlisis por hipopotasemia secundaria a diarrea
acuosa’”. La literatura recoge tan sélo unos pocos tumores
productores exclusivos de PP*™*, la mayoria, esporadicos y
sélo 6 diagnosticados en el seno de un sindrome de neoplasia
endocrina miltiple tipo 1 (MEN 1)>°. Presentamos a un
paciente con sindrome de MEN I y con tumor productor
exclusivo de PP (PPoma puro). Se trata de un varén de 22 afios,
asintomatico, miembro de una familia portadora del gen del
MEN 1, en concreto la mutacién InsA 1166 en el exon 8.
Durante el programa de deteccién tumoral, se realiza un
estudio bioquimico y hormonal completo para descartar
tumores de hipdfisis, hiperparatiroidismo y neoplasias duo-
denopancreaticas o suprarrenales. La Unica alteracién rele-
vante es la elevacién del PP sérico de 2.725 (normal
< 100) pmol/1. La tomografia computarizada (TC) y la gamma-
grafia con octreotida revelan una masa de 5cm de didmetro
en la cola de pancreas con intenso realce y aumento de vasos
en periferia, sin infiltracién de estructuras vecinas, adenopa-
tias o metastasis hepaticas (fig. 1). Se lo interviene quirtrgi-
camente, con el hallazgo de una lesién Unica en la cola del
pancreas en intimo contacto con el bazo, sin adenopatias ni
metéstasis hepaticas. Se practica una pancreatectomia distal
y esplenectomia. El postoperatorio cursa sin complicaciones.
No se evidencia recidiva de la enfermedad durante el
seguimiento. En el estudio histolégico macroscépico se
observa un tumor de 4,5cm en la cola del pancreas, bien
delimitado, con superficie de aspecto blanco-grisiceo con

focos hemorréagicos, con un patrén endocrino bien diferen-
ciado y con ganglios linfaticos aislados negativos (fig. 2). El
estudio inmunohistoquimico muestra positividad citoplas-
matica para marcadores endocrinos (sinaptofisina y cromo-
granina) y en el 90% de las células, para polipéptido
pancreatico, y negatividad para insulina, glucagdn, gastrina,
VIP, somatostatina y ACTH, con Ki-67 y actividad proliferativa
del 1,6%, por lo que se trata de un PPoma puro.

La deteccién elevada de PP en plasma sirve como marcador
de un tumor neuroendocrino de pancreas, aunque también
de otras localizaciones (higado, papila de Vater, duodeno o
estémago)’™. Los PPoma puros son tumores compuestos
exclusivamente por células F productoras de PP, y
cursan con elevacién de PP en plasma. La confirmacién
diagnostica requiere estudio inmunohistoquimico positivo
exclusivo para PP'™ La cromogranina A plasmaética
también puede estar elevada en los PPoma (sensibilidad del
60-90%). Nuestro caso presentaba valores altos de cromogra-
nina Ay PP.

El diagnéstico radiolégico se basa en TC o resonancia
magnética, con sensibilidad diagnéstica similar. La gamma-
grafia con octreotida es la técnica no invasiva con mayor
sensibilidad en el diagnéstico de tumores neuroendocrinos
(mayor del 86% en todas las series), asi como en la deteccién
de metéstasis®®. La ecoendoscopia es la prueba de imagen
mas sensible ante tumores de pequefio tamaiio, sobre todo
ante aquellos no funcionantes®.

Los pacientes portadores de mutaciones de MEN 1 requie-
ren un seguimiento exhaustivo, con determinaciones bioqui-
micas y hormonales anuales y pruebas de imagen cada 3-5
anos durante toda la vida, desde los 5 anos de edad,
circunstancia que favorece el diagnéstico precoz durante el
seguimiento de la enfermedad de base>®.

El tratamiento del PPoma supone reseccién del tumor y
linfadenectomia regional®®. Los tumores neuroendocrinos
tienen una rica vascularizacién y no suelen necrosarse. Sin
embargo, aunque infrecuente, algunos tumores neuroendo-
crinos presentan un componente quistico central, secundario
a necrosis, que puede dificultar el diagnéstico diferencial con
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Figura 1 - Imagen de tomografia computarizada y gammagrafia con octreotida que muestran una masa en cola de pancreas

de unos 5cm.

Figura 2 - Imagen macroscépica de tumoracién en cola de
pancreas, bien delimitada y patrén endocrino bien
diferenciado.

lesiones benignas de péncreas y llevar a un diagnéstico
preoperatorio erréneo™®.

En los casos muy avanzados se puede utilizar quimioter-
apia, interferén recombinante o andlogos de la somatostati-
na>®. Asimismo, es necesario un seguimiento frecuente por la
posible aparicién de metdstasis, recidiva local u otros
tumores multicéntricos no detectados en el primer acto
operatorio. La supervivencia de los pacientes con tumores
neuroendocrinos dependerda del tamafio del tumor, las
metdstasis en el momento del diagnéstico y la concomitancia
o no de un sindrome hereditario®™®,
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