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Manejo diagnostico/terapéutico en los tumores

o
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neuroendocrinos pancreaticos asociados a MEN 1

Diagnostic/therapeutic management of pancreatic neuroendocrine
tumours associated with MEN 1 syndrome

Descrito por Wermer', el sindrome de neoplasia endocrina
multiple tipo 1 (MEN 1) es un trastorno con una prevalencia de
2/100.000 habitantes. Se caracteriza por la asociacién de
adenomas paratiroideos, tumores neuroendocrinos gastroen-
teropéticos y adenomas hipofisarios®, con predisposicién a
otras lesiones como tumores adrenales, carcinoides, angiofi-
bromas faciales y meningiomas entre otros®.

Por su parte, los tumores neuroendocrinos pancreaticos
(TNEP) representan el 3% de las lesiones en dicha localizacién.
La mayoria son esporadicos, pero pueden aparecer en el seno
de endocrinopatias, como el MEN 1.

Mujer, 55 afos, con diagnéstico genético de MEN 1 tras ser
intervenida a los 17 afios por microprolactinoma y a los 26 por
hiperparatiroidismo primario en relacién a hiperplasia para-
tiroidea.

Durante el seguimiento se realizan determinaciones
hormonales (calcio, PTH, glucosa, insulina, glucagdn, IGF-1,
prolactinay cromogranina A) anuales y ecografia, tanto cervical
como abdominal cada 3 afios sin hallazgos durante 20 afios.

Tras hallazgos no concluyentes en ultima ecografia, se
realiza resonancia magnética (RM) en el siguiente control,
donde se objetiva tumoracién retroperitoneal de 16 x 13 x
10cm en contacto con cuerpo-cola pancreaticas y rifién
izquierdo (fig. 1).

Con diagnoéstico de sospecha de TNEP no funcionante se
decide intervencién quirtrgica, realizando reseccién en
bloque, incluyendo cola de pancreas, bazo, rinén izquierdo
y colon descendente por infiltracién (fig. 2).

Elresultado histopatolégico muestra un tumor neuroendo-
crino (22 x 16 x 7 cm) moderadamente diferenciado de origen
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Figura 1 - RM de abdomen: masa retroperitoneal en intimo contacto con cuerpo y cola pancreaticos, y rifién izquierdo.

Figura 2 - Imagenes macroscopicas de la intervencion. Reseccion en bloque de la tumoracién.

pancreatico, que sobrepasa los limites pancreaticos (pT3), con
margenes de reseccion libres.

A los 12 meses la paciente no ha recibido tratamiento
adyuvante y estd libre de enfermedad (estudio con octreotide
sin evidencia de lesiones).

El MEN 1 es un trastorno de herencia autosémica
dominante, aunque un 10% se asocia con mutaciones de
novo®. Su alteracién genética més frecuente se encuentra en el
gen MEN 1 (cromosoma 11), con penetrancia de mas del 95% a
los 40 afios®.

Los adenomas paratiroideos son la manifestacién mas
frecuente, con penetrancia de casi el 100% a los 40-50 afios, y
tipicamente la mas precoz, con presentacién unos 30 afios
antes que los casos esporadicos®.

Los adenomas hipofisarios presentan una incidencia entre
el 15-50%, siendo el prolactinoma el mas frecuente. Tienen
tendencia a mayor tamafio, mayor agresividad y menor
respuesta al tratamiento, pero sin aumentar la prevalencia
del carcinoma®.

En cuanto a los TNEP asociados suelen ser de aparicién
mas precoz, multiples y con propensién a degeneracién
maligna’.

Tradicionalmente, el gastrinoma con sindrome de Zollin-
ger-Ellison (40%) era el més frecuente®. El incremento de las
pruebas de imagen ha hecho que los tumores no funcionantes
sean los mas frecuentes de la regién pancreatico-duodenal
(30-80%), con una penetrancia del 35% a los 50 afios. Mds de un
70% no son realmente no funcionantes, sino que segregan
sustancias como el polipéptido pancredtico, enolasa o neuro-
tensina’, pero sin repercusién clinica.

El hecho de no estar asociados a ningin sindrome clinico y
que la sintomatologia vaga asociada hace que el diagnédstico
sea en estadios avanzados, con un tamafio mayora5 cm en un
70% y metastasis al diagnéstico en mas del 60%’.

Las indicaciones de cirugia vienen dadas por el crecimiento
tumoral o el tamafio > 2 cm, por debajo no hay beneficios en
supervivencia®®. En el manejo de lesiones de 1-2 cm, debido a la
morbimortalidad asociada a la cirugia pancreatica y a la aparicién
de nuevas lesiones en el remante pancreatico®®, no existe
consenso sobre el momento 6ptimo ni la extensién de la cirugia.

En cuanto al screening de los TNEP asociados a MEN 1 no
existe un protocolo estdndar, sino que varian, siempre
incluyendo screening bioquimico anual (calcio, PTH, prolactina,
glucosa, insulina y cromogranina A) y variabilidad en cuanto a
las pruebas de imagen. En algunos casos se recomienda
ecoendoscopia, TC toraco-abdominal (si antecedente de
cirugia pancredtica o carcinoide timico) y gammagrafia de
receptores de somatostatina (si TNEP malignos) cada 3 afios™’;
mientras que otros proponen el uso de pruebas de imagen
cada 3-5 afios® o anuales®, dependiendo siempre de los deseos
de la paciente. En nuestro hospital, actualmente, a raiz de este
caso, se realiza determinacién bioquimica anual y RM
abdominal cada 3 afios.

La supervivencia es menor en este grupo poblacional frente
a la poblacién similar en edad, sexo y otras caracteristicas
demograficas, con probabilidad de muerte del 50% a los 50
afios sin tratamiento. Los TNEP son los principales indicadores
prondsticos en MEN 1 y la malignizacién de estos la principal
causa de muerte®. El screening no se ha relacionado con un
aumento de la tasa de supervivencia®®.
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El tamafio mayor a 3 cm y la presencia de metastasis estan
relacionados con el pronéstico, de modo que un didmetro a
partir de 1,5-2 cm se relaciona con un aumento del riesgo de
malignizacién®®.

Por tanto, nuestro caso es relevante por la presencia de
TNEP no funcionante de gran tamafio sin metastasis al
diagnéstico, lo que supone una cierta mejoria en el prondstico
de la paciente, y por plantear la necesidad de estandarizar el
seguimiento radiolégico en estos pacientes.

Financiacion

No ha recibido ninguna beca para su realizacién.
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Estenosis del tronco celiaco por el ligamento arcuato,
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éun riesgo en la duodenopancreatectomia cefalica?™

Celiac artery stenosis due to median arcuate ligament compression:
A risk factor in cephalic duodenopancreatectomy?

El sindrome del ligamento arcuato resulta de la compresién del
origen del tronco celiaco por el ligamento arcuato, una banda
fibrosa que unelas 2 cruras diafragmaticas. Esta estenosis cursa
habitualmente de forma asintomatica. Sin embargo, cuando se
interrumpe la arcada de las arterias pancreatoduodenales,
como ocurre en la duodenopancreatectomia cefalica (DPC),
puede producirse isquemia visceral.

Presentamos el caso de un varén de 74 afos, que ingresa por
dolor epigastrico, sindrome general e ictericia a estudio. La

* Este manuscrito no ha sido presentado en ningln congreso.

analitica muestra una Br total de 5,50 y GPT de 615. La ecografia
abdominal informa de una dilatacién de la via biliar intrahe-
patica y del colédoco que alcanza 15 mm, sin objetivarse la
causa.

En la TC se aprecia una masa en proceso uncinado de
péncreas, que produce importante dilatacién de la via biliar y
del conducto pancredtico principal, compatible con adeno-
carcinoma en la PAAF realizada por eco-endoscopia, y
precisando la colocacién de una proétesis plastica por CPRE.

Asimismo, se observa una importante estenosis en el
origen del tronco celiaco (fig. 1) con dilatacién postestendtica
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