Actualizacién

Puntos clave

La pancreatitis

aguda recurrente es
una forma mucho mas
frecuente de presentacion
de la NMPI que del
resto de las neoplasias
quisticas. La sospecha
debe plantearse ante toda
pancreatitis aguda de
causa no filiada.

La observacion

de comunicacion
entre una formacion
quistica y el conducto
pancreatico principal
es patognomoénica de
una NMPI de ramay la
diferencia de las otras
neoplasias quisticas.

El seudoquiste

pancreatico, algunas
veces, también puede
mostrar comunicacion
con el conducto de
Wirsung. En estos
casos la heterogeneidad
del contenido soélido-
liquido del seudoquiste
lo diferenciara de la
NMPI que encierra un
material de densidad
mas uniforme. El hallazgo
de valores elevados de
amilasa en el material
obtenido mediante
puncién también apoyara
el diagnéstico de
seudoquiste.

La NMPI de conducto

pancreatico principal
es la neoplasia quistica,
que tiene el mayor riesgo
de degeneracion maligna.
La observacién de un
conducto de Wirsung >
10 mm o de una rama
colateral > 30 mm
debe hacer sospechar
malignizacion y obligara a
actuar en consecuencia.

Neoplasia mucinosa
papilar intraductal
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La neoplasia mucinosa papilar intraductal
(NMPI) forma parte del conjunto de las neo-
plasias quisticas del pancreas, entre las que tam-
bién se debe considerar la neoplasia quistica
serosa (NQS) y la neoplasia mucinosa quistica
(NMQ). Pero también se debe recordar que
existen otras lesiones quisticas del pancreas,
como los quistes inflamatorios (cuyo principal
representante es el seudoquiste, ademds de los
quistes infecciosos) y los quistes congénitos
(duplicacién quistica y diverticulo duodenal).
También existe un grupo de neoplasias sdli-
das que, al adquirir un excesivo tamafio, sufren
procesos de necrosis por falta de irrigacién de
determinadas dreas y adquieren una imagen
quistica. Entre ellas cabe destacar especialmen-
te la neoplasia sélida seudopapilar (NSSP) y
también el adenocarcinoma ductal y algunas
neoplasias endocrinas.

En este capitulo se exponen las caracteristicas
de las distintas neoplasias quisticas pancredticas
(NMPIL,NQS y NMQ), asi como de la NSSPy
del seudoquiste pancredtico para poder realizar
un adecuado diagnéstico diferencial.

Neoplasia mucinosa
papilar intraductal

Esta neoplasia se caracteriza por afectar con
una frecuencia similar a ambos sexos, gene-
ralmente entre los 60 y 70 afios. La forma de
manifestacién clinica mds frecuente es el do-
lor abdominal o los episodios de pancreatitis
aguda. En ocasiones no se descubre el tumor
hasta después de varios episodios de pancrea-
titis'. Un 40% se diagnostica casualmente al
realizarse al paciente una técnica de imagen
por otro motivo®*. Pueden originarse en cual-
quier localizacién del pancreas y no pocas veces
son multifocales*”. Pueden afectar al conducto
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pancredtico principal o alguna de sus ramas co-
laterales. El diagndstico se consigue mediante
técnicas de imagen, tomografia computarizada
(TC) o mejor colangiopancreatografia por re-
sonancia magnética (CPRM). La ultrasono-
graffa endoscépica (USE) permite ademids la
obtencién de material para citologia mediante
puncién aspirativa con aguja fina (PAAF). El
reconocimiento de comunicacién entre una for-
macién quistica de rama colateral y el conducto
de Wirsung es patognomonica®. También lo es
la identificacién de mucina, ya sea en el material
obtenido mediante puncién o la observacién de
su salida a través de la papila al practicar una
CPRE. El estudio anatomopatolégico muestra
células columnares y proliferacion papilar. La
NMPI de conducto principal tiene un riesgo de
malignizacién del 70%, mientras que este riesgo
es s6lo del 25% en la de rama colateral®® (ta-
bla 1, fig. 1). Debe sospecharse la posibilidad de
degeneracién maligna si el conducto de Wir-
sung es > 10 mm o las ramas colaterales superan
los 30 mm. La observacién de nédulos > 3 mm
o de irregularidades en la pared del tumor tam-
bién deben hacerlo sospechar y, por supuesto, la
identificacién de atipias en el material obtenido
mediante puncién®.

Neoplasia mucinosa
quistica

La NMQ_es mis frecuente en mujeres que en
varones (4/1), con una edad entre los 50 y 60
afios. Suele manifestarse en forma de dolor o
masa palpable abdominal, aunque también es
frecuente su hallazgo incidental. Suele asentar
en el cuerpo o la cola pancredticos y es caracte-
ristica la formacién de macroquistes que pue-
den tener calcificaciones en su pared. Las técni-

cas de imagen (TC, CPRM y USE) permiten
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Figura 1. A: colangiopancreatografia por resonancia magnética que muestra una neoplasia mucinosa
papilar intraductal de rama colateral. Se observa la comunicacion de la lesion quistica con el conducto
de Wirsung. B: colangiopancreatografia por resonancia magnética que muestra una neoplasia mucinosa
papilar intraductal de conducto pancredtico principal. Se observan varias dilataciones segmentarias e

irregularidad del conducto de Wirsung. C: pieza quirdrgica de un pdancreas con una neoplasia mucinosa

papilar intraductal con la tipica imagen en racimo de uvas a nivel del cuerpo pancredtico. En ambos

extremos de esta formacion se observa tejido denso y blanquecino que corresponde a un adenocarcinoma
implantado sobre la neoplasia quistica. (Cortesia de la Dra. R. Miquel.)

Tabla 1. Caracteristicas de las distintas neoplasias quisticas pancredticas y de la neoplasia solida

seudopapilar

Caracteristicas NMPI NMQ NQS NSSP

Sexo 1/1 4/1 4/1 9/1

(varones/mujeres)

Edad (afios) 60-70 50-60 50-80 15-35

Sintomas Hallazgo, Masa, dolor Hallazgo, masa, Hallazgo, masa,
pancreatitis abdominal, dolor abdominal dolor abdominal
aguda hallazgo

Localizacién Cualquiera, Cuerpo y cola Cuerpoy cola  Cabeza y cola
multifocal

Anatomia
patolégica

Riesgo de
malignizacién

Dilatacién del CPP

o RC; comunicacién
quiste con CPP;
células columnares;
proliferacién papilar;
mucina

CPP, 70%; RC, 25%

Macroquistes;
calcificaciones

en pared; células
cibicas (estroma de
tipo ovdrico);
mucina

6-36%

Microquistes;
cicatriz central
en estrella;
calcificaciones;
glucégeno

Muy infrecuente

Cdpsula; células
uniformes
perivasculares

con poca
cohesién y
seudopapilas;
cavidades
necrohemorrdgicas

15%

CPP: conducto pancredtico principal; NMPI: neoplasia mucinosa papilar intraductal, NMQ: neoplasia mucinosa quistica,
NQS: neoplasia quistica serosa, NSSP: neoplasia sélida seudopapilar; RC: rama colateral.
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El diagnéstico diferencial de
la NMPI debe realizarse con
otras neoplasias quisticas
como laNMQy la NQS. No
debe olvidarse que algunas
neoplasias solidas, como

la NSSP, y formaciones
quisticas inflamatorias, como
el seudoquiste, también
deben ser considerados.

La forma de manifestacion
clinica mas frecuente es

el dolor abdominal o en
episodios de pancreatitis
aguda. En ocasiones no se
descubre el tumor hasta
después de varios de estos
episodios. Un 40% se
diagnostica casualmente
al realizar al paciente una
técnica de imagen por otro
motivo.

La identificaciéon de
comunicacion entre una
formacion quistica y el
conducto pancreatico
principal es patognomonico
de la NMPI, pero debe
plantearse el diagnostico
diferencial con algunos
seudoquistes que también
pueden presentarla. En este
caso, la heterogeneidad del
contenido del seudoquiste
es determinante.

La NMPI de conducto
principal tiene un riesgo
de malignizacién del 70%,
mientras que este riesgo
es solo del 25% en la

de rama colateral. Debe
sospecharse la posibilidad
de degeneracion maligna
si el conducto de Wirsung
es > 10 mm o las ramas
colaterales superan los

30 mm. La observacion
de nédulos > 3 mm o de
irregularidades en la pared
del tumor también deben
hacerlo sospechar y, por
supuesto, la identificacion
de atipias en el material
obtenido mediante puncion.
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Es caracteristico de la NMQ
hallar una estructura de
estroma de tipo ovarico en el
estudio anatomopatolégico,
lo que la diferencia del resto
de las neoplasias quisticas.

La NQS esta formada

por una acumulacion de
microquistes muchas veces
con una cicatriz central que
le da la caracteristica forma
en estrella. Puede haber
calcificaciones en el centro
del tumor. El liquido obtenido
mediante PAAF contiene
glucégeno. La evolucién a
cistadenocarcinoma seroso
es excepcional.

La NSSP afecta en un 90%
de casos a mujeres entre

los 15 y 35 afios. Este tumor
puede hallarse casualmente,
pero es frecuente que se
manifieste como una masa
palpable abdominal, puesto
que suele adquirir gran
tamano. El crecimiento
excesivo que no va
acompanado de la suficiente
proliferacion vascular origina
importantes areas de necrosis
caracteristicas de esta

lesion. En su gran mayoria
son benignos, pero en un
15% pueden extenderse
localmente o dar metastasis a
distancia.

Los seudoquistes de pancreas
se desarrollan después de

un traumatismo abdominal,
una pancreatitis aguda o
como complicacion de una
pancreatitis cronica, en cuyo
caso es importante investigar
los antecedentes de consumo
excesivo de alcohol.

La NSSP requiere tratamiento
quirdrgico, ya que adquiere
tamano importante. No
requiere de seguimiento si no
hay malignidad.

Figura 2. A: colangiopancreatografia por resonancia magnética que muestra una neoplasia mucinosa
quistica en la zona de la cola pancredtica con varios tabiques en su interior. B: pieza quirirgica de una
pancreatectomia distal con esplenectomia que muestra una tumoracion con varias cavidades quisticas
revestidas de un epitelio liso y fino. En el extremo opuesto al bazo, se observa un tejido amarillento
pdlido que corresponde a un drea de adenocarcinoma. (Cortesia de la Dra. R. Miquel.) C: tomografia
computarizada que muestra una imagen quistica por delante de la vena cava y a la derecha y algo por
encima de la aorta que corresponde a un cistadenoma seroso. Se observa la tipica imagen en estrella.

D: pieza quiridrgica que muestra el aspecto en panal de abejas propia de un cistadenoma seroso. (Cortesia

de la Dra. R. Miquel.)

observar una cavidad quistica con tabiques®
(tabla 1, fig. 2). La PAAF identifica mucina y la
observacién de atipias hace sospechar maligni-
dad. Esta también debe considerarse si se com-
prueban nédulos e irregularidades o un grosor
importante de los tabiques mediante técnicas
de imagen'®™. El estudio anatomopatoldgico
muestra células cibicas y es caracteristica de
esta neoplasia la estructura de una estroma de
tipo ovdrico®. El riesgo de degeneracién ma-
ligna oscila entre el 6 y el 36% segun las publi-

caciones’.

Neoplasia quistica
serosa

La NQS, también denominada cistadenoma
seroso, afecta a las mujeres en una proporcién
de 4:1, entre los 50 y 80 afios. Muchas veces se
trata de un hallazgo casual, mientras que otras
veces se manifiesta en forma de masa abdominal
o dolor. Suele asentar en la cola o el cuerpo pan-
credticos. Se trata de una acumulacién de mi-
croquistes muchas veces con una cicatriz central
que le da la caracteristica forma en estrella. Pue-
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de haber calcificaciones en el centro del tumor.
Las imdgenes que proporcionan las técnicas de
imagen son bastante caracteristicas®'* (tabla 1,
fig. 2). El liquido obtenido mediante PAAF
contiene glucégeno. El epitelio de recubrimien-
to es cibico, no displdsico®. La evolucién a cis-
tadenocarcinoma seroso es excepcional®.

Neoplasia
solida-seudopapilar

La NSSP afecta en un 90% de los casos a muje-
res entre los 15 y 35 afios. Este tumor puede ha-
llarse de forma casual pero es frecuente que se
manifieste como una masa palpable abdominal
puesto que suele adquirir gran tamafio. Asienta
mayoritariamente en cabeza y cola pancredti-
cos. La lesién posee una cdpsula y su origen ce-
lular es indiferenciado, contiene células unifor-
mes, con poca cohesién, situadas alrededor de
los vasos sanguineos y desarrollan formaciones
seudopapilares. El estudio de inmunohistoqui-
mica (o, -antitripsina, vimentina, enolasa neu-
roespecifica) ayuda a completar el diagndstico™.
El crecimiento excesivo, que no va acompafia-
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Figura 3. A: colangiopancreatografia por resonancia magnética en la que se observa una imagen
redondeada a nivel de la cola de pancreas de densidad irregular. Llama la atencion que la densidad es
heterogénea y menos brillante que en las imdgenes de las neoplasias quisticas, lo que indica la posible
existencia de restos hemdticos. Se trataba de una neoplasia sélida seudopapilar. B: pieza quiriirgica

que muestra, a la izquierda del pancreas extirpado, un tumor redondeado, encapsulado, con dreas
necrdticas y hemorrdagicas que corresponde a una neoplasia solida seudopapilar. (Cortesia del Prof. J.A.
Bombi.) C: tomografia computarizada abdominal que muestra un seudoquiste localizado en la cola del
piancreas (flecha). D: pieza quirdrgica de un seudoquiste de cola pancredtica. Se observa el importante
engrosamiento de la pared por la reaccion inflamatoria y las lobulaciones de su interior. (Cortesia de la

Dra. R. Miguel.)

do de la suficiente proliferacién vascular, causa
importantes dreas de necrosis caracteristicas de
esta lesion. En su gran mayoria son benignos,
pero en un 15% pueden extenderse localmen-
te o dar metistasis a distancia. Los tumores
que han sido operados tienen una recurrencia
inferior al 10% a los 5 afios' (tabla 1, fig. 3).
Debe plantearse el diagnéstico diferencial con
las neoplasias quisticas, el carcinoma de célu-
las acinares, el pancreatoblastoma y neoplasias
neuroendocrinas'.

Seudoquiste
pancreatico

El seudoquiste pancredtico se forma después
de un proceso inflamatorio de la glindula pan-
credtica de mayor o menor intensidad. Por este
motivo, siempre hay que interrogar al pacien-

te en busca de antecedentes de traumatismo
abdominal. Son frecuentes los producidos por
accidentes de tréfico, ya sea por el impacto del
volante de un coche o del manillar de moto o
bicicleta que comprime el pdncreas contra la
columna vertebral. Estos traumatismos pueden
producir una laceracién del tejido pancreitico
y ocasionar una fuga del contenido enzimatico
de la gldndula, lo que origina una fistula y/o un
seudoquiste. También en el curso de pancrea-
titis aguda, un 30-50% de los pacientes suelen
desarrollar colecciones que son ricas en jugo
pancredtico. Su curso clinico suele ser hacia la
resolucién espontinea en el 50% de los casos,
pero en un 15% puede persistir y llegar a encap-
sularse formando seudoquistes'®?. Esto ocurre
pasadas 4 semanas del inicio del proceso. Los
tumores quisticos no suelen tener este antece-
dente, excepto la NMPI, que si puede ser causa
de pancreatitis recurrentes”. La referencia de un
consumo exagerado de alcohol puede plantear

S. Navarro Colds

Lectura rapida
v

El estudio
anatomopatolégico de

un seudoquiste muestra
una pared engrosada, con
mucha reaccion inflamatoria
pero sin revestimiento
epitelial, puesto que esta
originada por la inflamacion
producida en los érganos
circundantes. Esta es una
caracteristica diferencial con
las neoplasias quisticas que
si poseen epitelio propio.

La importancia de una
correcta identificacion

de una lesion quistica
pancredtica radica en

el diferente riesgo de
degeneracion maligna
decadaunadeellasy la
implicacion terapéutica que
esto supone.

La NQS asintomatica que
mantiene un tamarno estable
debera seguir controles
periédicos por técnica de
imagen; la mas Uutil es la
CPRM, pero si aparecen
sintomas o el crecimiento es
importante, debera indicarse
cirugia.

El tratamiento de las NMQ
sera siempre quirdrgico,
especialmente si hay
sintomas, crecimiento

o signos de riesgo. Si la
neoplasia esta localizada,
no precisa de controles
posteriores, pero si hay
signos de invasion,

el seguimiento debe

ser idéntico al de los
adenocarcinomas ductales.

El curso clinico de las
colecciones aparecidas
en el transcurso de una
pancreatitis aguda suele
ser hacia la resolucion
espontanea en el 50% de
los casos, pero en un 15%
puede persistir y llega a
encapsularse formando
seudoquistes. Esto ocurre
pasadas 4 semanas del
inicio del proceso.
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Estudio retrospectivo de

330 pacientes operados de
neoplasias quisticas pancredticas
descubiertas incidentalmente,
en los que se compararon los
diagndsticos preoperatorio y
el anatomopatoligico final.
El diagndstico preoperatorio
fue incorrecto en un fercio

de los pacientes. Un 20%

de las presumibles NIVIPL

de rama tenian afectado el
conducto principal. EI 5% de
las lesiones quisticas resecadas
no eran neoplasias. En

solo el 68% coincidieron los
diagndsticos pregperatorio y
anatomapatoldgico.

>>

la posibilidad de una pancreatitis crénica que
presente como primera manifestacién un seu-
doquiste. Debe conocerse que el desarrollo de
un suedoquiste es ripido, mientras que el creci-
miento de las neoplasias quisticas es lento. Las
técnicas de imagen muestran una cavidad con
un contenido heterogéneo, en parte sélido y en
parte liquido, con lobulaciones y calcificaciones
a nivel de la pared. En ocasiones puede obser-
varse mediante CPRM una comunicacién en-
tre el seudoquiste y el conducto de Wirsung. En
estos casos es muy importante su diferenciacién
de la NMPI de rama colateral. Para ello puede
ayudar, y mucho, la objetivacién de un alto con-
tenido en amilasas y/o lipasas en el andlisis bio-
quimico del material obtenido mediante PAAF.
El estudio anatomopatolégico muestra una pa-
red engrosada, con mucha reaccién inflamatoria
pero sin revestimiento epitelial, puesto que estd
originada por la inflamacién producida en los
organos circundantes (tabla 2, fig. 3). Esta es
una caracteristica diferencial con las neoplasias
quisticas que si poseen epitelio propio.

Importancia

de la correcta
identificacion de
una lesion quistica
pancreatica

La importancia de una correcta identificacién
de una lesién quistica pancredtica radica en el
diferente riesgo de degeneracién maligna de
cada una de ellas y la implicacién terapéutica
que esto supone. Por este motivo no hay que
escatimar esfuerzos y se debe apurar todos los
recursos de las técnicas de imagen disponibles
hasta que se esté totalmente convencido del
diagnéstico. El estudio citolégico del material

obtenido mediante PAAF por USE presenta
una alta especificidad para diferenciar lesiones
quisticas no mucinosas, que son benignas, de las
lesiones mucinosas quisticas que, generalmente,
son premalignas o malignas®.

Asi, es muy importante no confundir una neo-
plasia quistica con un seudoquiste, ya que el
tratamiento serd totalmente distinto. Los seu-
doquistes pancredticos deben tratarse sélo si
son sintomaticos, independientemente de su
tamafio®?. La técnica de abordaje serd la qui-
rurgica si son multiples, contienen restos soli-
dos, presentan complicaciones relacionadas con
la pancreatitis crénica o hay una duda razonable
sobre la naturaleza del quiste o sospecha de ma-
lignidad. Si no se observan restos en su interior
o existe comunicacién con el Wirsung, el tra-
tamiento indicado es el drenaje endoscépico, y
en ausencia de esta, se puede aplicar indistinta-
mente drenaje percutdneo o endoscépico. Sino
es posible resolverlo mediante estas técnicas, se
tratard quirdrgicamente®.

La NQS asintomdtica que mantiene un tama-
fio estable deberd seguir controles periédicos
por técnica de imagen; la mds indicada es la
CPRM, pero si aparecen sintomas o el creci-
miento es importante (> 40 mm), deberd indi-
carse cirugia’?”. Una vez intervenida, no precisa
de controles de seguimiento dada la benignidad
de la lesion?.

El tratamiento de las NMQ_serd siempre qui-
rargico, especialmente si hay sintomas, creci-
miento o signos de riesgo. Si la neoplasia estd
localizada, no precisa de controles posteriores,
pero si hay signos de invasién, el seguimiento
debe ser idéntico al de los adenocarcinomas
ductales®.

La NSSP requiere tratamiento quirtrgico, ya
que adquiere tamafio importante. No requiere
de seguimiento si no hay malignidad.

La actitud terapéutica ante una NIMPI se des-
cribe en el articulo siguiente.

Tabla 2. Caracteristicas diferenciales entre seudoquiste y neoplasias quisticas de pancreas

Caracteristicas Seudoquistes Neoplasias quisticas

Antecedentes Pancreatitis, alcoholismo, traumatismo No; NMPI (pancreatitis)
abdominal

Crecimiento Répido Lento

Técnicas de imagen

Amilasa Elevada

Hallazgos quirdrgicos

Anatomia patolégica

NMPI: neoplasia mucinosa papilar intraductal.
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Componente sélido/liquido; no hay septos;
lobulaciones; calcificaciones en la pared

Pared engrosada; reaccién inflamatoria

No hay revestimiento epitelial

Varia segin el tipo de
tumor

Variable

Pared delgada; pocas
adherencias

Epitelio propio
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