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Resumen

La neoplasia papilar mucinosa intraductal (NPMI) es un tumor epitelial
productor de mucina que deriva de células del conducto pancreatico prin-
cipal o de sus ramas. Este tumor puede presentarse clinicamente como
un hallazgo casual en estudios de imagen o producir molestias inespe-
cificas, pero su reconocimiento es importante pues se trata de lesiones
premalignas con riesgo de progresion a carcinoma invasivo. Se presenta
el caso de una muijer de 78 afios con NPMI de rama principal y se refieren
los principales problemas que plantea tanto el diagnéstico como los crite-
rios que determinan la actitud terapéutica.
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Introduccion

La neoplasia papilar mucinosa intraductal (NPMI) es un tumor
epitelial productor de mucina que deriva de células del con-
ducto pancreatico principal o de sus ramas'. Su prevalencia
es desconocida ya que es con frecuencia asintomatico, aun-
que su incidencia esta en aumento dado el mayor uso de las
técnicas de imagen?. Representa el 1-3% de las neoplasias
pancreaticas exocrinas y el 20% de las neoplasias quisticas
de pancreas. Se presenta en un amplio rango de edad (30-
94 afos), pero es significativamente mas comun en paciente
mayores con una edad media en el momento del diagnostico
entorno a los 66 afios'. La frecuencia de presentacion no
varia significativamente en relacion al género. Su diagnds-
tico suele realizarse de una manera casual en el estudio de
un sindrome general o sintomas digestivos, frecuentemente
dispepsias 0 epigastralgias. En muchas ocasiones no pre-
senta clara sintomatologia o esta es inespecifica, aunque
su reconocimiento es importante, pues se trata de lesiones
premalignas con riesgo de progresion a carcinoma invasivo®,
A continuacion, se presenta el caso de una mujer con NPMI
de rama principal y se discuten los principales problemas
que plantea tanto el diagndstico como la actitud terapéutica.

Caso clinico

Se presenta el caso de una mujer de 78 afios que ingresa por sindro-
me general a estudio en el que predomina astenia, anorexia y pérdida
ponderal. Entre los antecedentes personales destacan una polimial-
gia reumatica, dislipemia, Ulcera flebostatica de larga evolucion con
sobreinfecciones frecuentes y cirugia por hernia inguinal.
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Abstract

Intraductal papillary mucinous neoplasm (IPMN) is an epithelial tumor of
mucin-producing cells arising in the main pancreatic duct or its branches.
Many cases are detected incidentally during the evaluation for other con-
ditions or due to nonspecific symptoms. The early diagnosis of IPMN is
important because it is a premalignant lesion with risk of progression to
invasive carcinoma.

Here we report a case of main-duct IPMN in a 79-year-old woman. We
also describe the main problems for the diagnosis of this lesion, as well as
the criteria that determine the therapeutic approach.

Keywords: pancreas, intraductal papillary mucinous neoplasm, cystic neo-
plasm, mucinous tumor.

Al'ingreso la paciente refirio molestias abdominales difusas, pérdi-
da de peso no cuantificable y despefios diarreicos ocasionales. El
estudio analitico confirm¢ una anemia normocitica normocrémica
(Hb 9.3 g/dL) con el resto de parametros analiticos incluyendo
marcadores tumorales (CEA, CA 19.9, CA 72-4, ECA) dentro de la
normalidad. La VSG era de 43mm. La exploracion fisica no presentd
signos de interés salvo una ligera palidez de piel y mucosas y un do-
lor en region epigastrica a la palpacion profunda sin adenomegalias.
Se decidio la realizacion de endoscopia digestiva alta y colonos-
copia que no presentaron alteraciones. Dada la persistencia de
molestias abdominales se realizd un tomografia computerizada
abdomino/pélvica (Fig. 1).

Fig.1. TAC: Neoplasia papilar mucinosa intraductal (NPMI).
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En la tomografia computerizada de abdomen se encontré a nivel
pancredtico, una dilatacion del conducto pancredtico principal, con
un diametro mayor de unos 15 mm en el cuerpo de pancreas, ob-
servandose a nivel de la cabeza del pancreas, imagenes hipodensas
con aparente comunicacion con el conducto pancreatico principal.
Todo esto compatible con una neoplasia papilar mucinosa intraduc-
tal (NPMI), como primera posibilidad, planteandose el diagnostico di-
ferencial con un tumor mucinoso quistico, un cistoadenoma seroso
y un carcinoma ductal aunque menos probables (Tabla 1y Tabla 2).

Tabla 1. Principales caracteristicas de los subtipos de
neoplasia papilar mucinosa intraductal de pancreas (NPMI).

NPMI de NPMI de conductos
conducto secundarios
principal
Edad (afios) 50-70 50-70
Sexo V=M V=M
Clinica de Incidental Incidental
presentacion Pancreatitis Pancreatitis
Insuficiencia pan- Malignidad
credtica
Malignidad
Imagen Dilatacion del Dilatacion de conductos
caracteristica conducto secundarios
pancreatico prin- Si componente solido,
cipal +/- atrofia | puede sugerir malignidad
parenquimatosa
Si componente
solido, puede sug-
erir malignidad
Potencial de Alto Bajo-Moderado
malignidad 70% alos 10 20% a los 10 afios
anos

Posteriormente se realizd una ecoendoscopia que visualizo la
papila de Vater con abundante salida de material mucoide (Fig.
2). El conducto de Wirsung estaba dilatado hasta su porcion mas
distal, con un diametro a nivel de cuerpo de hasta 14 mm con ecos
en su interior que parecen corresponder a mucina. Se evidencio
también dilatacion de ramas colaterales. Estos datos fueron
altamente sugestivos de NPMI de rama principal.
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Fig. 2. Salida de contenido mucinoso (flecha) por la papila de Vater.

Una vez establecido el diagnéstico de NPMI de rama principal y
considerando la edad de la paciente, sus comorbilidades, expecta-
tivas de vida y riesgo de malignizacion se plantearon dos opciones:
la intervencion quirdrgica, en este caso, realizacion de una pan-
createctomia total; o el tratamiento sintomatico y seguimiento con
una prueba de imagen cada 6 meses. Con la finalidad de obtener
tejido para evaluar el grado de displasia y determinar la actitud
terapéutica se decidid realizar una CPRE con toma de biopsia. De-
safortunadamente no se consiguié muestra tisular pero se colocd
un stent y se realizé una papilotomia que produjo una importante
mejoria clinica. Finalmente, una vez explicada convenientemen-
te la situacion clinica a la paciente, definiendo las probabilidades
de malignizacion y las complicaciones derivadas de la cirugia, la
paciente decidido optar por una actitud conservadora con valo-
raciones periddicas. Actualmente, a los 6 meses del diagndstico,
la paciente continua asintomatica y a seguimiento en consultas
externas de Cirugia General.

Discusion

La NPMI de pancreas se clasifica en dos tipos principales:
NPMI de rama principal y NPMI de conductos secundarios’.
EI NPMI de conducto principal suele surgir en la porcion ce-
falica del pancreas y se caracteriza por una dilatacion difu-
sa a lo largo del ducto principal con abundante contenido
mucinoso®® (Tabla 1). Por el contrario, la NPMI de conduc-
to secundario suele aparecer a nivel del proceso uncinado
formando multiples quistes a modo de racimo sin afectar
al conducto principal'. En ambos tipos, la clinica de pre-
sentacion es inespecifica y varia desde casos asintomati-
cos, pancreatitis de repeticion, insuficiencia pancredtica o
la aparicion de un carcinoma invasivo®. En nuestro caso la
paciente se presentd con molestias abdominales difusas,
datos de insuficiencia pancredtica y una anemia normocro-
mica normocitica.

El diagndstico de estas lesiones, que puede ser incidental,
se basa en las pruebas de imagen (TAC o RMN)”# confir-
mandose con la visualizacion ecoendoscopica (USE) la salida
de contenido mucinoso por la papila de Vater®. Aunque la
salida de mucina por la papila es una caracteristica endos-
copica no siempre esta presente.
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A pesar de que las imagenes radioldgicas son altamente su-
gestivas de dicha entidad, es necesario el diagndstico dife-
rencial con las principales neoplasias quisticas de pancreas
(cistoadenoma seroso, cistoadenoma mucinoso, neoplasia
sélida pseudopapilar)* (Tabla 2).

Una vez que se confirma el diagndstico de NPMI de conduc-
to principal y debido a que su riesgo de malignizacion a los
10 afos es del 70% es vital establecer la actitud terapéutica
a seguir®'®, Por ello: a) en los casos sintomaticos la resec-
cion quirlrgica es el tratamiento de eleccion; b) en los casos
asintomaticos deberia valorarse la dilatacion del conducto
principal, si es < 5 mm podria hacerse vigilancia cada 2
afos con prueba de imagen, si es 5-9 mm estaria indicada
una endoscopia con citologia del fluido y si hay criterios de
malignidad o una expectativa de vida superior a 10 afos se
valoraria la reseccion quirirgica y si el diametro del ducto es
>10 mm, siempre se valoraria la indicacion quirurgica por el

elevado riesgo de carcinoma invasivo. Se consideran crite-
rios de malignidad: el engrosamiento mural, 1a displasia ci-
tologica y la presencia de nddulos murales®'". El tratamiento
quirargico curativo es la pancreatectomia total por la posible
aparicion de neoplasias metacronicas'.

En el presente caso, no se pudo disponer del criterio citoldgi-
co y a pesar de que se cumplian criterios para la indicacion
de pancreatectomia total la paciente opto inicialmente por
una actitud conservadora, sin descartar la intervencion qui-
rdrgica a posteriori si la evolucion clinica fuese desfavorable.
En conclusion, la NPMI de pancreas constituye una rara en-
tidad que puede ser asintomatica o mostrar clinica inespe-
cifica y que con frecuencia puede ser un hallazgo casual en
pruebas de imagen. No obstante, debe ser tipificada de forma
precisa para su adecuado tratamiento por el riesgo de maligni-
dad asociado, principalmente al subtipo de conducto principal.

Tabla 2. Diagnostico diferencial de las neoplasias
quisticas pancreaticas.

Cistoadenoma ’
Cistoadenoma seroso mucinoso Neoplasia papilar Neoplasia solida
mucinosa intraductal pseudopapilar
Edad (afios) 50-70 40-60 50-70 20-30
Sexo M>V M>>V M=V M>V
Clinica de presentacion Incidental Incidental Incidental Incidental
Dolor abdominal Dolor abdominal Dolor abdominal Dolor abdominal
Efecto masa Malignidad Pancreatitis Efecto masa
Malignidad Rara malignidad
Imagen caracteristica | Microquistica/ imagen en Unilocular con septos finos Dilatacion del conducto Masa sdlida y quistica
panal de abeja visibles post contraste y pancreético. que puede contener
calcificaciones laminares y calcificaciones
periféricas. No conexion con
conducto pancreatico
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