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1A OTRA CARA DEL PANCREAS:

ALTERACIONES POCO FRECUENTES

Autores: Aroa Barredo Sanchez, José Javier De La Hoz Rosa,
Cristina De Gracia Serrano, Mariana Cecilia Planells Alduvin, Elisa
B. Ramos Gavila, Alberto Quirce Vazquez.
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OBJETIVO DOCENITE

v’ Exponer una serie de casos de alteraciones pancreaticas
poco habituales en la practica diaria.

v Realizar una revision docente de cada caso con la
Intencion de repasar las caracteristicas mas resenables
sobre algunas de estas alteraciones.
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REVISION DEL TEMA

DESARROLLO EMBRIONARIO DEL PANCREAS

o El pancreas se forma por dos esbozos, uno ventral y otro dorsal,
gue se originan en el revestimiento endodermico del duodeno.

o Cuando el duodeno efectua su rotacion hacia la derecha y toma

forma de "C", el esbozo ventral se desplaza dorsalmente y queda
situado justo por debajo y detras del esbozo dorsal.

o Mas tarde se fusionan el parénquima y el sistema ductal de
ambos esbo0zos.

o El esbozo ventral forma el proceso uncinado y la porcion inferior de
la cabeza, el resto de la glandula deriva del esbozo dorsal.

ANATOMIA Y FUNCION

o El pancreas es un organo retroperitoneal que se divide en cuatro
partes: cabeza y proceso uncinado, cuello, cuerpo y cola.

o En su interior se encuentra el conducto pancreatico principal (de
Wirsung), que normalmente drena en la papila mayor del duodeno

junto con el coledoco, y el conducto accesorio (de Santorini) que,
cuando esta presente, drena en la papila menor.

o El pancreas es una glandula exocrina y endocrina.

o El componente exocrino representa alrededor del 80% del volumen
glandular total y esta constituido principalmente por dos tipos de
células diferentes: las celulas acinares (secretoras de enzimas

digestivas) y las celulas ductales (secretoras de fluidos vy
electrolitos).

o El componente endocrino lo forman las células de los islotes de
Langerhans.
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CASO 1.

Mujer de 53 anos. Hallazgo casual.
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(Figuras 1-5)

Figuras 1-5

TC con contraste oral e I.v. en fase
portal. Reconstruccion multiplanar en
coronal (3 v 4) y sagital (5): se aprecia
un anillo de tejido pancreatico rodeando
la segunda porcion del duodeno (fechas
rojas) existiendo una discreta estenosis
de la luz de éste (fecha azul). En la
reconstruccion sagital se visualiza mejor
la presencia de parenquima pancreatico
por delante y detras de l|la segunda
porcion duodenal (flechas verdes).
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cDiagnostico?

Pancreas anular

El pancreas anular es una anomalia congenita infrecuente
consecuencia de un fallo en la migracion.

En general lo que ocurre es que una parte del esbozo ventral migra
normalmente pero otra parte lo hace en direccion opuesta, de tal
manera que la segunda porcion del duodeno queda rodeada por
un anillo de tejido pancreatico que puede ser completo (25% de
los casos) o incompleto (75%).

Puede desarrollarse de manera aislada o estar asociado a otras
anomalias congenitas.

Aproximadamente dos tercios de los pacientes son asintomaticos,
en caso contrario, la edad de Inicio de los sintomas va a depender
de |la gravedad de la obstruccion duodenal.

El diagnostico se establece con las pruebas de imagen donde
veremos un agrandamiento de la cabeza del pancreas que rodea la
segunda porcion del duodeno. La CPRM vy la CPRE permiten
valorar la anatomia de los conductos.

En neonatos con clinica de obstruccion intestinal alta los
hallazgos radiologicos son sugestivos pero no diagnosticos (ya
que existen otras condiciones como la atresia duodenal que cursa
con misma clinica e imagen). En estos casos veremos el signo de la
"doble burbuja” en la radiografia simple y un estrechamiento de la
segunda porcion del duodeno en el transito EGD.
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CASO 2. (iguras 6-9)

Varon de 54 anos con DM tipo 2 en seguimiento por dispepsia.

Figuras 6-9

TC con contraste i.v. en fase portal. Reconstruccion multiplanar en coronal (9):
se visualiza la cabeza del pancreas de tamano y aspecto normal (flecha roja) con
ausencia de los segmentos de cuello, cuerpo y cola (flecha azul).
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cDiagnostico?

Agenesia del pancreas dorsal

La agenesia del pancreas dorsal es una rara anomalia congénita
en la que no se desarrolla el pancreas dorsal (agenesia completa) o
parte de el (agenesia incompleta).

La agenesia completa es mas rara y es secundaria a una
ausencia del desarrollo de las estructuras derivadas del esbozo
dorsal (cuello, cuerpo, cola, conducto pancreatico dorsal y la paplila
duodenal menor).

La agenesia incompleta es relativamente mas comun, en estos
casos el tamano del cuerpo es variable, pero hay un remanente del
conducto pancreatico dorsal (conducto accesorio) y la papila
duodenal menor esta presente.

Los pacientes con esta anomalia pueden estar asintomaticos o
presentar dolor abdominal, que es la manifestacion mas frecuente
(90%) en los casos sintomaticos, diabetes mellitus (50% de los
casos, por la falta de celulas de los islotes de Langerhans que son
mas abundantes en cuerpo y cola) o episodios de pancreatitis.

En la TC v RM se visualiza la cabeza del pancreas redonda y corta
adyacente al duodeno con ausencia del resto de glandula. El lecho
vaclo, secundario a la ausencia del pancreas distal, es ocupado por
el estomago o las asas intestinales.

La CPRM vy la CPRE proporcionan una informacion detallada de la
anatomia del sistema ductal y nos permite diferenciar entre una
agenesia del pancreas dorsal completa o incompleta.

o Se puede plantear un diagnostico diferencial con la lipomatosis
pancreatica distal, ésta ultima no afecta a las células de los islotes
de Langerhans ni al sistema ductal, que se encuentran preservados.
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CASO 3. (riguras 10-12)

Mujer de 70 anos en estudio por diarrea cronica. Hallazgo casual.

Figuras 10-12

TC sin (10) y con contraste i.v. en
fase portal (11). Reconstruccion
multiplanar en coronal (12): se
visualiza una tumoracion bien
delimitada y de densidad grasa en
el cuerpo del pancreas, que

presenta finos septos Iinternos
(flecha azul).

b
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cDiagnostico?

Lipoma pancreatico

El lipoma pancreatico es un tumor benigno que se incluye dentro
del grupo de tumores mesenquimales del pancreas. Estos
ultimos representan el 1-2% de todos los tumores pancreaticos.

En general son asintomaticos y se diagnostican de manera casual.
Su tamano es variable y son mas frecuentes en la cabeza del
pancreas.

Histologicamente estan compuestos por células adiposas maduras
envueltas por una capa de colageno (capsula).

Esta capsula nos puede ayudar en el diagnostico diferencial con
la lipomatosis pancreatica focal, ya que ésta no esta bien
delimitada al no disponer de una capsula que la contenga.

En la TC y RM se visualiza como una masa bien delimitada con
densidad o intensidad de senal grasa. Se pueden ver tabiques o
septos finos en su interior. En |a ecografia presentan una
ecogenicidad variable por lo que no es una prueba especifica ni
sensible para su diagnostico.

En los casos en los que se visualicen nodulos solidos que realzan
con contraste, tabiques o septos gruesos, calcificacion o crecimiento
rapido de la lesion se debe considerar el muy infrecuente
diagnostico de liposarcoma pancreatico.
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CASO 4. (riguras 13-15)

Mujer de 40 anos con dolor abdominal de predominio en flanco derecho que
irradia a espalda y pelvis. No mejora con analgesia. Refiere episodios previos
similares. No antecedentes traumaticos ni de pancreatitis.

13 14

<Sospecha diagnostica?

Ante los hallazgos por imagen
nuestra sospecha diagnostica
Incluia una neoplasia mucinosa
macroquistica o un tumor solido
pseudopapilar.

Figuras 13-15

TC con contraste oral e i.v. en fase portal. Reconstruccion multiplanar en
coronal (15): se aprecia una tumoracion de gran tamano y predominantemente
quistica, de morfologia polilobulada y contornos definidos, dependiente de Ia
vertiente anterior del cuerpo pancreatico (flecha roja). Las areas de mayor densidad
(flecha azul) podrian corresponder con un componente solido o quistes de alta
densidad. La masa contacta con las estructuras vasculares pero no las infiltra. No
existe atrofia de la glandula distal ni dilatacion del sistema ductal.
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cResultado histologico?

Teratoma quistico maduro de pancreas

o Los teratomas quisticos maduros forman parte del grupo de
tumores mesenquimales del pancreas.

o Son tumores congénitos benignos que pueden surgir en cualquier
punto de Ila migracion de celulas germinales durante Ia
embriogénesis, siendo el pancreas un sitio extremadamente
infrecuente de presentacion.

o Son tumores de crecimiento lento y generalmente son grandes al
diagnostico. Se diagnostican con mayor frecuencia en pacientes
jovenes vy la forma de presentacion clinica es inespecifica.

o En las pruebas de imagen nos vamos a encontrar con una masa
heterogenea, bien definida, de paredes delgadas, que contiene una
mezcla de componentes solidos y quistes no tabicados. La
presencia de grasa, niveles de liquido-grasa y calcio dentro de Ia
misma lesion se considera patognomonico de estos tumores, sin
embargo, esto se ve solo en una minoria de casos.

o El diagnostico diferencial, cuando predomina el componente
quistico y no se visualiza grasa, se plantea principalmente con los
tumores quisticos mucinosos.

o A pesar de su naturaleza benigna, la dificultad en el diagnostico
preoperatorio, en particular para las lesiones mas grandes, a
menudo conduce a la reseccion quirurgica.

o lodos los casos notificados de teratomas pancreaticos se han
clasificado como maduros y, por lo tanto, benignos.

v’ En nuestro caso el componente graso paso inicialmente desapercibido. Tras
los resultados histologicos se revisa el estudio detectando la presencia de
grasa intratumoral ( * ver caso). Dada la infrecuente presentacion de esta
entidad este diagnostico no fue inicialmente considerado.
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CASO 5. (riguras 16-20)

Varon de 65 anos con dolor de espalda y epigastralgia desde hace meses.
Elevacion de marcadores tumorales CA 19.9 y CEA.

Figuras 16-20

Corte ecografico (16) y TC sin (17) y con contraste i.v. en fase arterial (19-20) y
portal (18): en el estudio ecografico se aprecia una lesion de gran tamano (flecha
roja), heterogénea con un componente hipoecoico de aspecto quistico (flecha azul)
y un componente hiperecogenico de aspecto solido en su vertiente inferior (flecha
verde), dependiente del cuerpo/cola de pancreas. En la TC se confirma la existencia
de una tumoracion mixta, con un componente macroquistico con tabiques internos
(flecha azul) y una porcion solida que muestra un realce dishomogeneo (flecha
verde). La masa parece que infiltra la arteria espléenica (circulo naranja).

¢Sospecha diagnostica?

Ante los hallazgos por imagen nuestra sospecha diagnostica fue un posible
tumor quistico mucinoso con degeneracion maligna.
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cResultado histologico?

Carcinoma indiferenciado con

celulas gigantes tipo osteoclastico

o El carcinoma indiferenciado con celulas gigantes tipo osteoclastico
del pancreas es una neoplasia muy rara (menos del 1% de tumores
eX0Crinos).

o En general aparece en pacientes de edad avanzada con una
clinica inespecifica.

o Se localiza con mayor frecuencia en cuerpo y cola (60-80% de los
casos) y en general miden mas de 5-6 cm al diagnostico.

o Histologicamente esta compuesto por dos tipos de celulas
distintas: celulas mononucleares y celulas gigantes de tipo
osteoclastico (la presencia de estas ultimas es un hallazgo

especifico para este tumor). En estudios recientes, soélo las células
mononucleares se identificaron como células tumorales neoplasicas.

o No existen hallazgos radiologicos especificos para este tipo de
tumor. En general aparece como masa heterogénea con cambios

quisticos y diversos grados de hemorragia y necrosis.

o El diagnostico preoperatorio por imagen no es posible. Por ello, los
estudios histologicos e inmunohistoquimicos son el “gold
standard” para el diagnostico de este tumor.

o El diagnostico diferencial por imagen ocasionalmente incluiria
tumores quisticos serosos y mucinosos, pseudoquistes complejos y
tumores pancreaticos solidos con degeneracion quistica (como el
adenocarcinoma o los tumores neuroendocrinos).

o Debido a su rareza existen pocos estudios sobre este tipo de
tumor.

v’ En nuestro caso el estudio histoldgico no identifico invasidn linfovascular.
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CASO 6. Figuras 21-24)

Mujer de 36 anos con enfermedad de von Hippel-Lindau conocida.
Antecedentes de nefrectomia izquierda por carcinoma de celulas renales.

Figuras 21-24

TC sin contraste i.v. (21) y RM en secuencias potenciadas en T2 (22) vy
dinamicas con contraste y saturacion de la grasa en fase arterial (23) y fase
tardia (24): se aprecia un pancreas difusamente aumentado de tamafno que esta
ocupado en su totalidad por multiples lesiones quisticas. Se identifican algunas
lesiones microquisticas (circulo verde) que presentan una cicatriz parcialmente
calcificada que realza en fases tardias (flecha roja). Existen tambien quistes
uniloculados sin componente solido ni calcificacion (flecha azul).
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cDiagnostico?

Quistes epiteliales y cistoadenomas serosos

en la enfermedad de Von Hippel-Lindau

o La enfermedad de Von Hippel-Lindau (EVHL) es un trastorno
multisistémico poco frecuente, de herencia autosomica dominante
con alta penetrancia y expresion variable, que se caracteriza por la
aparicion de una variedad de tumores benignos y malignos.

o La afectacion pancreatica en pacientes con EVHL es comun (50-
7/0%) e incluye los quistes pancreaticos simples (50-91%),
cistoadenomas serosos (12%), los tumores neuroendocrinos (5-
17%) y raramente adenocarcinomas.

o Los quistes pancreaticos epiteliales (verdaderos o simples) son
aquellos quistes no neoplasicos ni inflamatorios, de aspecto ovalado

0 redondo y pared lisa, con ausencia de tabiques internos. Pueden
ser solitarios o multiples, estando en este ultimo caso asociados a
EVHL o enfermedad poliquistica renal autosomica dominante.

o Los cistoadenomas serosos son tumores benignos con aspecto
n “panal de abejas” o “esponja”, bien circunscritos, formados
por numerosos quistes de pequeno tamano (hasta 2 cm), que tienen
pared y tabiques internos delgados. En un 30% de los casos el
tumor presenta una cicatriz central fibrosa o calcificada (“cicatriz
estrellada”).

o Estas dos lesiones no tienen potencial maligno y no requieren
tratamiento pero, en esta enfermedad, pueden reemplazar Ia
glandula pancreatica hasta causar una insuficiencia endocrina y
exocrina.

v' Cuando nos encontremos con una multiquistosis pancredtica tan florida se
debe considerar el diagnostico de ésta enfermedad.
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CASQO 7. (Figuras 25-29)

Varon de 38 anos que presenta dolor abdominal de varios dias de evolucion.
Como antecedentes presenta una hepatopatia cronica por VHC, talla baja,
insuficiencia pancreatica exocrina y neutropenia importante.

Figuras 25-29

TC con contraste i.v. en fase portal (25-27) con reconstruccion coronal en
ventana de hueso (28) y radiografia simple de pelvis (29): se aprecia una
sustitucion grasa de toda la glandula pancreatica (flecha roja), asi como multiples
alteraciones oOseas consistentes en osteopenia generalizada, pelvis oOsea
hipoplasica, cuellos femorales deformados de apariencia displasica, cabezas
femorales de morfologia irregular y cambios secundarios de osteoartritis coxofemoral.

Se observa tambien esplenomegalia y circulacion colateral secundarios a su
hepatopatia conocida.
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cDiagnostico?

Sindrome de Shwachman-Diamond

o El sindrome de Shwachman-Diamond es un raro trastorno
congenito con herencia autosomica recesiva, caracterizado por
insuficiencia pancreatica exocrina, disfuncion de la medula
0sea con alteraciones hematoldgicas (lo mas frecuente es la
neutropenia), alteraciones esqueleéeticas y baja estatura.

o SuU pronostico viene determinado por las infecciones bacterianas
recurrentes.

o Es la segunda causa de insuficiencia pancreatica exocrina
congenita en la infancia después de la fibrosis quistica.

o La manifestacion mas caracteristica por imagen es la sustitucion
grasa completa del pancreas que, asociada al resto de
manifestaciones (alteraciones esqueleticas y disfuncion de medula
0sea), es altamente sugestiva de esta entidad.

o La lipomatosis 0 sustitucion grasa del pancreas se relaciona con
varias enfermedades y condiciones, a saber. edad avanzada,

obesidad, diabetes, fibrosis quistica, pancreatitis, alcoholismo, uso
de esteroides, etc. Se asocia tambien con los sindromes de
Cushing, de Shwachman-Diamond, de Pearson y de Johanson-
Blizzard.

o Cuando la lipomatosis es muy extrema puede cursar clinicamente
con una insuficiencia pancreatica exocrina y esto se observa con
mayor frecuencia en pacientes con fibrosis quistica y en afecciones
raras como la de nuestro paciente.

v' La asociacion de talla baja, alteraciones dseas multiples, trastornos
hematologicos, insuficiencia pancreatica exocrina (en ausencia de fibrosis
quistica) con lipomatosis, son compatibles con el diagnostico de sindrome
de Shwachman-Diamond.
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CASO 8. (Figuras 30-33)

Mujer de 80 anos con carcinoma renal izquierdo conocido. Hallazgo casual.

Figuras 30-33

TC con contraste oral e I.v. en fase portal: se aprecia un aumento difuso del

tamano de la glandula pancreatica que ha sido reemplazada completamente por
grasa preservando el sistema ductal (flecha azul).
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cDiagnostico?

Pseudohipertrofia lipomatosa difusa

O

La pseudohipertrofia lipomatosa pancreatica (PHLP) es una entidad
rara de etiologia desconocida.

Consiste en un aumento del tamano y el peso del pancreas
secundario a la formacion de un pseudotumor graso que
reemplaza el parenquima exocrino normal. Puede ser focal (30%,
solo en cabeza, cuerpo o cola) o difusa (70%, afectando a toda la
glandula).

El estudio histologico muestra un reemplazo masivo del parenquima
exocrino por tejido adiposo maduro; los islotes de Langerhans y
los ductos pancreaticos se encuentran preservados.

o Algunos casos se asocian con hepatopatia cronica avanzada.

O

Esta entidad puede o no cursar con insuficiencia pancreatica
exocrina, aunque en general se diagnostica de manera casual.

En la TC nos encontraremos con un aumento del tamano del
pancreas, focal o difuso, con densidad grasa, que puede ejercer
efecto masa sobre estructuras adyacentes. En la RM |la senal del
pancreas es igual a la de |la grasa en todas las secuencias.

El diagnostico diferencial podria plantearse con la lipomatosis o
sustitucion grasa asociada a obesidad, edad avanzada, diabetes
mellitus, etc. La diferencia con estos casos es que en la PHLP existe
un reemplazo graso uniforme que condiciona un aumento del
tamano glandular, mientras que en dichos casos existe una
infiltracion grasa irregular con focos de parenquima pancreatico
respetados en su interior.



¢ PO T : > '

a7 3

m 4 Congreso Nacional

>ociedad Espanola de Radiologia Medica

CASO 9. (riguras 34-37)

Varon de 7 anos con dolor abdominal intenso tras traumatismo abdominal
contra el manillar de la bicicleta. No elevacion de los niveles de amilasa.

d
-
=
N

Figuras 34-35
Ecografia en plano axial: se aprecia una imagen lineal hipoecoica en la superficie
anterior del cuello pancreatico que no afecta a la totalidad del espesor glandular.

Control a la semana.

Figuras 36-37

Ecografia en plano axial (36) y RM en secuencia potenciada en T2 con
saturacion de la grasa (37): se aprecia la formacion de una lesion quistica a nivel
del cuello de pancreas (flecha roja).
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cDiagnostico?

Laceracion del cuello de pancreas con

posterior formacion de pseudoquiste

o Las caidas de bicicleta en los ninos producen lesiones por
Impacto directo secundarias a la contusion con alguna de las partes
de la estructura (manillar, sillin).

o Lo mas frecuente en estos casos es la lesion del pancreas que se
produce por la compresion directa de la glandula contra la
columna vertebral.

o El valor de la amilasa al ingreso no se correlaciona con el grado
de lesion pancreatica. Tiene valor su determinacion seriada.

o La laceracion pancreatica aparece como un area lineal
parenquimatosa de baja ecogenicidad o atenuacion en funcion del
metodo de imagen.

o En ocasiones puede ser dificil de reconocer y pasar inicialmente
desapercibida. En estos casos el mejor indicador de lesion
pancreatica es la presencia de liquido en espacio peripancreatico.

o Como en nuestro caso, estas lesiones pueden evolucionar y
formar un pseudoquiste, lo que ocurre en aproximadamente la
mitad de los casos.

o La mitad de los pseudoquistes se resuelven espontaneamente, el
resto requiere drenaje percutaneo o quirurgico.

o La CPRM nos permite valorar una posible rotura del conducto
pancreatico, lo cual puede conducir, segun los casos, a un manejo
diferente del paciente.



MG E :‘V’\ o 5

Congreso Nacional

SERae

20ciedad Espanola de Radiologia Medica

CASO 10. (riguras 38-41)

Mujer de 78 anos con cuadro clinico y analitico de ictericia obstructiva.

Figuras 38-41

TC con contraste i.v en fase arterial (38 y 40) y portal (39 y 41): se aprecia una
dilatacion de la via biliar y del Wirsung secundaria a la existencia de una masa
hipovascular localizada en cabeza de pancreas, asi como una atrofia del resto de la
glandula. Los hallazgos son altamente sugestivos de adenocarcinoma de pancreas.
Por otro lado, en la cola del pancreas nos encontramos de forma incidental con una

lesion ovalada y bien delimitada que muestra un patron de realce arciforme en la fase
arterial siendo homogeneo en fase portal (flecha roja).
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cDiagnostico?

Bazo accesorio intrapancreatico

o Los bazos accesorios intrapancreaticos (BAIP) son una condicion
benigna y asintomatica que no precisa tratamiento. Su tamaino,
en general, no sobrepasa los 3 cm.

o Su importancia radica en que plantea un diagnostico diferencial
con tumores pancreaticos de pequeno tamano que si precisan
de un tratamiento (por ejemplo, tumores neuroendocrinos (NET),
tumores solidos pseudopapilares o metastasis hipervasculares).

o En la TC dinamica la atenuacion suele ser idéntica a la del bazo
en las distintas series realizadas. E| patron de realce esplenico
arciforme o "atigrado” observado durante |la fase arterial también se
observa en los BAIP. Este es un criterio util para diferenciarlo de las
neoplasias hipervasculares tales como los NET y metastasis.

o En la RM los BAIP, en comparacion con el pancreas, tienen una
Intensidad de senal mas baja en las secuencias potenciadas en 1y
una mayor Iintensidad de senal secuencias potenciadas en 2. El
realce con contraste, la restriccion a la difusion y la senal en el mapa
ADC son similares al bazo, por ello, la combinacion de la RM
convencional con secuencias de difusion y mapa ADC se puede
utilizar como una herramienta util para diferenciar el BAIP de un
tumor pancreatico solido.

o En casos de mayor dificultad podemos recurrir a la medicina nuclear
para confirmar el diagnostico y evitar asi una cirugia innecesaria.
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CONCLUSIONES

La pancreatitis y el adenocarcinoma de pancreas son
patologias con las que todo radiologo batalla en su practica
diaria, sin embargo, ocasionalmente nos encontramos con
otros hallazgos no tan comunes que presentan problemas
diagnosticos.

Consideramos que es Iinteresante estar familiarizado con
algunas de estas alteraciones tan poco habituales para
Intentar evitar, en la medida de lo posible, errores en su
Interpretacion.
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