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OBJETIVO EDUCATIVO

Revision de algunas patologias que pueden
manifestarse con afectacion difusa del pancreas.
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REVISION DEL TEMA

Las lesiones difusas de pancreas comprenden etiologias diversas que suelen cursar
con clinica inespecifica muy variable (asintomaticos, dolor abdominal, pérdida de
peso, ictericia obstructiva, pancreatitis de repeticion, etc.).

Las tecnicas de imagen como la ecografia, la tomografia computada (TC), la
resonancia magnetica (RM), las pruebas de medicina nuclear y la ecoendoscopia
pueden ser utiles y seguras para diferenciar procesos malignos de benignos.

- No obstante, en muchas ocasiones suelen presentar hallazgos inespecificos,
observando un pancreas difusamente agrandado, de aspecto heterogeneo y
con contornos irregulares.

- Algunas de estas entidades pueden presentar hallazgos mas caracteristicos
(calcificaciones, afectacion del drenaje bilio-pancreatico, de la vascularizacion,
degeneracion quistica, necrosis, captaciones tipicas, etc.), que se describiran a
continuacion.

- No obstante, ante |la duda diagnostica y la posibilidad de que se trate de
patologia maligna, en ocasiones, se diagnostican tras la reseccion quirurgica.

PATOLOGIA CON INFILTRACION DIFUSA DEL PANCREAS

INFLAMATORIA | NEOPLASICA CISTOSIS CONGENITA/ ENFERMEDADES
MALFORMATIVA | POR DEPOSITO
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neuroendocrinos
Lipomatosis
Pancreatitis cronica
Linfoma Poliquistosis renal MAV

Pancreatitis
autoinmune
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1. PATOLOGIA
INFLAMATORIA

1.a) PANCREATITIS AGUDA (PA)

- Una de las patologias abdominales mas frecuentes.

- Proceso inflamatorio reversible.

- Puede limitarse al tejido pancreatico, o afectar al peripancreatico y a 6rganos distantes.
- Multiples causas: calculo biliar (lo mas frecuente), idiopatica, metabdlica, etc.

- Puede presentar una evolucion fatal, hacia fallo multiorganico y exitus.

- Uso de las técnicas de imagen para el diagnostico:
- Si no se cumple alguno de los 2 criterios clinicos.
- Clasificar la gravedad.
- Detectar complicaciones.
- Buscar causas.

- Clasificacion de Atlanta — 2 tipos:
1.Intersticial edematosa.
2.Necrotizante (necrosis soOlo pancreatica, solo peripancreatica o ambas).

Hallazgos radiologicos

- Glandula difusamente aumentada (tambien puede haber un aumento focal).

- Eco: hipoecogénica.} Por el edema
- TC: hipodensa.

- Bordes mal definidos.
- Trabeculacion de la grasa peripancreatica.
- Realce contraste: homogeneo o ligeramente heterogeneo.

- Complicaciones como:
- Necrosis parenquimatosa.
- Colecciones (liguidas agudas peripancreaticas, pseudoquistes, agudas necroticas y necrosis
loculadas).
- Hemorragias.
- Infeccion de la necrosis (un hallazgo puede ser |la presencia de gas, que es un signo muy especifico pero poco
sensible de infeccion).
- Complicaciones vasculares (pseudoaneurismas, trombosis).
- RM: equivalente a la TC, pero mayor capacidad para identificar:
- Necrosis en las colecciones (T2).
- Signhos de hemorragia en las colecciones (T1y T2).
- Calculos biliares.
- Variantes anatomicas ductales.
- Estenosis o disrupcion del conducto pancreatico.
- Comunicacion del conducto pancreatico con un pseudoquiste.

e b : -
\f ' TC abdominal en fase portal, corte axial, que
% muestra un pancreas de aspecto globuloso,
de bordes desdibujados, con trabeculacion

de la grasa peripancreatica, sin necrosis,
colecciones ni otros signos de complicacion.
Pancreatitis aguda edematosa intersticial.
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1. PATOLOGIA
INFLAMATORIA

1.b) PANCREATITIS CRONICA (PC)

- Resultado final de un proceso inflamatorio y fibrosante continuo — Lesion progresiva e irreversible.

Cambios morfologicos
+

Disfuncion pancreatica endocrina y exocrina permanente

- Causas mas frecuentes: enolismo cronico, desnutricion.

- Sintomas principales: dolor, ictericia, malabsorcion y diabetes.

Hallazgos radiologicos

- Atrofia glandular (aunque puede no haberla, incluso con insuficiencia exocrina grave).
- Parenquima puede ser heterogéneo:
- Ecografia: areas hiperecogenicas (fibrosis o calculos) e hipoecogénicas (inflamacion).
- Calcificaciones intraductales (casi patognomonico, el grado de calcificacion aumenta con el curso de la
enfermedad).
- Dilatacion ductal (tanto del conducto principal como de sus ramas, pudiendo ser lisa, lobulada o irregular).
- Obstruccion de la via biliar (a diferencia de lo que ocurre en el cancer, no suele ser abrupta, aunque
pancreatitis cronica y cancer pueden coincidir).
- Colecciones y/o liquido libre (indica reagudizacion).
- Complicaciones vasculares (pseudoaneurismas, trombosis) en fases tardias.
- RM:
- Fases precoces — Hiposenal T1 con saturacion grasa, disminucion y retraso en la captacion de
contraste, dilatacion de ramas laterales.
- Fases tardias — Atrofia, pseudoquistes y dilatacion del conducto pancreatico con bordes
irregulares, a menudo con calcificaciones intraductales, dando la apariencia en “cadena de lagos”.
- Colangiopancreatografia-RM (CPRM) con secretina — Estudiar la funcion exocrina.
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1. PATOLOGIA
INFLAMATORIA

1.b) PANCREATITIS CRONICA (PC)

., ey i
Placa simple abdominal que muestra multiples calcificaciones en epigastrio, en la teorica
localizacion del pancreas.

TC abdominal en fase portal, cortes axiales (a, b)
y coronal (c), que muestra un pancreas atrofico
con dilatacion del conducto pancreatico principal y
presencia de multiples calcificaciones

pancreaticas distribuidas de forma difusa por todo
el parenquima glandular.
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1. PATOLOGIA
INFLAMATORIA

1.c) PANCREATITIS AUTOINMUNE (PAI)

- Tipo especial de PC.
- 2012 - Primer consenso internacional sobre los hallazgos histopatologicos.
- Poco frecuente, aprox. 5% de las PCs.
- Gran imitadora de procesos inflamatorios y neoformativos — Diagnostico diferencial con multiples entidades.
- Anivel de AP — Diagndstico diferencial con linfomas.
- Se produce por un conjunto de reacciones inmunologicas y alérgicas, pero su patogenia completa no se conoce bien.

- 2 subtipos clinicos e histologicos:
1.Tipo 1 o pancreatitis esclerosante linfoplasmocitaria.
- Sobre todo varones >60 anos. Mas frecuente en Asia. Forma mas frecuente en todo el mundo.
- |gG elevada en suero y autoanticuerpos lgG4+.

- Forma parte de una enfermedad sistémica — Exocrinopatia plasmocitica relacionada con IgG4.
- Puede afectar. conductos biliares (colangitis esclerosante), rinones (nefropatia 1gG4), glandulas salivales
(sialoadenitis esclerosante), retroperitoneo (fibrosis retroperitoneal), entre otros.

- Histologia: infiltracion linfoplasmocitaria con aumento local de células plasmaticas IgG4 y fibrosis estoriforme (este
ultimo es el unico patron histologico caracteristico).

- Clinica: ictericia obstructiva, episodios de PA o PC, con afectacion de la funcion exocrina y diabetes secundaria a
atrofia glandular. Es comun la presencia de lesiones tumorales y la clinica aléergica.

1.Tipo 2 o pancreatitis cronica idiopatica ductocentrica.

- No predileccion por sexo. Afecta a individuos mas jovenes. Es mas frecuente en Europa y America.

- lgG seérica normal y autoanticuerpos IgG4-.

- Clinica: dolor abdominal, episodios de PA, poco frecuente la ictericia obstructiva.

- Puede asociarse a colitis ulcerosa.

- En Europa y América pueden verse ambos tipos de PAI.

Hallazgos radiologicos

Por imagen, ambas formas, pueden ser:
1.Difusa — La mas frecuente. Aumento uniforme de todo el pancreas con contornos lisos (“sausage-like”).
2.Focal — La menos frecuente. Masa localizada habitualmente en cabeza pancreatica, dificil de distinguir del adenocarcinoma.
3. Multifocal.

Esta afectacion difusa o focal es:
- Ecografia: hipoecogenica.
- TC: hipodensa (en la difusa, es caracteristica la presencia de un halo peripancreatico hipodenso).
- RM: hipointensa en T1, hiperintensa en T2 y con restriccion en la difusion (presenta un coeficiente de difusion mas bajo que el
cancer pancreatico, por su mayor celularidad).
- La senal en difusion se correlaciona con la actividad inflamatoria.
- Contraste — Realce arterial atenuado con un caracteristico realce en fases tardias.
- CPRM:
- Estenosis difusa o segmentaria del conducto pancreatico principal, con dilatacion irregular de éste y estenosis de la via
biliar distal con dilatacion proximal.
- Puede haber una masa inflamatoria simulando un carcinoma pancreatico, que puede diferenciarse por el "signo del
conducto penetrante” (conducto pancreatico penetra en el interior de la masa — signo no especifico, pero se ha descrito
asociado mas frecuentemente a masas inflamatorias que a neoplasicas).
- Infrecuentes las calcificaciones, los pseudoquistes o la trabeculacion extensa de |la grasa peripancreatica (a diferencia de otras
PC, que ademas presentan atrofia del parénquima, no aumento de su volumen).

- Suele responder al tratamiento con esteroides — mejoria a las 4-6 semanas, tanto morfologica como funcional (por PET
desaparece la captacion del trazador).
- Atrofia de los segmentos afectados en un 15% de los casos.
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1. PATOLOGIA
INFLAMATORIA

1.c) PANCREATITIS AUTOINMUNE (PAI)

TC abdominal en fase portal, corte axial (b) y coronal (c), en
el que se observa que la glandula pancreatica presenta un
volumen adecuado con captacion global y homogenea de
contraste, pero que en estudios previos (TC simple, corte
axial) presentaba atrofia con sustitucion grasa (a).

Se operd ante la sospecha de neoplasia en |la cabeza, que
era heterogénea.

AP: pancreatitis linfoplasmocitaria esclerosante con colangitis

linfoplasmocitaria esclerosante, compatibles con pancreatitis
y colangitis autoinmune.

TC abdominal en fase portal, corte axial (d) y coronal (e), que
muestra un pancreas difusamente aumentado de tamano,
heterogeneo pero con preservacion de su captacion, con un halo
hipodenso peripancreatico. Se tratd con corticoterapia,
observandose una normalizacion en el aspecto de la glandula en
un control posterior (f).
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1. PATOLOGIA
INFLAMATORIA

1.d) SARCOIDOSIS

- Enfermedad sistemica inflamatoria — Formacion de granulomas no caseificantes.
- Predomina entre los 20 y los 50 anos.

- Afectacion extrapulmonar en un 30% de los pacientes (forma exclusiva extrapulmonar en un 10%).
- Afectacion abdominal mas frecuente: higado y bazo.
- Afectacion pancreatica poco habitual (1-6%) — Suele confundirse con otras patologias mas
comunes [infecciosa o tumoral (linfomas)].
- Clinica pancreatica inespecifica.

- Corticoides para aliviar los sintomas.

- Las tasas de remision espontanea son altas.

Hallazgos radiologicos

- Se observan tanto organomegalias homogeneas como infiltracion nodular (multiple o focal).

- Si afecta al pancreas, puede ser:
- Forma difusa — Indistinguible de otras pancreatitis.
- Forma focal — Normalmente en la cabeza, indistinguible del adenocarcinoma.
- Se pueden observar linfadenopatias peripancreaticas u obstruccion de la via biliar, con o sin dilatacion
del conducto pancreatico.

- RM:
- Hiposenal en T1 e hipersenal en T2.
- Disminucion de la captacion de contraste en comparacion con la glandula normal, de forma lenta y
progresiva — Isointensa en fases portal y tardia.

- Pistas para su diagnostico:
- Hallazgos sugestivos de sarcoidosis en |la TC toracica (aunque no siempre estan).
- Tener antecedentes de sarcoidosis sistemica (solo en el 16%).
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1. PATOLOGIA
INFLAMATORIA

1.d) SARCOIDOSIS

Paciente de 28 anos con clinica de
astenia y febricula. Antecedentes
familiares de padre con Lupus
Eritematoso Sistemico y madre con
sindrome de Sjogren.

TC abdominal inicial en fase portal,
cortes axiales (a, b) y coronal (c),
gue muestra hepatoesplenomegalias
homogeneas, con adenopatias en
hilio hepatico y retroperitoneales
perivasculares.

TC toracico Inicial en fase arterial,
cortes axiales, ventana de
mediastino (d —f) y de pulmon (),
gque muestra multiples adenopatias
mediastinicas, hiliares bilaterales y
en cadena mamaria interna derecha,
junto a una afectacion
parenquimatosa en vidrio
deslustrado y pequenos nodulos que
confluyen en algunas zonas
originando conglomerados
pseudonodulares.

Se oriento el cuadro como un proceso linfoproliferativo.

4

Se realizo biopsia ganglionar cervical (escisional),
mediastinica (eco-broncoscopia) y de médula osea:
microgranulomas epitelioides, no necrotizantes, con
predominio de celularidad histiocitaria, linfoide y con
algunas células gigantes multinucleadas tipo Langhans.
Cultivos (incluyendo micobacterias) negativos.

TC abdominal de control (se habia
disminuido el tratamiento) en fase portal,
cortes axiales (h, 1) y coronal (j), que muestra
un aumento difuso del pancreas, que es de
aspecto homogéneo.
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1. PATOLOGIA
INFLAMATORIA

1.e) TUBERCULOSIS (TBC)

- Enfermedad con alta prevalencia a nivel mundial.

- TBC abdominal — Forma extrapulmonar frecuente.
- Afectacion pancreatica es poco habitual — Dentro de esta, la forma primaria aislada es excepcional.
- Incluso en formas miliares la tasa de afectacion pancreatica es baja.

- Clinica pancreatica inespecifica.

- El diagnoéstico definitivo se consigue con la obtencion de una muestra histologica que presente
granulomas caseificantes tipicos, o con crecimiento del bacilo en los cultivos (aunque la forma
pancreatica suele ser paucibacilar).

Hallazgos radiologicos

- Variables: desde una o varias lesiones focales (hipoecoicas por ecografia e hipodensas por TC) hasta un
aumento difuso del pancreas, con cambios necroticos en su interior.

- A pesar del aumento glandular, el conducto pancreatico no suele verse estenosado (a diferencia del
adenocarcinoma).

- Es frecuente encontrar:
- Adenopatias peripancreaticas hipodensas con captacion de contraste en anillo (necroticas).
- Afectacion de otros organos abdominales (engrosamiento de la valvula ileocecal, del peritoneo,...).
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1. PATOLOGIA
INFLAMATORIA

1.e) TUBERCULOSIS (TBC)

\

TC abdominal en fase portal, cortes axiales, que
muestra:

a-c. Un pancreas homogeneo aumentado de tamano,
sobre todo a expensas de la cabeza y el proceso

- uncinado, con grandes colecciones abigarradas intra y

peripancreaticas, centradas en el ligamento
gastrohepatico.

Multiples adenopatias hipodensas retroperitoneales vy
mesentéricas (& ).

d. Hepatomegalia con lesion nodular solida de 2 cm en el
segmento V y edema periportal difuso.

Esplenomegalia con multiples lesiones solidas
hipodensas de base periférica, compatibles con infartos.

El diagnostico diferencial incluye linfoma, tuberculosis y
pancreatitis aguda con infartos esplenicos.

AP: necrosis y abscesificacion con presencia de bacilos
acido-alcohol resistentes.
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2. NEOPLASIAS

2.a) TUMORES NEUROENDOCRINOS PANCREATICOS (PNETs)

- Edad media 50 anos.
- No predileccion por sexo.

- Derivan de las celulas madre pluripotenciales ductales.

- Crecimiento lento.

- Mejor pronostico que el adenocarcinoma, pero variable segun el grado histologico (G1-G3, segun la actividad mitotica dada por el
indice Ki-67).

- La probabilidad de ser malignos se relaciona con el tamano del tumor.

- La mayoria son esporadicos.
- Algunos se asocian a. neoplasia endocrina multiple tipo 1, enfermedad de Von Hippel-Lindau, neurofibromatosis tipo 1,
esclerosis tuberosa.

- Tipos:

1.Sindromicos.
- Normalmente subcentimétricos.
- Sintomas por la sobreproduccion de hormona que secretan — Diagnostico clinico y bioquimico.
- Pueden ser: insulinoma, gastrinoma, glucagonoma, VIPoma o somatostatinoma.

1.No-sindromicos.

- Se detectan tardiamente — Son mas grandes.
- Sintomas por su efecto masa o por sus metastasis, o descubiertos incidentalmente.
- También producen hormonas, pero en cantidades insuficientes o inactivas.

Hallazgos radiologicos

Las tecnicas de imagen se usan para diagnosticarlos, localizarlos, diferenciarlos del adenocarcinoma y estadificarlos.

- Tumores solidos, hipervasculares®, bien definidos y, la mayoria, solitarios (aunque pueden ser multiples, sobre todo los asociados
a sindromes familiares). *30% no-sindromicos no cumplen patron clasico: pueden ser hipovasculares y mal definidos, y mas

agresivos histologicamente.

- Ecografia: ovalados e hipoecoicos, pero con metastasis hepaticas hiperecoicas o en diana.

- TC:
- Pico de realce en fase arterial precoz (25-35s) mas que en fase arterial tardia (35-45s).
- En fase portal/tardia son iso/hipodensos respecto al resto del parénquima contrastado.

- Los mas grandes pueden:
- Desplazar estructuras adyacentes (capsula que desplaza, mas que invade).
- Realce heterogeneo.
- Cambios quistico/necroticos (por necrosis central y hemorragia, sobre todo cuando crecen).
- Calcificaciones (20%).
- Pueden ubicarse en cualquier region glandular, pero el patron difuso es raro.
- No suelen dilatar la via biliar ni el conducto pancreatico (los adenocarcinomas, si).
- RM:
- Hipointensos en T1, hiperintensos en T2.
- Hipercaptantes al administrar gadolinio (pueden permanecer hipercaptantes en fases portal y tardia).
- Se pueden detectar lesiones pequenas en secuencias de difusion.

- Medicina nuclear:
- Localizar y caracterizar el tumor funcional.
- Buscar metastasis.

- Seguimiento.
- En lesiones de muy pequeno tamano en la cabeza del pancreas es util la ecoendoscopia.
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2. NEOPLASIAS

2.a) TUMORES NEUROENDOCRINOS PANCREATICOS (PNETSs)

TC abdominal en fase portal, corte axial (a), que muestra una
glandula pancreatica muy aumentada de tamano, globulosa,
heterogenea, con pérdida de los contornos Ilobulados vy
calcificaciones groseras en cuerpo-cola. El conducto principal
solo se identificaba en |la cabeza (no mostrada) y era de
calibre normal.

Adenopatias locoregionales.

Trombosis parcial de la vena mesentérica superior y de la
vena esplenica.

Se orientd, errobneamente, como una forma atipica de
pancreatitis autoinmune.

Analitica con valores de IgG4 normales y cromogranina muy
elevados.

Gammagrafia (b) y SPECT-octreotido (c, d) que muestran
una glandula pancreatica aumentada de tamano con intensa
captacion del radiotrazador (tumoracion con receptores de
somatostatina).

Captacion focal en los segmentos Vb, IVa y V-VI hepaticos,
compatible con metastasis.

Biopsia:  proliferacion de
células neuroendocrinas con
discreta atipia.
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2. NEOPLASIAS

2.b) LINFOMA PRIMARIO PANCREATICO

- El mas frecuente es el de células B no Hodgkin (LNH).
- La forma primaria es rara (<2% de los LNH extranodales).
- Mas frecuente la afectacion secundaria desde adenopatias peripancreaticas.

- Tipo de paciente mas frecuente:
- Inmunodeprimidos.
- Inmunocompetentes de mediana edad.

- Clinica pancreatica inespecifica.
- Poco frecuente la ictericia obstructiva y los episodios similares a la PA.
- Sintomas B son raros.

Hallazgos radiologicos

Existen 2 patrones:

1.Localizado:
- Tipicamente en |la cabeza.
- Lesion homogénea.
- TC: hipodensa.
- RM: hipointensa T1 e iso/hiperintensa T2.
- Realce moderado de contraste.

1.Difuso:
- Pancreas globalmente aumentado de tamano.
- TC: hipodenso.
- RM: iso/hipointenso T1y T2.
- Puede simular una PA, entre otras entidades ("gran simulador”).

- Suelen acompanarse de linfadenopatias.
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2. NEOPLASIAS

2.b) LINFOMA PRIMARIO PANCREATICO

TC abdominal en fase portal, corte axial, que muestra
una masa neoplasica pancreatica de gran tamano que
esta invadiendo/englobando el tronco celiaco desde
su nacimiento, que se acompana de adenopatias (no
visibles en este corte).

Biopsia por eco-endoscopia (pancreas). proceso
linfoproliferativo de fenotipo B.
Biopsia de medula 0sea: negativa.

$

Linfoma pancreatico primario.

TC abdominal en fase portal, cortes coronal (a) y axial
(b), que muestra una gran masa que infiltra y aumenta
de tamano la glandula pancreatica (sobre todo Ia
cabeza y el cuello) y que se extiende a hipocondrio
izquierdo Infiltrando a las estructuras vecinas (bazo,
cola del pancreas y glandula suprarrenal izquierda).

PET (c) que muestra una gran masa hipermetabdlica
(SUV max. 23g/ml) que infiltra de forma multifocal la
glandula pancreatica (cabeza, cuerpo y cola, con
minima dilatacion del conducto principal - no
mostrada) y se extiende por hipocondrio izquierdo
infiltrando el resto de estructuras descritas enla TC y

minimamente el parénquima hepatico (segmento |l —
NO se muestra).

Biopsia guiada por TC (bazo): infiltracion por proceso
linfoproliferativo de fenotipo B.

\ 4

Linfoma abdominal con afectacidn pancreatica.

C
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2. NEOPLASIAS

2.c) PLASMOCITOMA

- Plasmocitomas extramedulares — <5% de las neoplasias de celulas plasmaticas.
- La localizacion pancreatica es muy infrecuente como proceso primario.

- Clinica depende:
- Su localizacion.
- Existencia de mieloma sistémico.
- Existencia de otros plasmocitomas.

Hallazgos radiologicos

- Inespecificos.

- Lo mas frecuente:
- Masa homogénea.
- Densidad tejido blando.
- Bien delimitada (puede ser multilobulada).
- Localizacion: cabeza pancreatica.
- Realce intenso de contraste — Diagnostico diferencial con PNETSs.

- Mas raro:
- Crecimiento volumetrico difuso del pancreas, sin masa focal.
- Captacion homogéenea de contraste en fase portal — Diagnostico diferencial con pancreatitis o
linfoma.

- Masa en la cola (lo mas raro es encontrarlo como una masa en el cuerpo).
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2. NEOPLASIAS

2.d) TUMOR PAPILAR MUCINOSO INTRADUCTAL (TPMI)

- Tumor quistico que se origina del epitelio que recubre los conductos pancreaticos — Produccion excesiva
de mucina por las células tumorales — Dilatacion progresiva de los conductos afectados por el tumor.

- Normalmente benignos, pero presentan un amplio espectro de malignidad.
- Pico de incidencia a los 60-70 anos.

- Clinica:
- Frecuentemente asintomaticos, hallazgo casual.

- Si sintomas (por la excesiva produccion de mucina que puede obstruir parcialmente el flujo de las secreciones) —
Pancreatitis de repeticion, dolor abdominal, perdida de peso, ictericia obstructiva y diabetes.

Hallazgos radiologicos

- Muy habitual — El tumor es una lesion papilar tan pequena que no se identifica en las pruebas de imagen —
Se ven los conductos dilatados llenos de mucina.
- Si es visible — Pequenos defectos de replecion nodulares unicos o multiples en el interior del conducto

dilatado.

- TC: hiperdensos.
- RM: hipointensos respecto al liquido que los rodea en T2.
- Realce post-contraste.

- Salida de material mucinoso a través de la ampolla de Vater dilatada (poco frecuente pero patognomaonico).
- La mucina no presenta realce y yace dependiente en el conducto.

- TIpos:
1. Del conducto secundario.
- Lesion quistica polilobulada con aspecto en racimo de uvas.
- Unilocular si afecta a una unica ramificacion.
- Preservacion de la mayoria de la glandula, que es de aspecto normal.
- El 33% son multifocales.
2. Del conducto principal.
- Pacientes mas jovenes.
- Puede ser de distribucion difusa o segmentaria.
- Puede tener un aspecto radiologico y clinico similar a la PC (con pseudoquistes, incluso con
atrofia glandular), dificultando el diagnostico, pero sin calcificaciones.
3. Mixto.
- Asociacion de lesiones quisticas y dilatacion del conducto principal.

- Pueden ser muy similares a otras lesiones quisticas — Para el diagndstico diferencial hay que demostrar la
comunicacion entre la lesion quistica y el arbol ductal (las otras lesiones quisticas son tipicamente no

comunicantes).
- Si el conducto no esta dilatado y es dificil de identificar — CPRM con secretina puede ser util para ver esta relacion.

- Mayor incidencia de degeneracion maligna los tipos 2 y 3, con invasion directa a organos adyacentes o en
forma de pseudomixoma peritoneal.
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2. NEOPLASIAS

2.d) TUMOR PAPILAR MUCINOSO INTRADUCTAL (TPMI)

TC abdominal en fase portal,
cortes axial (a) y coronal (b), que
muestra infiltracion grasa difusa del
pancreas con multiples imagenes
quisticas difusas (‘en racimo de
uvas”), sin dilatacion del conducto
principal.

TPMI de conducto secundario.

TC abdominal en fase portal, corte axial, que muestra una practica sustitucion del parenquima pancreatico
(unicamente queda un pequeno resto de la cabeza, de aspecto heterogeneo, con bordes irregulares vy
calcificaciones (d)) por una imagen liquida muy bien definida, con forma de salchicha (c), que se interpreta como
atrofia pancreatica total con dilatacion extrema (33 mm) del conducto principal pancreatico.

TPMI de conducto principal.

RMN T2 que muestra multiples imagenes quisticas,
las mayores en cuerpo proximal y cabeza
(uniloculadas y comunicadas con el conducto
pancreatico).

TPMI de conducto secundario.
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2. NEOPLASIAS

- Son poco frecuentes.

2.e) METASTASIS

- Los tumores que mas frecuentemente metastatizan al pancreas son:

- Renal.

- Pulmonar.
- Mama.

- Melanoma.

- La clinica es inespecifica (la mayoria son asintomaticos).

- Su comportamiento radiologico dependera del tumor primario, con patron variable:

- Lesion unica (50-70%).
- Multifocal (5-10%).
- Difuso (15-44%).

TC abdominal en fase portal, cortes
axial (a) y coronal (b), que muestra
una glandula pancreatica difusamente
globulosa con multiples lesiones
nodulares hipovasculares, sugestivas
de afectacion metastasica difusa
(primario: carcinoma microcitico de
pulmon).

Hallazgos radiologicos

TC abdominal en fase
arterial, cortes axiales, que
muestra multiples lesiones
nodulares solidas hiper-
vasculares por todo el
parenquima pancreatico,
sugestivas de metastasis
(primario: carcinoma renal
de células claras).
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3. CISTOSIS

3.a) POLIQUISTOSIS RENAL AUTOSOMICA DOMINANTE

- Enfermedad sistemica hereditaria con penetrancia completa (genes PKD1 y PKD?2).
- Progresivo crecimiento y desarrollo de quistes renales bilaterales que destruyen el paréenquima

funcional.
- En varias ocasiones, se asocia a manifestaciones extrarrenales o malformaciones asociadas:

- Lo mas frecuente — Quistes hepaticos (30-60%).
- Tambien puede presentar pancreaticos (10%).

- Clinica: casi siempre asintomaticos.

Hallazgos radiologicos

- Suelen ser quistes pequenos, variables en numero, pudiendo afectar difusamente a la glandula o
focalmente, con las mismas caracteristicas que los quistes simples.

RMN T2, cortes axiales, que muestra
pequenos quistes en la cabeza y en el
cuerpo pancreatico, junto a multiples e
Incontables quistes renales bilaterales
difusos, en el contexto de un paciente
con poliquistosis renal del adulto.
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3. CISTOSIS

3.b) SINDROME DE VON HIPPEL-LINDAU (VHL)

- Facomatosis con herencia autosomica dominante (inactivacion del gen supresor VHL), alta penetrancia y

expresion variable.

- Aparicion de tumores malignos y benignos desde edades tempranas.

- Se clasifican en 2 tipos en funcion de si presentan feocromocitoma o no.

- Existe una entidad rara (pero que hay que tener presente) que puede cursar con una formacion masiva de
quistes pancreaticos sin asociarse a un sindrome de VHL - Poliquistosis pancreatica aislada.

Hallazgos radiologicos

- Las lesiones pancreaticas que se pueden encontrar son:

- Cistoadenomas serosos.
- PNETSs.
- Adenocarcinomas (muy raro).

- Las lesiones quisticas no tienen potencial maligno, pero pueden llegar a reemplazar toda la glandula —

insuficiencia endocrina y exocrina.

Una glandula pancreatica completamente
sustituida por quistes siempre debe hacer
sospechar un sindrome de VHL

RMN T2, cortes axial (a) y coronal (b), que muestra multiples e
incontables quistes pancreaticos difusos septados que
condicionan una sustitucion moderada-severa del parenquima
glandular. Ausencia de rinon derecho. Rinon izquierdo
nefromegalico (compensador) con multiples e incontables quistes
renales corticales difusos que condicionan una sustitucion leve del
parenquima renal, en el contexto de un paciente con VHL.

RMN cerebral T1 con contraste, del mismo paciente, corte sagital,
gue muestra una lesion solido-quistica en la union bulbo-medular

( %), y otras nodulares solidas cerebelosas derechas y retrobulbar
( /), enrelacion a hemangioblastomas.
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4. CONGENITA /
MALFORMATIVA

4.a) MALFORMACIONES ARTERIOVENOSAS (MAVs)

- Patologia rara.
- Puede ser:
1.Congénita.
- Aislada o asociada a la telangiectasia hemorragica hereditaria (enfermedad de Osler-Weber-Rendu).
1.Adquirida (menos frecuente).
- Secundaria a inflamacion, tumor, trauma o post-trasplante hepatico.

- Clinica:
- Sintomas tipicos: sangrado gastrointestinal, dolor abdominal e ictericia.
- Se asocia a hipertension portal, trombosis portal y pancreatitis.

Hallazgos radiologicos

- Localizacion mas frecuente — cabeza pancreatica (pero pueden aparecer en cualquier localizacion, incluso
ser difusas).

- Ecografia: estructuras lineares y nodulares hipoecoicas intra y peripancreaticas, con mosaico de color por
aumento de la velocidad y onda pulsatil en la vena porta por Doppler.
- TC: red vascular multiple intra y peripancreatica, con realce precoz de la vena porta en fase arterial, siendo
dificil el diagnostico si solo se dispone de fase portal.
- RM: area heterogénea con vacio de senal.
- Arteriografia muestra:
- Los aportes arteriales dilatados y tortuosos.
- La red vascular intrapancreatica con opacidad transitoria y densa glandular.
- El llenado precoz venoso (vena porta en fase arterial)
- El aclaramiento temprano del pancreas.
Sirve tanto para embolizar como para realizar un mapa de planificacion quirurgica.

\

a

TC abdominal en fases arterial tardia (a, c, d) y portal (b), cortes axiales (a, b) y coronales (c, d), que muestra un
conjunto de vasos anomalos pancreaticos, dilatados y tortuosos, visibles en fase arterial, que parecen
comunicarse con la vena porta y la vena mesenterica superior.

Malformacion arteriovenosa pancreatica, diagnosticada incidentalmente en el contexto de una pancreatitis aguda
complicada con coleccion necrotica aguda.
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4. CONGENITA /
MALFORMATIVA

4.b) NESIDIOBLASTOSIS

- Causa rara de hipoglucemia hiperinsulineémica persistente en el periodo neonatal, la infancia y en adultos.

- Asociada a alteraciones genéticas heterogéneas (aunque tambiéen se ha descrito como complicacion rara
de cirugias bariatricas).

- Proliferacion e hiperfuncion de las celulas 3, distribuidas de forma difusa (75%) o formando masas a lo
largo del pancreas.

Hallazgos radiologicos

A menudo no pueden distinguirse por las diferentes tecnicas de imagen, ya que los hallazgos radiologicos
son Inespecificos (aumento difuso glandular, hiperecogenicidad, etc.), por lo que se diagnostican
anatomopatologicamente.
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5. ENFERMEDADES POR

DEPOSITO

5.a) LIPOMATOSIS

- La condicion patologica benigna pancreatica mas comun.
- Reemplazo graso del parenquima.
- Puede ser:

1.Congénita.

2.Adquirida (obesidad y vejez, mucoviscidosis, diabetes, hemocromatosis, enolismo, malnutricion,

iInfecciones, PC, etc.).
3.ldiopatica.

Hallazgos radiologicos

- Diferentes patrones segun la infiltracion grasa:
- Difusa.

- Focal de algunas localizaciones.

- Esta infiltracion grasa se vera:
- Ecografia: hiperecoica (la fibrosis se ve similar).
- TC: hipodensa.

- RM: senal T1 y T2 similar al tejido graso retroperitoneal, con supresion grasa en STIR.

- Sl es difusa e importante pueden no delimitarse los contornos — Diagnostico diferencial con la agenesia

pancreatica (en la lipomatosis los conductos estan presentes).

> SN " n
}T :

TC abdomlnal en fase portal, corte axial, que muestra una
severa infiltracion grasa difusa del pancreas.

TC abdominal en fase arterial, corte axial, que muestra

una practica sustitucion grasa de toda la glandula
pancreatica en un paciente con mucoviscidosis. .

TC abdominal simple,
cortes axiales (a, b) vy
coronal (c), que muestra
un pancreas totalmente
atrofico y sustituido por
grasa, con presencia de

voluminosas calcifica-
ciones en el conducto
principal.

Causa desconocida.
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DEPOSITO

5.b) HEMOCROMATOSIS

1. Hemocromatosis hereditaria (forma primaria) > Enfermedad genetica autosomica recesiva:
Mutaciones en el gen de la proteina HFE (encargada de regular la absorcion intestinal ferrica)
.
Progresivo incremento en el deposito de hierro en diversos organos alterando su funcion
* E| 6rgano que mas se afecta es el higado, empezando en los hepatocitos periportales para pasar
al resto del higado, pancreas vy tiroides.
» La afectacion del sistema reticuloendotelial, como el bazo o la medula 6sea, es menos frecuente.

2. Hemocromatosis secundaria - Causa secundaria (multiples transfusiones, sobrecarga dietética, ...).
* El| deposito de hierro se da predominantemente en el sistema reticuloendotelial.

- Clinica pancreatica: diabetes.

Hallazgos radiologicos

- RM — El hierro causa un artefacto de susceptibilidad magnetica, que comporta una perdida de senal en los
organos afectados.
- La disminucion de la senal en T2 es proporcional al grado de sobrecarga ferrica.
- Pancreas muy hipointenso en T2 v, sobre todo, en eco de gradiente, e incluso en T1 si hay niveles altos
de sobrecarga ferrica.
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RMN abdominal T2 (a) que muestra el parenquima hepatico y pancreatico marcadamente
hipointensos en relacion a acumulacion ferrica en paciente con hemocromatosis genetica.

RMN cerebral SWI del mismo paciente, que muestra hiposenal en ambos nucleos lenticulares, :
talamos (b), nucleos mesencefalicos (rojo y sustancia negra) (c) y nucleos dentados (d). . T

—

' RMN abdominal T2 de otro paciente, que muestra hiposenal

. muy marcada hepatica, pancreatica y esplenica, compatible con
. y sobrecarga ferrica secundaria.

-

RN
g
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5. ENFERMEDADES POR
DEPOSITO

5.c) AMILOIDOSIS PANCREATICA

- Enfermedad sistemica que se caracteriza por el depdsito de proteinas fibrilares.

- Lo mas frecuente es que afecte a multiples érganos, pero existen formas localizadas.

- Actualmente se clasifica segun criterios moleculares, usando la letra A (de amiloidosis) seguida de otra
abreviatura en funcion de la proteina fibrilar, siendo las formas mas comunes AL, AA, ATTR y AR2M.

Hallazgos radioldgicos

- Muy variables — Pueden cambiar en funcion del tipo y el grado de afectacion.

- AL afecta a organos viscerales abdominales: higado, bazo, pancreas, rinones, mesenterio y
retroperitoneo.

- Pancreas — Crecimiento difuso glandular.

- Ecografia: hipoecoico.

- TC:
- Hipodenso.
- Captacion difusa de contraste.
- Puede presentar multiples pequenas calcificaciones (los depositos de amiloide tienen

afinidad por el calcio).

- No suele dilatar el conducto pancreatico.
- No suele afectar a la grasa peripancreatica.

- RM: aumento volumetrico global.
- Hipointenso 11
- Hiperintenso T2 (puede presentar quistes hiperintensos).
- Sl fibrosis — Peérdida de senal T2 focal en esa zona (con realce de contraste heterogeneo).
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AFECTACION DIFUSA DE PANCREAS

Tuberculosis
Sarcoidosis
Linfoma
Carcinoma
Tumor neuroendocrino
Metastasis
Hiperinsulinismo congénito
Pancreatitis autoinmune
Amiloidosis

1. AUMENTADO O INFLADO

Requieren biopsia

MASA SOLIDA

Pancreatitis aguda
Pancreatitis autoinmune
Mucoviscidosis (pseudohipertrofia lipomatosa)
Amiloidosis
Hiperinsulinismo congeénito

Diagnostico por imagen v clinico

Mucoviscidosis (cistosis)
Poliquistosis renal autosomica dominante
Sindrome VHL
Poliquistosis pancreatica aislada
TPMI

Quistica ———

Hemocromatosis
Lipomatosis
Mucoviscidosis
Tumor neuroendocrino

2. TAMANO NORMAL

TPMI
3. PEQUENO O ATROFICO
Lipomatosis
NORMAL — Mucoviscidosis
| TPMI de conducto secundario
CONDUCTO PANCREATICO
PRINCIPAL
| DILATADO Pancreatitis cronica

TPMI de conducto principal
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CONCLUSIONES

Ante una afectacion difusa pancreatica es importante realizar un
estudio dirigido completo y buscar manifestaciones extrapancreaticas.

El estudio debe Incluir:

- Anamnesis.

- Pruebas analiticas (incluyendo hormono-secretoras).

- Tecnicas de imagen.

Todo ello para poder hacer un diagnostico diferencial lo mas preciso
posible, intentando ahorrar cirugias innecesarias, ya que el manejo y el
pronostico son completamente diferentes.



