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Resumen

Los quistes pancredticos congénitos son una entidad muy poco frecuente en Pediatria. Se desconoce su
causa. Generalmente, son asintomaticos y suponen un hallazgo radioldgico casual. Se suelen localizar
en la colaoen el cuello del pancreas. Lo mas frecuente es que sean lesiones aisladas. De forma puntual
se han descrito asociadas a otras enfermedades, como el sindrome de De Jeune, el sindrome de Bec-
kwith-Wiedeman o la enfermedad de von Hippel-Lindau. Su tratamiento cldsico ha sido la cirugia. No
obstante, dada la benignidad de estas lesiones en la infancia, asi como la complejidad que supone el
tratamiento quirdrgico, se aconseja un manejo conservador de los mismos.
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Abstract

Congenital pancreatic cysts: review on a case

Congenital pancreatic cysts are very rare in childhood. Its cause is unknown. Generally, they are asymp-
tomatic and represent a casual radiological finding. They are usually located int the tail or in the neck
of the pancreas. Most often, they are isolated lesions. They have been associated with other diseases,
such as De Jeune syndrome, Beckwith-Wiedeman syndrome or von Hippel-Lindau disease. His classic
treatment has been surgery. However, given the benign nature of these lesions in childhood, as well as

® Pancreas

INTRODUCCION

Los quistes pancreaticos congénitos son una enti-
dad muy poco frecuente en Pediatria, por lo que im-
plican un desafio diagnéstico®. Su etiologia es des-
conocida, aunque se presupone que son el resultado
de una alteracion en la embriogénesis de los con-
ductos pancreaticos?. Generalmente, son asintoma-
ticos y suponen un hallazgo casual en una prueba
de imagen realizada por otro motivo®. Su tratamien-
to clasicamente ha sido quirdrgico, a través de una
exéresis completa de la lesion® Recientemente se
esta preconizando un manejo conservador. En este

the complexity of surgical treatment, a conservative management of them is advised.

sentido, desde el marco de la Atencién Primaria, la
divulgacion del siguiente caso puede ser de inte-
rés, pues una vez establecido el diagndstico, podria
optarse por un seguimiento ambulatorio periodi-
co, realizado desde la proximidad al paciente.

CASO CLINICO

Nifia de cinco afios con un sindrome polimalforta-
tivo consistente en médula anclada intervenida,
quistes renales, polidactilia y retraso psicomotor,
con diagnostico genético de cromosomopatia por
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duplicacion 13g31.1-g33.2 y delecion 13qter. La
nina fue derivada a consultas externas de Digesti-
vo por el hallazgo casual de quistes pancreaticos.
Los quistes pancreaticos fueron objetivados por
primera vez en ecografia abdominal a los dos afios
de vida como parte del estudio del cuadro polimal-
formativo, hallandose un pancreas ligeramente
aumentado de tamano, asi como multiples quistes
a nivel de la cola y el cuerpo de alrededor de 10
mm. La paciente se encontraba asintomatica des-
de el punto de vista gastrointestinal. Normalidad
analitica, incluyendo amilasay lipasa. Se realizaron
controles ecograficos seriados, asi como una reso-
nancia magnética a los cinco anos, en la que se
observo disminucion del tamafio de los quistes,
siendo el mayor de ellos de 3 mm y limitandose a
la cola pancreatica (Fig. 1). Se decidié mantener ac-
titud expectante, dado su caracter asintomatico y
el tamano pequeno de los mismos.

DISCUSION

Los quistes pancredticos constituyen una entidad ex-
tremadamente rara en nifos, aunque relativamente
frecuente en adultos. Se clasifican en seis grupos®:
1) congénitos; 2) retentivos; 3) de duplicacion;

Figura 1. Resonancia magnética en plano axial con
secuencia colangiografica potenciada en T2, en la que
se reconocen miltiples quistes hiperintensos en la
cola pancreatica (marcado con una flecha, y rotulado
como qun)

Rev Pediatr Aten Primaria. 2019;21:e87-e89
ISSN:1139-7632 - www.pap.es

4) pseudoquistes; 5) neopldsicos, y 6) parasitarios.
Los quistes congénitos, retentivos y de duplicacion
son considerados como quistes verdaderos y su di-
ferencia frente a los pseudoquistes radica en que
los primeros estan delimitados por un epitelio que
es capaz de secretar fluidos, mientras que los pseu-
doquistes se constituyen por una capa fina de tejido
fibrético-inflamatorio que se forman secundaria-
mente a traumatismos, inflamacién o infecciones?.
Es dificil estimar su incidencia, pero los pseudoquis-
tes se consideran mucho mas frecuentes que los
quistes verdaderos y, dentro de los mismos, los quis-
tes congénitos son los mas infrecuentes de todos,
suponiendo menos de un 1% del total.

Se desconoce la etiologia de los quistes congéni-
tos, aunque se presupone que son la consecuencia
de una alteracion en el desarrollo del sistema duc-
tal pancreatico. Durante el desarrollo embriologi-
co, se forman unos conductos que posteriormente
son reemplazados por los definitivos. La alteracion
en la regresion de estos conductos puede dar lugar
a la formacién de quistes pancreaticos congénitos.
Sin embargo, los quistes de retencion de forman
postnatalmente como consecuencia de la obstruc-
cién de una parte del sistema ductal®. Histologica-
mente, es dificil diferenciarlos y puede ser util el
analisis bioquimico del liquido intraluminal, ya
que en el caso de los quistes congénitos el nivel de
amilasa suele ser bajo’.

Los quistes pancredticos pueden encontrarse en
cualquier punto del érgano, pero la localizacion mas
frecuente de los mismos es la cola y el cuello (62%)°.

Aunque en la mayoria de las ocasiones se presentan
de forma aislada, pueden aparecer hasta en el 30%
de los casos asociados a otras entidades como pue-
den ser el sindrome de De Jeune o displasia toracica
asfixiante, polidactilia, sindrome de Beckwith-
Wiedeman, enfermedad de von Hippel-Lindau,
malformaciones anorrectales, sindrome de Iver-
mark, ectasia tubular renal y poliquistosis renal®.
Los quistes pancreaticos suelen ser Unicos, pero
cuando aparecen en el contexto de algunas enti-
dades previamente nombradas como la enferme-
dad de Von Hippel-Lindau o la poliquistosis renal,
pueden ser multiples.
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Los quistes pancreaticos suelen ser asintomaticos
y en la mayoria de los casos son diagnosticados
como hallazgo casual en prueba de imagen abdo-
minal realizada por otro motivo. En ocasiones, so-
bre todo si son de gran tamano, pueden producir
clinica secundaria a la compresion de 6rganos ad-
yacentes. Las complicaciones, como sobreinfeccion
oinflamacion, son extremadamente raras, aunque
posibles®.

El diagnostico prenatal de estos quistes no es facil,
pues la visualizacion completa del pancreas es téc-
nicamente dificil en el seguimiento ecografico ges-
tacional®. Suelen diagnosticarse en los primeros
dos anos de vida, como ocurrié en el caso previo
descrito. Los analisis de laboratorio suelen ser nor-
males, salvo complicaciones como sobreinfeccion
o inflamacion.

A pesar de los avances experimentados en los ulti-
mos anos con las pruebas de imagen, el diagnosti-
co continta siendo complejo. La ecografia abdomi-
nal es atil para diferenciar lesiones quisticas con
contenido liquido intralesional, de lesiones sélidas
pancreaticas. Sin embargo, en muchas ocasiones
no permite evaluar el verdadero origen de la lesion
y se precisan otras técnicas como la tomografia
computarizada o la resonancia magnética, siendo
esta ultima superior. La colangiopancreatografia
retrégrada endoscopica es una técnica invasiva
que permite objetivar si existe comunicacién con
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el conducto biliar o pancreatico, pero no se realiza
de rutina’.

Clasicamente, el tratamiento de los quistes pan-
creaticos congénitos ha sido la escision completa.
Hoy se reserva solo para casos sintomaticos o com-
plicados. El tipo de cirugfa varia en funcién del nu-
mero de quistes y su localizacion. Los quistes loca-
lizados en cuerpo y cola pueden ser extirpados
mediante pancreatectomia distal, mientras que en
los que se localizan en la cabeza del pancreas exis-
ten mas dificultades técnicas, precisando cistoye-
yunostomia en Y de Roux o incluso son suscepti-
bles de drenaje por via interna®. Una vez extirpados
o drenados, los quistes no suelen recidivar en el
seguimiento posterior de los pacientes. Estas téc-
nicas no estan exentas de riesgos y aunque la mor-
talidad esta por debajo del 1%, la incidencia de
complicaciones no es despreciable’. Por ello, dada
la benignidad de las lesiones quisticas en edad pe-
diatricay la complejidad que supone el tratamien-
to quirdrgico, cada vez es mas frecuente un mane-
jo conservador de los mismos con actitud
expectante. La opcion combinada de seguimiento
entre Atencion Primaria y hospital puede ser una
opcidén razonable.
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