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PRESENTACION DE CASOS

Agenesia del pancreas dorsal: Reporte de caso y
revision del tema

SEBASTIAN PAREDES V.!, RODRIGO VALENZUELA P2,
FRANCISCO OPORTO 0.3, SEBASTIAN VALDIVIA V3 .

Agenesis of the dorsal pancreas: Case report and topic review

Abstract

Complete agenesis of the dorsal pancreas (ADP) is an
exceedingly rare congenital anomaly, compatible with
life. It may be asymptomatic and usually incidentally
diagnosed. In symptomatic cases, the clinical mani-
festations vary from abdominal pain, pancreatitis and
diabetes mellitus to exocrine insufficiency with steato-
rrhea. We present a case report of a 28 year old female
with ADP, diagnosed incidentally during radiological
evaluation for hyperglycemias in SARS COV?2 conco-
mitant affection. Magnetic resonance cholangiopan-
creatography confirmed the absence of, neck, body and
tail of the pancreas.

Knowing the pancreatic embryogenesis, the clinical
presentation of their malformations and the main ra-
diological characteristics is important for the proper
diagnosis of these anomalies.

Keywords: dorsal pancreas agenesis, congenital pan-
creatic malformation
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La agenesia del pancreas dorsal es una ano-
malia congénita extremadamente rara. El pri-
mer caso se informo en 1911 durante una au-
topsia y hasta la fecha se han reportado menos
de 100 casos en la literatura mundial. '

En este trabajo presentamos el caso de una pa-
ciente que concurre al servicio con un cuadro
de encefalopatia secundaria a SARS COV2y
como hallazgo incidental una malformacion
pancreatica compatible con ADP. Considera-
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mos de interés la publicacion del caso dado su
baja frecuencia.

Caso Clinico

Mujer de 28 afos con antecedente de asma
bronquial, consulta por cuadro de 7 dias de
evolucion caracterizado por cefalea, mialgias,
calofrios y tos, realizdndose examen de PCR
para SARS COV2 con resultado positivo. A
los dos dias, se asocia compromiso cualitati-
vo de conciencia, inatencion, desorientacion
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témporo-espacial y pérdida de control de es-
finteres, por lo que es derivada al HCVB. En
la evaluacion inicial destaca un HGT > 400
mg/dl y glicemia venosa de 399 mg/dl.

Es evaluada por neurologia con tomogra-
fia computada (TC) y resonancia magnética
(RM) de cerebro, sin lesiones agudas y estu-
dio de liquido cefalorraquideo que concluye
liquido no inflamatorio con estudio microbio-
l6gico ampliado negativo, se plantea encefalo-
patia secundaria a infeccion por SARS COV2
y manejo expectante con adecuada respuesta,
recuperando vigilia y atencion.
Posteriormente, evoluciona con poliuria de
hasta 6 litros/dia, hipokalemia, hipocalcemia,
hipomagnesemia e hiperfosfemia, sin dete-
rioro de funcion renal. Prueba diagnostica
con desmopresina negativa, por sospecha de
diabetes insipida, persistiendo con poliuria y
agregando hiponatremia. El estudio de orina
arroja sodio urinario bajo y glucosuria, por lo
que es manejada con hipoglicemiantes, con
adecuada respuesta, impresionando poliuria
secundaria a cuadros de hiperglicemia.
Paciente se maneja con bomba de infusién
de insulina logrando adecuado control glicé-
mico; en estudio metabolico destaca HbAlc
9.8% y pruebas tiroideas normales; pruebas
inmunologicas de Diabetes Mellitus tipo 1
(anticuerpos anti células beta (ICA), anti In-
sulina (IAA), anti Acido Glutamico Descar-
boxilasa (GAD), anti Tirosina Fosfatasa (IA2)
y anti transportador 8 de Zinc (ZnT8)), nega-
tivas. En TC de abdomen con contraste, des-
taca la no visualizacion de cuerpo y cola pan-
creatica, solo se evidencia cabeza y proceso
uncinado de tamano normal, con calcificacion
de 5 mm (Figura 1). Se complementa estudio
de anatomia pancreatica con RM de abdomen
con contraste y Colangio-RM, concluyendo
agenesia completa del pancreas dorsal (Figu-
ra 2). Se diagnostica diabetes pancreatogénica
secundaria a infeccion por SARS COV2.
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Manifestaciones clinicas

La mayoria de los pacientes con esta anoma-
lia son asintomadticos y se detectan de manera
incidental. En casos sintomadticos las manifes-
taciones incluyen dolor abdominal, hipergli-
cemia, diabetes mellitus y pancreatitis aguda
o crénica.?

El sintoma mads frecuente es el dolor abdomi-
nal, localizado en el epigastrio que empeora
postprandial. Este fendmeno estaria supedita-
do a pancreatitis transitorias por obstruccion
duodenal, disfuncion del esfinter de Oddi o
neuropatia autondémica.'

La asociacion con la diabetes mellitus es co-
mun ya que las células beta productoras de
insulina se encuentran en el cuerpo y cola del
pancreas.? Esta manifestacion se observa en
aproximadamente en 43 a 50% de los casos.’
También se relaciona con pancreatitis. Los
mecanismos propuestos para explicar la pan-
creatitis incluyen disfuncién del esfinter de
Oddi, hipertrofia compensadora e hiperse-
crecion enzimdtica del pancreas ventral con
elevacion de la presion intraductal.> Ademas,
se han reportado en algunos pacientes estea-
torrea y signos de insuficiencia pancredtica
exocrina.'

Embriologia del pancreas

Conocer el desarrollo embriologico del pan-
creas es fundamental para comprender las
anomalias congénitas.

El pancreas se origina entre las sexta y octava
semana de vida embrionaria, deriva del endo-
dermo, al igual que otros 6rganos gastrointes-
tinales. Se desarrolla a partir de dos evagina-
ciones o brotes del duodeno primitivo: dorsal
y ventral. El brote ventral del duodeno pri-
mitivo surge de un diverticulo hepatico, que
tiene conexion directa con el conducto biliar
comun. El conducto que se origina a partir
del brote ventral se conoce como ducto de
Wirsung. Durante la séptima semana de ges-
tacion, el duodeno primitivo gira de derecha
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a izquierda, y el brote ventral sigue este mo-
vimiento de rotacion, pasando por detras del
duodeno y fusionandose con el brote dorsal.
Esto permite la fusién del conducto ventral
(ducto de Wirsung) con el conducto dorsal
(ducto de Santorini) en la cabeza del pancreas.
El brote ventral origina la parte posterior de
la cabeza del pancreas y el proceso uncinado,
mientras que la evaginacion dorsal origina la
parte anterior de la cabeza, el cuerpo y la cola
del pancreas*® (Figura 3).
El complejo proceso de la morfogénesis del
pancreas explica la existencia de varias mal-
formaciones congénitas pancreaticas en rela-
cion con el momento del desarrollo embrio-
nario en el que se produce la alteracion. Se
pueden clasificar en:

* Alteraciones de la proliferacion: hipopla-
sia/agenesia

* Alteraciones de la migracion (pancreas
anular, pancreas ectopico)

* Anomalias de la fusion. El pancreas divi-
sum es la mas comun de todas las  malfor-
maciones congénitas pancreaticas. Se trata
de un péncreas con dos conductos y orifi-
cios de drenaje independientes.*

* Variaciones de contornos y forma.’

Discusion

La agenesia del pancreas ventral y la agene-
sia total del pancreas son incompatibles con la
vida. La agenesia dorsal ocurre cuando hay un
desarrollo anormal del brote pancreatico dor-
sal, pero hay un desarrollo normal del brote
ventral. La agenesia del pancreas dorsal pue-
de ser completa o parcial.®

En la agenesia dorsal completa, la parte an-
terior de la cabeza, el cuello, el cuerpo y cola
del pancreas, la papila menor y el conducto
pancreatico accesorio de Santorini estdn au-
sentes y el lecho pancreatico anterior a la vena
esplénica es ocupado por el estbmago y asas
intestinales. En la agenesia dorsal parcial, una
cantidad variable de tejido pancreatico esta
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ausente, pero la papila menor esta presente jun-
to con un remanente del conducto pancreatico
accesorio.’ En el caso de nuestra paciente, no
se demostro conducto accesorio, por lo que se
trata de una agenesia dorsal completa.

La ADP parcial ocurre aproximadamente 1-2
cada 10.000 pacientes y se asocia con otras
malformaciones congénitas como poliesplenia,
bazo ectopico, malrotacion intestinal, rifidn en
herradura, coartacion de la aorta, tetralogia de
Fallot y defectos del septo ventricular.?

Hay muchos factores que pueden alterar la re-
gulacion de la glicemia, determinada por un
desequilibrio entre las hormonas hipo e hi-
perglicemiantes. Multiples virus pueden ser
gatillantes de diabetes tipo 1, sin embargo, el
SARS COV2, no ha demostrado ser diabeto-
génico per se. Recientemente, se postula que
el SARS COV2 puede unirse a un receptor de
c€lulas beta, produciendo disfuncion celular
con hiperglicemia aguda. Por lo que, en nues-
tra paciente postulamos que el SARS COV2
actu6 como agente estresante que agotd la
exigua dotacion de células beta por la ADP.’
Se ha reportado una posible asociacidén en-
tre ADP y neoplasias pancreaticas, como tu-
mores quisticos, adenocarcinoma, neoplasia
mucinosa papilar intraductal (IPMN) y tumor
neuroendocrino,® la que estaria explicada por
una respuesta reparativa andémala del pan-
creas residual frente a cuadros inflamatorios a
repeticion. Por lo que, se sugiere que todo pa-
ciente con diagnodstico de ADP debe ser con-
trolado con imagenes para la deteccion precoz
de tumores malignos.’

El diagndstico de una malformaciéon pan-
creatica se logra con estudios de imagenes.
La mayoria de los pacientes con ADP se des-
cubren incidentalmente en cuadros de dolor
abdominal agudo, el ultrasonido suele ser el
estudio de imagen inicial. En la ADP, el le-
cho pancredtico distal esta ocupado por el es-
tomago o el intestino, que se encuentran en
estrecha relacion con la vena esplénica. El
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estdmago y las asas intestinales llenos de aire
puede interferir con la visualizacion adecuada
de estos segmentos o malinterpretarse como
cuerpo y cola del pancreas normales. La ade-
cuada distension del estdémago con liquido
puede proporcionar una buena ventana para
la mejor visualizacion del cuerpo y la cola
pancreaticos. De todas formas, es frecuente
que la ecotomografia no aporte informacion
fidedigna sobre el pancreas distal.* La TC y
la resonancia magnética (RM) permiten una
mejor valoracion del pancreas. La TC es util
en el diagnostico diferencial de malformacio-
nes pancreaticas, pero tiene limitaciones para
el estudio detallado de los conductos pancrea-
ticos. Otros hallazgos en TC, incluyen la ca-
beza pancreética de mayor tamaio y/o presen-
cia de calcificaciones,*'° tal como en nuestro
caso. En RM las secuencias ponderadas en T2
con saturacion de la grasa son mejores que las
imagenes ponderadas en T1 para visualizar
la presencia de asas intestinales en el lecho
pancreatico. Las asas colapsadas del intesti-
no delgado en el lecho pancreatico distal son
isointensas con la cabeza pancredtica y pue-
den malinterpretarse como cuerpo y cola pan-
creaticos normales en ausencia de un espacio
intermedio entre ellas.’ La Colangio-RM es el
estudio de eleccion para la confirmacion de
ADP, ya que es una técnica no invasiva que
visualiza los conductos pancreaticos sin la in-
yeccion de contraste. Su precision diagnostica
se puede mejorar con la reconstruccion 3D o
dinamicamente con inyeccion de secretina.’
La colangiopancreatografia endoscopica re-
trograda (ERCP) se considera el gold estandar
para la evaluacion detallada del arbol biliar y
pancreatico. Sin embargo, es un procedimien-
to invasivo que conlleva exposicion a la radia-
cion y riesgo de morbilidad por pancreatitis
por cateterizacion de las papilas duodenales.
La ultrasonografia endoscdpica es una técnica
de imagen minimamente invasiva, que pro-
porciona una visualizacion directa del parén-
quima pancreatico total y del sistema ductal.?
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El diagnostico diferencial de la ADP incluye
tumores de la cabeza del pancreas, pancreas
divisum, pseudolipo-distrofia pancredtica, y
lipomatosis pancreatica distal.> Es necesario
diferenciar la agenesia del pancreas dorsal de
la pseudoagenesia del pancreas. Esta ultima
resulta de la atrofia del cuerpo y la cola del
pancreas por autodigestion secundaria a pan-
creatitis cronica o fibrosis quistica y puede si-
mular una ADP.'

Conclusion

La ADP es una entidad poco frecuente, su co-
nocimiento y correcto diagndstico es impor-
tante, ya que puede ser causa de sintomato-
logia y manifestaciones clinicas variadas. El
reconocimiento por el radidlogo permite op-
timizar el manejo del paciente, evitando otras
técnicas y procedimientos diagnoésticos. El se-
guimiento de pacientes con ADP con image-
nes, podria aconsejarse para detectar el even-
tual desarrollo de neoplasias pancreaticas.
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Figura 1. TC con contraste en fase portal. Cortes axiales (A 'y B). Cortes coronales (C y D). Se identifica calcificacion
intrapancreatica (flecha). Porcion cefalica del pancreas (P) con densidad habitual y realce homogéneo. Segmentos corporal y
caudal ausentes. VMS: vena mesentérica superior; VE: vena esplénica
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Figura 2. Cortes axiales RM. A. Imagen potenciada T2 FATSAT. B. Fase dindmica con contraste precoz. Se reconoce cabeza
y proceso uncinado del pancreas (P) y ausencia de cuello, cuerpo y cola. Anterior a vena esplénica (VE), asas de yeyuno (Y).
C. Colangio-RM, se constata solo ducto pancreatico ventral (flecha)
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Figura 3. A. El pancreas se desarrolla a partir de dos brotes endodérmicos del duodeno primitivo: dorsal (D) y ventral (V). En
la séptima semana de gestacion, el duodeno primitivo gira de derecha a izquierda y el brote ventral sigue este movimiento de
rotacion, pasando por detras del duodeno y fusiondndose con el brote dorsal (B, C y D)
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