Problemas pancreaticos
en lactantes y ninos
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Comparados con las afecciones del higado y
del sisterna biliar, los problemas pancredticos
" de los lactantes y nifios son raros. Debido a su
escasa frecuencia, muchas veces suelen ser
omitidos en el diagnéstico diferencial del dolor
abdominal agudo y de los tumores abdomina-
les. En este capitulo se tratan las pancreatitis,
tanto agudas como crénicas, el pdncreas divi-
sum, los quistes pancredticos, las neoplasias y
las hipoglucemias en los lactantes y nifios.

EMBRIOLOGIA

Durante la cuarta a la séptima semana de la
vida fetal, el pancreas se desarrolla a partir de
dos brotes primordiales que contribuyen a for-
mar el pancreas dorsal y el ventral. El ventral
crece alrededor del lado derecho del duodeno y
se junta con el dorsal, que forma el cuerpo y la
cola del pancreas. En este momento del desa-
rrollo aparecen los sistemas de los conductos
independientes propios de cada brote; el con-
ducto dorsal (Santorini) se abre en forma direc-
ta en el duodeno mientras que el ventral (Wir-
sung) ingresa al duodeno junto con el colédo-
co. El conducto dorsal persiste y drena el cuer-
po y la cola y se fusiona con el ventral justo a
la derecha de los vasos mesentéricos. El con-
ducto ventral desaparece en algunos casos y to-
da la glandula es drenada sélo por el de Santo-
Tini,

Los islotes de Langerhans provienen de cor-
dones epiteliales que también contribuyen al
desarrollo de los dcinos secretores. Ambos ele-
mentos se separan, en etapas tempranas, del
resto del pancreas.

Como consecuencia de defectos de la em-
briogénesis se pueden observar miltiples raras
anomalfas del pancreas, de las cuales la mds

comiin es el pancreas anular (fig. 9-1). Menos
frecuentes son las anomalias del sistema de los
conductos, las duplicaciones, la fusién pancrea-
ticoesplénica, el tejido pancredtico heterotdpico
y la ausencia de parte del pancreas (cuerpo o
cola).

PANCREATITIS
Pancreatitis aguda

Aunque en 1z poblacién aduita la pancreatitis
aguda es una causa comiin de dolor abdominal
agudo, rara vez es tenida en cuenta en los nifios
que presentan ese sintoma; no obstante esa
afeccion puede estar presente, De todos los ca-
sos de pancreatitis aguda que se encuentran en
los nifios entre el 75 y el 80% son idiopdticas o
posiraumdticas.5'* En los nifios son causas me-
nos comunes de pancreatitis las afecciones bi-
liares, la hiperlipidemia, la fibrosis quistica, los
quistes coledocianos, la diabetes mellitus juve-
nil, la ingestién de alcohol etilico, la dlcera
duodenal, las paperas y las infecciones por vi-
rus coxsakie,” o las afecciones del coldgeno
(por ej., lupus eritematoso sistémico).” En los
ultimos afios, el uso de los agentes inmunosu-
presores (en especial las dosis elevadas de cor-
ticoesteroides) han producido casos graves de
pancreatitis aguda en los nifios, >!° De hecho, en
los dltimos tiempos las pancreatitis por esteroi-
des han llegado a ser la tercera causa mads co-
muin de la pancreatitis observada en los hospi-
tales de nifios. En una revisién de afecciones
pancredticas en los nifios realizada en nuestro
hospital, fueron observados 40 casos de pan-
creatitis agudas en edades entre 1 y 19 afios.!®
Las pancreatitis traumdticas ¢ idiopdticas resul-
taron las dos primeras causas de ese proceso
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inflamatorio. Diversos farmacos han sido aso-
ciados con la pancreatitis, a saber: clorotiazida,
tetraciclinas, contraceptivos orales, azatioprina,
L-asparaginasa y el anticonvulsivante dcido
valproico.!” También la mononucleosis infec-
ciosa se asocia, algunas veces, con pancreatitis
aguda, '

El diagndstico de pancreatitis estd basado en
el cuadro clinico y en la presencia de niveles
séricos elevados de amilasa y lipasa. En nume-
rosos pacientes ia amilasa sérica puede no ele-
varse a pesar de la presencia de la pancreatitis
aguda. En estas condiciones el clearence de
amilasa-creatinina puede ser de utilidad. Ade-
mds, la combinacién del estudio de la lipasa y
de la amilasa proporciona una mayor exactitud
diagndstica. El uso del vltrasonido y de la to-
mografia computadorizada (TC) ha mejorado
en forma significativa la exactitud diagndstica.!
Con ambos métodos por imdgenes, la pancrea-
titis aguda se manifiesta por aumento del tama-
fio de la glandula. La dilatacion de los conduc-
tos suele verse en forma ocasional cuando se
utiliza el ultrasonido.

El tratamiento habitval de la pancreatitis
aguda en la infancia es el mismo que se utiliza
en los adultos, es decir, no quirtrgico, y se
completa con alivio del dolor, hidratacién pa-
renteral, alimentacién intravenosa y reposo
pancredtico mediante la descompresion naso-
gastrica, asociados con la posible administra-
cién de anticolinérgicos. El agregado de calcio
se realiza si se observa hipocalcemia. Casi to-
das las pancreatitis de los nifios son de tipo
edematoso. La pancreatitis necrética hemorri-
gica rara vez se observa en la infancia, excepto
en los casos de nifios con inmunosupresién.

Raras veces se indica la cirugia para el trata-
miento de la pancreatitis aguda de los nifios.
Sin embargo, algunas veces el abdomen es
abierto por otras razones (sospecha de apendi-
citis aguda, por ejemplo). En estos casos el
pancreas y la trascavidad de los epiplones de-
ben ser bien drenados.

Pancreatitis cronica
recidivante

En otras épocas la pancreatitis crénica se
descubria en raras ocasiones en los nifios, pero
en la actualidad aparece con mayor frecuen-
cia 214162224 T 3 mayoria de los casos se pre-
sentan con dolor abdominal intermitente o con
ictericia secundaria a la estenosis de la porcién
pancredtica del colédoco.!? Desde el punto de
vista clinico el diagndstico no es fdcil de reali-
zar. El diagnéstico definitivo puede ser realiza-
do con la colangiopancreatografia endoscépica

- retrégrada (ERCP). Esta técnica ha sido utili-
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Fig. 9-1. Aspecto tipico de un pdncreas anular en un
recién nacido. En general existe una obstruccién ducdenal
intrinseca (estenosts duodenal congénita) que se asocia con
el pancreas anular. ’

zada s6lo en forma reciente v es iitil en los ni-
fios, como en los adultos, para hacer el diag-
ndstico de pancreatitis crémica.>>!! Muchos de
es0s casos necesitan, en algin momento, algin
tipo de intervencién quirtrgica.'® La esfintero-
plastia suele ser beneficiosa si aparecen evi-
denctas de estenosis del esfinter de Oddi. Si no
se demuestra la obstruccidn de la zona distal
del colédoco, estd indicado el drenaje del con-
ducto pancredtico, sea con una anastomosis
pancreaticoyeyunal (Duval)} o con una pan-
creaticoyeyunostomia longitudinal (Pues-
tow).?® Ambas técnicas se completan con una
anastomosis en Y de Roux. Como iiltima alter-
nativa puede resultar necesaria una pancreatec-
tomia del 95%.

PANCREAS DIVISUM

El pancreas divisum aparece cuando existen
fallas en la uni6én del brote pancredtico dorsal
con el ventral.*® El componente dorsal es dre-
nado por el conducto de Santorini y el ventral
por el de Wirsung que, por lo general, se une
con ¢l colédoco y entra al duodeno formando
un canal comiin. El conducto de Santorini dre-
na, en forma exclusiva, el proceso uncinado.
La presencia de dos conductos pancredticos se-
parados no es infrecuente y se encuentra en el
20% de los nifios. Cerca del 5% de todos los
pacientes que son sometidos a la ERCP, sin
evidencias de pancreatitis, muestran dos siste-
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mas de conductos separados. Cerca del 25% de
esos pacientes desarrollan pancreatitis.'® El tra-
tamiento de esta condicién consiste en la esfin-
teroplastia si alguno de los orificios de los con-
ductos se estenosa;’! en algunos casos estd in-
dicada la pléstica de ambos conductos.* Hasta
el momento no se dispone de experiencia con-
fiable con este procedimiento realizado en los
nifios.?

QUISTES PANCREATICOS

Con excepcidén de los seudoquistes postrau-
miticos, son raros los quistes que se originan
en el pancreas de los niflos. Pueden ser clasifi-
cados como congénitos, de retencién o neopla-
sicos vy parasitarios.™* Los quistes congénitos
pueden ser uniloculares o multiloculares y, con
frecuencia, estan asociados con quistes de otros
6rganos tal como se observa en la enfermedad
de von Hippel-Lindau, que se caracteriza por
quistes cerebelares hereditarios, hemangiomas
de la retina y quistes del pancreas y de otros dr-
ganos. Los quistes congénitos estdn recubiertos
por epitelio y tejido acinar y se observan con
mayor frecuencia en el cuerpo y cola del pan-
creas. Por lo general son asintomaticos, a me-
nos que produzcan compresiones significativas
en los drganos cercanos, por ejemplo el est6-
mago o el colon transverso. El tratamiento de
los quistes congénitos consiste en la reseccién
total o el drenaje interno en el estémago o el
yeyuno.

Los quistes de retencién se encuentran en al-
gunos casos de obstruccién ductal crénica. Es-
tan recubiertos de epitelio salvo cuando han si-
do asiento de inflamaciones crénicas que han
destruido ese revestimiento. Su tratamiento se
realiza con la reseccién o el drenaje interno.
Algunas veces, los quistes por duplicacién del
estémago o del duodeno pueden simular los
quistes pancredticos y pueden enconirarse en
intima relacidn con el pancreas y sus conduc-
t0s.263242 De hecho, estos quistes entéricos pue-
den comunicar con el conducto de Wirsung, El
tratamiento de estos quistes consiste en su re-
seceidn o, si ello no es posible, en la pancrea-
tectomia distal (incluyendo el quiste entérico).

Se han publicado casos de cistoadenomas,
cistadenocarcinomas y rabdomiosarcomas aso-
ciados con un quiste pancredtico. Esos quistes
deben ser tratados con su reseccidn asociada a
una pancreatectomia apropiada, 27323337

Los seudoquisies pancredticos en los nifios
aparecen, con mayor frecuencia, luege de las
pancreatitis tsaumédticas y pueden comunicar,
0 no, con el sistema de conductos,?-3134 Los
seudoquistes en los nifios también pueden apa-
recer luego de pancrealitis tipicas. Estos seu-

doquistes se diagnostican por el antecedente
de traumatismos cerrados abdominales o por
la presencia de episodios previos de pancreati-
tis. Los sintomas son dolor epigastrico, asocia-
do con nduseas, y pérdida de peso. Muchas
veces el quiste es palpable en el examen abdo-
minal. En otras épocas, el diagndstico se reali-
zaba con la seriada gastroduodenal, que mos-
traba el desplazamiento anterior del estéma-
g0.* En la actualidad, el diagndstico se realiza
con toda facilidad mediante la ecografia o la
TCH :

Cierto nimero de pequefios seudoquistes
pueden desaparecer por si mismos sin producir
sintomas durante toda su evolucién.”®* Sin
embargo, los quistes mayores necesitan ser
drenados. Estos quistes pueden presentar he-
morragias en su interior, infecciones, perfora-
cién con peritonitis o producir obstruccién
gdstrica, duodenal o biliar.** Aunque el drenaje
externo ha resultado efectivo y en la actualidad
ha vuelto a ser tenido en cuenta mediante la
aplicacién de técnicas percutdneas guiadas por
ultrasonido o TC,* el tratamiento de eleccién
consiste en el drenaje interno hacia el estdma-
go o el yeyuno.

Las neoplasias pancredticas en los nifios
constituyen una rara patologia; sélo se han pu-
blicado 62 casos en la literatura mundial.** Los
carcinomas de los islotes son el tipo mds co-
mun, seguidos por el adenocarcinoma ductal.
Otros tipos de neoplasias malignas son el car-
cinoma diferenciado, el carcinoma de células
cilindricas, el carcinoma del conducto, el car-
cinoma simple, el carcinoma medular y el cis-
toadenosarcoma. Como sucede en la poblacién
aduita, el prondstico de esos tumores es bas-
tante malo. Sin embargo, existe una forma de
adenocarcinoma, llamado pancreatoblastoma,
que parece gozar de un prondstico mds favora-
ble que los adenocarcinomas comunes y que
ha sido presentado en un reciente trabajo pu-
blicado en Japén.** Los pancreatoblastomas
parecen tener caracleristicas histoldgicas pri-
mitivas.

LESIONES ENDOCRINAS
DEL PANCREAS

Sindrome de Zollinger-Ellison

Desde que este sindrome fue descrito por
primera vez en 1955,% sélo se han encontrado
pocos portadores del mismo en la nifiez.*® En
Bismark, Dakota del Norte, existe un registro
de los casos de este sindrome observados en ni-
fios, en el que sélo hay 24 casos recopilados.

Los sintomas son muy similares a los obser-
vados en los adultos: didtesis ulcerosa grave,
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marcada hipersecrecion gdstrica y diarreas aso-
ciadas en cerca del 35% de los pacientes.*’- El
tratamiento recomendado en otras épocas era la
gastrectomia total.*® Sin embargo, la reseccion
del tumor ha sido aconsejada junto con el uso
de la cimetidina o la ranitidina. La gastrecto-
mia total puede estar indicada en aquellos ca-
sos en los que el tumor no puede ser resecado
por la presencia de metdstasis o por otras razo-
nes. También puede indicarse si la reseccidn
parcial ¥ el uso de los agentes bloqueadores H?
resultan infructuosos. El sindrome de Zollin-
ger-Ellison puede formar parte de una adeno-
matosis endocrina miltiple; todos estos nifios
deben ser muy bien estudiados para descartar
ese sindrome.

Ademds de los insulinomas existen otros ra-
ros tumores endocrinos del pancreas que han
sido encontrados en nifios. Esos tumores son el
glucagonoma, V1Poma, APUDoma, que produ-
cen péptidos pancredticos y otros, que produ-
cen secrecion excesiva de hormonas, como la
motilina o la somatostatina.

HIPOGLUCEMIA

En la infancia existen diferentes causas de
hipoglucemia de origen extrapancredtico, como
el panhipopituitarismo, la deficiencia aislada
de la hormena de crecimiento, el hipotiroidis-
mo, la hiperplasia adrenal (sindrome adrenoge-
nital), el sindrome de Beckwith-Weidemann,
los errores congénitos de la gluconeogénesis
(por ej. la deficiencia de fructosa-1,6-difosfata-
sa) y la sensibilidad a la leucina. Esta seccién
solo se ocupa del hiperinsulinisme orgdnico
como causa de hipoglucemia que depende de la
elevacion absoluta de la insulina en sangre o de
un nivel indebido de esa hormona para una
concentracion determinada de glucosa. El hipe-
rinsulinismo orgdnico debe ser sospechado en
todo nifio menor de 1 afic de edad que presente
hipoglucemia persistente,

La mayoria de los casos de hiperinsulinismo
orgdnico observados en los dos primeros afios
de la vida se deben a la nesidioblastosis, que
consiste en la neoformacion de células de los
islotes junto a los conductos y 4cinos pancredti-
cos 31333752 E] hiperinsulinismo secundario a
los adenomas o carcinoma de células de los is-
lotes y a la hiperplasia insular es més comiin en
nifios de mds edad 53528 [ os nifios con este
trastorno pueden presentar convulsiones u otros
sintomas neurolégicos. Tienden a ser obesos y
presentan glucemias por debajo de 40 mi/dl du-
rante el ayuno. En los casos graves, la gluce-
mia puede caer a niveles inferiores a 30 mg/dl.
La nesidioblastosis puede asociarse con la ade-
nomatosis endocrina maltiple.
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El tratamiento inicial de estos pacientes debe
ser de tipo no quirirgico, tratando de mantener
el nivel de la glucemia por encima de 40 mg/dl.
Este objetivo se consigue mejor mediante la in-
fusion intravenosa de soluciones hiperténicas
de glucosa a través de una via central. Ademds,
se debe administrar diazéxido (15 mg/kg/dia)
para contrarrestar los efectos de la insulina.
Una vez que se ha logrado estabilizar el pa-
ciente, se debe considerar la cirugia en estadios
tempranos dados los riesgos neurolégicos per-
manentes a que estos pacientes estin expues-
[05.52'54

El abdomen se explora a través de una am-
plia incisién transversa supraabdominal y luego
se abre la cavidad de los epiplones para expo-
ner todo el pancreas. Si se encuentra un adeno-
ma insular se debe proceder a su extirpacién
sin otra reseccién pancredtica agregada 5262 Los
adenomas pueden ser diagnosticados en el
preoperatorio con la TC o con los estudios de
muestras de sangre venosa para determinacién
de la insulina. Si no se encuentra ningln ade-
noma se debe presumir que el paciente es por-
tador de una nesidioblastosis o hiperplasia de
los islotes. El paso siguiente consiste en una
pancreatectomia del 95% con conservacidn del
bazo 606468 Debe resecarse el pancreas desde
la cabeza a la cola (incluyendo el proceso unci-
nado) dejando sélo un pequefio reborde de teji-
do pancredtico cerca del asa duodenal, justo a
la derecha de la entrada del colédoco en el duo-
deno, Si luego de esta reseccién el nifio sigue
hipoglucémico, se debe efectuar una amplia-
cién de la reseccién, hasta el 99% o la pancrea-
tectomia total con conservacién del duodeno.™-
6t Esta operacién implica la resecci6n de todo
el tejido pancredtico, con excepcidn de algunos
islotes pequefios ubicados en la regidén de las
arcadas arteriales. En esta iiltima operacidn de-
be exponerse todo el colédoco para evitar su
herida durante la diseccién. Cuando se reseca
un insulinoma es importante tener presente que
el 12% de los tumores de los islotes son midlti-
ples y que la mayoria se encuentran en el cuer-
po ¥ la cola del pancreas.

Luego de una pancreatectomia del 95%, y en
especial después de la reseccién del 99% del
pancreas, el nifio tiende a ser hiperglucémico
durante un periodo determinado. En el caso de
las pancreatectomias del 95%, los pacientes re-
tornan a la euglucemia luego de un corto lapso.
En las pancreatectomias del 99%, por su parte,
aparece diabetes mellitus que requiere la admi-
nistracién de insulina. Es importante recordar
que no se deben efectuar pancreatectomias del
80% cuando se tratan la nesidioblastosis o la
hiperpiasia de las c€lulas insulares en la infan-
cia ya que muchas veces se necesita realizar
olras resecciones.
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