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RESUMEN

Introduccion: La nesidioblastosis es una rara afeccion pancreatica que provoca
hipoglucemia por hipersinsulinismo endogeno en la infancia. Es poco habitual en
el adulto; solo se han publicado casos aislados desde su descripcion.

Objetivo: Caracterizar la presentacion de una hipoglucemia hiperinsulinica en un
paciente adulto con nesidioblastosis.

Caso clinico: Paciente adulto de 35 anos, blanco, sexo masculino, sospecha de
insulinoma, con episodios de hipoglucemia en ayunas o tras un ejercicio que
revertia con la ingesta de alimentos o soluciones glucosadas. Se le realizd
pancreatectomia de un 85 % y en el estudio histoldogico se detecté una
nesidioblastosis.

Conclusiones: Es infrecuente en el adulto, realizar su diagnostico es dificil, se
llega a la cirugia con el conocimiento de un estado hiperinsulinico endégeno, sin
la certeza de su origen.
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ABSTRACT

Introduction: Nesidioblastosis is a rare pancreatic condition that causes
hypoglycemia due to endogenous hypersinsulinism in childhood. It is unusual in
adults; only isolated cases have been published including its description.
Objective: To characterize a case of hyperinsulinic hypoglycemia, in an adult
patient with nesidioblastosis.

Clinical case: A 35-year-old, white, male, adult patient with suspected
insulinoma, with episodes of hypoglycemia in the fasting state or after exercise
that was reversed with ingestion of food or glucose solutions. 85% pancreatectomy
was performed and nesidioblastosis was detected in the histological study.
Conclusions: It is rare in adults, making its diagnosis is difficult, and surgery is
reached with the knowledge of an endogenous hyperinsulinic state, without the
certainty of its origin.
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Introduccion

La Nesidioblastosis es una rara afeccion pancreatica que provoca hipoglucemia
por hipersinsulinismo endégeno. Es poco habitual en el adulto, solo se han
publicado casos aislados desde su descripcion hace mas de 70 anos, que
representa un 0,5 - 5 de los casos de hiperinsulinismo organico. (123

Descrita como una hiperplasia de los islotes de Langerhans, estructuras
ductoinsulares y células Beta hipertroficas con nucleos pleomorficos. Estos islotes
pueden formar nddulos en el 40 % (nesidioblastosis focal) o disponerse de forma
difusa por todo el pancreas en el 60 % (nesidioblastosis difusa).

Clinica y bioquimicamente no es posible distinguir entre la nesidioblastosis difusa

y el insulinoma; debe considerarse en los casos donde no se localice un
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insulinoma, presente hasta en el 4 % de las hipoglucemias hiperinsulinémicas
persistentes. Se ha descrito en asociacion con otras condiciones. ®

En 1938 Georgef Laidlaw acuind el término como la neodiferenciacion de las
células de los islotes de Langerhans a partir del epitelio ductal exocrino
pancreatico; sin embargo, no fue hasta 1971 cuando Yakovac lo utilizd para
describir lesiones del pancreas endocrino en neonatos, al describir 12 casos de
nifos con hipoglucemia hiperinsulinémica persistente. -6

En la literatura cientifica cubana no se reporta ningln caso con estas
particularidades. Lo infrecuente de su presentacion en la vida adulta hace de este
un reporte inédito, por lo que nuestro objetivo fue caracterizar la presentacion

de una hipoglucemia hiperinsulinica en un paciente adulto con nesidioblastosis.

Caso clinico

Paciente de 35 afos, blanco/masculino, con antecedentes patoldgicos personales
de hipertension arterial (HTA) para lo cual ha llevado tratamiento regular desde
su diagnostico; intervenido quirtrgicamente por recibir una herida por arma
perforo-cortante abdominal y apendicectomizado. Hacia aproximadamente 7
meses se encontraba en estudio de un probable insulinoma. Acudié presentando
cifras bajas de glucemia con tendencia a la refraccion, cada vez mas frecuentes
e intensas, refiriendo eventos de pérdida de la conciencia acompanada de palidez
marcada cutanea mucosa, sudoraciones, nauseas, lenguaje disartrico y debilidad
que revertian con la ingesta de alimentos; relato haber perdido al menos 6 kg de
peso. Se examina encontrandose como hallazgos al momento del ingreso
rubicundez y tension arterial de 160/80 mmHg, peso de 72 kg, talla de 1774 cm e
indice de masa corporal de 23,8 kg/m?, el resto de la exploracion dentro de los
parametros normales. Se le realizé medicion de glucosa sanguinea siendo de 1,2
mmol/Ly 1,5 mmol/L.

Los estudios de laboratorio no reportaron hallazgos positivos exceptuandose la

prueba de ayuno, criterio de eleccion, resultando:

@) e |

Esta obra esta bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES




@CIiMED

/AP EDITORIAL CIENCIAS MEDICAS

— Primer dia de ayuno: Insulinemia: 9,82 pU/ml (valor normal: 3-29,1
puU/ml), Péptido C: 4,99 ng/ml (valor normal: 1,1-4,4 ng/ml).

— Segundo dia de ayuno: Insulinemia: 5,97 pU/ml, Péptido C: 1,24 ng/ml,
TSH: 3,05 mU/L, T4: 75,15 mmol/L.

— Tercer dia de ayuno: no tolerado

Resultados posteriores a la Prueba de Ayuno: Insulinemia basal (8 am): 2,72
uU/ml, Cortisol basal (8 am): 271,8 nmol/L.
En el momento de los sintomas: Insulinemia: 16,94 nU/ml, Cortisol: 416,6 nmol/L,

Glucemia: 2,3 mmol/L.

Se le realiz6 la primera tomografia axial computarizada (TAC) de abdomen,
simple y contrastada; como hallazgos pequeios se encontré un derrame pleural
izquierdo. En la segunda se informd pancreas aumentado de tamafo a expensas
de la cabeza y el cuerpo, con textura heterogénea, con imagenes hipodensas mal
definidas antes y después del estudio contrastado; sin hallazgos ultrasonograficos.
El paciente requirié tratamiento con dextrosa al 50 % en infusion continua, para
mantener concentraciones normales de glucosa y permanecer libre de sintomas.
Debido a los hallazgos clinicos, hemoquimicos e imaginologicos el paciente fue
sometido a exploracion pancreatica; se expone glandula pancreatica en toda su
extension no se localizaron macroscopicamente o a la palpacion lesiones
nodulares sospechosas. Se ejecutd ecografia transoperatoria sin hallar lesion, se
realizd pancreatectomia distal del 85 % y omentectomia complementaria
conservandose el bazo; manteniéndose durante el acto el paciente
hiperglucémico. El procedimiento no tuvo complicaciones; el tiempo operatorio
fue de 180 minutos.

En las primeras 24 horas después de la cirugia, se logro suspender la dextrosa al
50 %. No se presentaron complicaciones y el paciente fue dado de alta. El estudio
histopatologico reportd biopsia pancreatica que mostro edema intersticial
multifocal, aumento discreto de los islotes pancreaticos, resto del tejido
pancreatico dentro de los limites histoldgicos normales. Epiplon de caracteristicas

histologicas normales. Hallazgos que corresponden a Nesidioblastosis.
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Discusion
La hipoglucemia hiperinsulinémica persistente en los recién nacidos tiene como
principal causa la nesidioblastosis, mientras que en los adultos son los insulinomas
solitarios. El primer caso de nesidioblastosis en un adulto fue reportado en el ano
1975.6:7)
En pacientes con hipoglucemia siempre se debe sospechar el uso de
sulfonilureas.® La hipertrofia focal de la célula B no ha sido descrita en adultos. ©)
La etiologia exacta de esta anormalidad histoldgica se desconoce. Se ha postulado
que la persistencia de la primera generacion de células es el evento que llevaria
a la manifestacion de la nesidioblastosis.(®
Se presenta con sintomas de hipoglucemia predominantemente posprandial, y no
en ayuno, como ocurre en los pacientes con insulinoma; sin embargo, la mayoria
presenta diaforesis, palpitaciones, ansiedad, temblor, sensacion de hambre, y
sintomas de neuroglucopenia como confusion, vision borrosa, amnesia y pérdida
de la conciencia,”) como sucedié con el caso que se presenta.

Criterios diagndsticos: triada de Whipple y Frantz descrita en 1935:

1) Sintomatologia de hipoglicemia por ayuno o ejercicio.

2) Glucemia menor de 50 mg/dL (2,8 mmol/l).

3) Resolucion de los sintomas luego de la administracion de glucosa; insulinemia en
ayunas (72 h) mayor de 6 mU/mL, glucemia menor de 45 mg/dL, péptido C por
encima de 0,6 mg/ml (0,2 nmol/l), una relacion insulina/glucosa mayor de 0,4;

proinsulina al menos 5,0 pmol/l y B-hidroxibutarato menor de 2,7 mmol/L.®?

La arteriografia localiza lesiones mayores de 3 cm, entre el 15 y el 95 % de los casos
informados.® La ecoendoscopia permite, ademas, la realizacion de una biopsia por
aspiracion con aguja fina (BAAF) para obtener muestras citologicas. Una prueba de gran
valor diagnéstico, es la ecografia pancreatica intraoperatoria,'” que en este caso no
informo lesion.

Si no se detecta el insulinoma con estas pruebas, ni con el aumento de insulina

en vena hepatica tras inyeccion de calcio en 2 o mas territorios arteriales
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(gastroduodenal, mesentérica superior o esplénica), debemos sospechar la
existencia de una Nesidioblastosis.'"

Se debe iniciar con tratamiento médico que busca evitar las complicaciones
durante los episodios de hipoglicemia. Entre los farmacos utilizados: diazoxido,
bloqueadores de los canales de Calcio, glucagdn, adrenalina y acetato de
cortisona, somatostatina y su analogo Sandostin. El tratamiento definitivo
consiste en la pancreatectomia subtotal distal.®

Se debe realizar una exploracién completa del pancreas y la region peripancreatica con
el fin de localizar una lesion tipo insulinoma, reconocida por su color cereza. Cuando no
se identifiquen lesiones focales, se debe pensar en la nesidioblastosis, que indica la
practica de una pancreatectomia distal de por lo menos el 85 %, correspondiente

anatomicamente, a la porcion del oérgano situada a la izquierda de los vasos

(12) conducta tomada.

mesentéricos,
Esta se asocia con diabetes insulinodependiente y disfuncion pancreatica exocrina
en el 40 % segun algunos autores; con reseccion del 60 % del pancreas, el 8 % de
los pacientes presentaran diabetes mellitus insulinodependiente con mayor indice
de recidivas de hipoglucemias. (%13 Puede recurrir en el parénquima restante y
se ha presentado la necesidad de completar una pancreatectomia total.®

En el estudio histopatoldgico la apariencia macroscopica del pancreas es normal.
Existen varios criterios para el diagnostico, como aumento del nimero y
variabilidad en el tamano de los islotes de Langerhans, aumento e hipercromasia
de las células, y disposicion de los islotes en zonas vecinas a los conductos
pancreaticos. Ademas, la inmunohistoquimica debe ser positiva para CD56 y
cromogranina, marcadores neuroendocrinos que confirman, junto a los criterios
anteriores, el diagnostico final de nesidioblastosis del adulto. (¥

Nuevos acercamientos incluyen técnicas de cirugia mini-invasiva y terapias

alternativas de ablacion regional para los insulinomas benignos y malignos. )

Consideraciones finales

La nesidioblastosis es infrecuente en el adulto y realizar su diagnostico es dificil

a pesar de tener las mas modernas técnicas de imagenes; se llega a la cirugia con
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el conocimiento de un estado hiperinsulinico enddgeno, sin la certeza de su

origen.
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