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PRESENTACION DE CASO

Nesidioblastosis del adulto. Informe de un caso
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Resumen Abstract

La nesidioblastosis del adulto es rara. Se define Adult nesidioblastosis is rare, defined as changes in
como cambios en el pancreas endocrino the endocrine pancreas characterized by abnormal
caracterizado por la proliferacién anormal de las proliferation of pancreatic islet cells, diffusely
células de los islotes pancreaticos, que afecta en affecting the gland, and causing persistent
forma difusa a la glandula, y que causa hyperinsulinemic hypoglycemia in the absence of an
hipoglucemia hiperinsulinémica persistente en insulinoma. A case of a patient who is admitted to
ausencia de un insulinoma. Se presenta el caso de the internal medicine service at the “Dr. Gustavo
un paciente que ingresa en el servicio de medicina Aldereguia Lima” Cienfuegos Hospital with a
interna del Hospital “Dr. Gustavo Aldereguia Lima” hypoglycemic syndrome for study. A 6-hour oral
de Cienfuegos con un sindrome hipoglucémico para glucose tolerance test was performed with
estudio. Se le realizé prueba de tolerancia a la hypoglycemia (1.9mmol / L) at hour 5. 72-hour
glucosa oral de 6 h con hipoglucemia (1.9mmol/L) a fasting test: with hypoglycemia at 2 hours with a
la hora 5. Prueba de ayuno de 72h: con paradoxical response to insulin, Glycemia and

hipoglucemia a las 2 h con respuesta paradéjica de Insulinemia with the symptom. In the multislice
la insulina, glicemia e insulinemia con los sintomas. abdominal computerized axial tomography, no lesion
En la tomografia axial computarizada abdominal in the pancreas was evidenced. A distal

multicorte no se evidencié lesién en el pancreas. Se pancreatectomy of £ 85% of the gland is performed
realiza pancreatectomia distal de = 85% de la with splenic preservation. The pathology anatomy
glandula con conservacion esplénica. La anatomia confirmed nesidioblastosis. Nesidioblastosis in adults
patologia confirmé nesidioblastosis. La is a very rare entity, but it should be taken into
nesidioblastosis del adulto es una entidad muy poco account as a differential diagnosis of insulinomas in
frecuente, pero debe ser tenida en cuenta como the absence of an evident lesion in conventional

diagnédstico diferencial de los insulinomas ante la imaging studies.
ausencia de lesidon evidente en los estudios
convencionales de imagenes. Key words: nesidioblastosis, adults, case reports
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INTRODUCCION

La nesidioblastosis fue descrita por primera vez
por George F Laidlaw en 1938, pero no fue
hasta 1971 cuando Yakovac utilizé este término
para describir lesiones del pancreas endocrino en
neonatos. La hipoglucemia hiperinsulinemica
persistente es causada por la alteracién en la
funcién de la célula Beta del pancreas. En los
recién nacidos tiene como principal causa la
nesidioblastosis, mientras que en los adultos son
los insulinomas solitarios los causantes de este
cuadro clinico, lo que hace que la
nesidioblastosis del adulto se presente en tan
solo el 0.5-5%.%%

Se han descrito diversas mutaciones genéticas
relacionadas con la patogénesis de hipoglucemia
hiperinsulinémica persistente en la infancia. Las
mas frecuentes son las presentadas en los genes
ABCC8 (SUR1) y KCNJ11 (Kir6.2), del brazo corto
del cromosoma 11, los cuales codifican para
subunidades del canal de potasio sensible a ATP
en la membrana de la célula B.Esto conduce a la
permanente secrecién de insulina. Esto provoca
qgue los islotes no sean capaces de reconocer la
presencia de hipoglucemia vy, por lo tanto, reducir
la secrecién de insulina. También se han
implicado el gen de glucokinasa (GK) y el del
glutamato deshidrogenasa (GLUD1) asi como
otros todavia sin identificar.“>

Los elevados niveles de insulina promueven la
glucogenogénesis hepatica y muscular, causando
una reduccién de los niveles de glucosa en
sangre. Esto provoca una severa hipoglucemia
con graves alteraciones neuroldgicas, que
pueden llegar a las convulsiones.®”

Desde el punto de vista del diagnéstico clinico,
no hay ninguna caracteristica que diferencie a
los pacientes con hipoglucemia hiperinsulinémica
por insulinoma de los causados por
nesidioblastosis; por ello en todos los casos
informados, el diagnédstico ha sido
quirdrgico-patolégico.®

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 36 afios de edad, color de
piel blanca, acude al servicio de Medicina Interna
del Hospital Universitario Gustavo Aldereguia
Lima con cuadro clinico de hipoglucemias
sintomaticas con decaimiento, visién borrosa,
sudoracién, frialdad, palidez cutdneo mucosa,
lenguaje incoherente, cambios en la conducta
(agresividad), rigidez de las extremidades

acompafado en ocasiones de convulsiones. Se
confirma en los eventos glucemias inferiores a
2.5 mmol/l, siendo los sintomas mas frecuentes
en el ayuno. Se ingresa como un sindrome
hipoglucémico para estudio.

Antecedentes patoldgicos personales:
hipertensién arterial que lleva tratamiento con
Amlodipino 10 mg % tab diaria.

Al examen fisico nada positivo a sefialar.

El paciente durante el ingreso se mantuvo con
infusion de dextrosa EV las 24h mds dieta
fraccionada por la frecuencia y severidad de las
crisis.

Estudios complementarios realizados:

Se le realiz6 en un ingreso previo en 2018,
prueba de tolerancia a la glucosa (PTG) oral de 6
h con hipoglucemia (1.9 mmol/L) a la hora 5, sin
poder realizar otro estudio hormonal por falta de
reactivos en el laboratorio. En enero de 2019, se
le realiza prueba de ayuno de 72h: con
hipoglucemia a las 2h con respuesta paraddjica
de la insulina lo que aumenta la sospecha de
hipoglucemia hiperinsulinemica.

Insulinemia basal: 2.72 mUl/I.
muUl/l

V R (2,6-24,9)

Cortisol basal: 271.8 nmol/I.
nmol/I

V R (171-536)

Glucemia con los sintomas: 2.3 mol/L
Insulinemia con los sintomas: 16.94 mUl/I.

Cortisol en el momento de los sintomas: 416.6
nmol/I|

No se realiza Péptido C por no contar con esta
determinacion en nuestro hospital.

La tomografia (TAC) abdominal multicorte
informa pancreas aumentado de tamafio a
expensas de cabeza y cuerpo con textura
heterogénea, con imagenes hipodensas, mal
definidas antes y después del estudio
endovenoso, con imagenes hiperdensas focales
que captan después del estudio endovenoso.

Se decidié conducta quirdrgica con ultrasonido
(UTS) transoperatorio que no define el
diagndstico y se toma la conducta establecida
para estos casos. Se le realizéd una
pancreatectomia distal de + 85% de la gladndula
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con conservacién esplénica. En el posoperatorio
inmediato el paciente presenta hiperglucemia.

En el estudio histopatoldgico del paciente, se
observé el aumento en el nimero y variabilidad
de los islotes de Langerhans, aumento e

AUMENTOISLOTES
HIPERCROMASIA'NUCLEEQS

hipercromasia nuclear y disposicién de los islotes
en zonas vecinas a los conductos pancreaticos.
Durante las consultas de seguimiento el paciente
mantiene hiperglucemias con necesidad de
tratamiento con insulina de accién intermedia en
2 dosis subcutaneas diarias. (Fig. 1).

Fig. 1 Tejido pancreatico normal y patolégico del paciente.

DISCUSION

Desde el primer reporte de casos de
nesidioblastosis en adultos en 1975, se han
descrito menos de 100 pacientes. Actualmente la
nesidioblastosis del adulto se define como
cambios en el pancreas endocrino caracterizado
por la proliferacion anormal de las células de los
islotes pancreaticos, que afecta en forma difusa
a la glandula.®

El diagndstico de hiperinsulinismo enddgeno se

realiza mediante el test del ayuno. Este se
considera positivo cuando los niveles de glucosa
en sangre disminuyen por debajo de 45mg/dl y
se elevan los niveles de insulina por encima de
6muU/l y de péptido C por encima de 0,6ng/ml.© 1%

Una vez establecido el diagndstico de
hiperinsulinismo enddgeno, se dispone de una
serie de estudios radioldgicos, para llegar al
diagnéstico de insulinoma pancreatico.

Desde el punto vista clinico y bioquimico, no es
posible distinguir entre la nesidioblastosis y el
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insulinoma, por lo que es necesaria una relacién
entre clinicos y patélogos para poder establecer
el diagnédstico positivo. Antes se debe excluir el
diagnéstico de insulinoma. Histopatoldgicamente
se caracteriza cldsicamente por hiperplasia de
células endocrinas ubicadas a través del
pancreas a menudo en relacién con el epitelio de
los conductos endocrinos, aunque también se
puede observar hipertrofia celular e hipertrofia
insular con configuracién irregular.®?

Desde el punto de vista diagndstico, los estudios
de imagen no permiten evidenciar la lesién,
siendo negativos los hallazgos de la
ultrasonografia abdominal y la tomografia axial
computarizada de abdomen. El tratamiento de la
nesidioblastosis es la reseccién quirdrgica del
pancreas, siendo controversial la extensién de la
cirugia. La complicacién mas importante
posterior a la cirugia es la diabetes, relacionada
con la extensidon de la cirugia; se presenta del 5
al 10% de los casos, y es tratada
satisfactoriamente con insulina.*?'3)
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