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RESUMEN

Los hamartomas pancreaticos (HP) son lesiones no neoplasicas extremadamente inusuales y representan < 1% de todos los hamartomas.
Ademas, existe una variante distintiva denominada Hamartoma Lipomatoso Pancreatico (HLP), que es aiin mas raro, con solo 5 casos,
incluyendo el presente reporte, descritos en la literatura. HLP carecen de caracteristicas especificas y clinicamente puede ser confundido
con otras lesiones lipomatosas pancreaticas, como lipoma, lipomatosis pancreética, PEComa, liposarcoma y tumores malignos con
componentes lipomatosos. El presente reporte describe un caso de HLP en un paciente varén de 70 afios, que aquejaba de dolor
y masa abdominal, preoperatoriamente diagnosticado como tumor neuroendocrino de bajo grado no funcionante pancreatico.
Subsecuentemente, fue sometido a enucleacién laparoscopica del tumor. El reporte patolégico postoperatorio y los estudios de
inmunohistoquimica confirmaron el diagnéstico de HLP.
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ABSTRACT

Pancreatic hamartomas (PH) are extremely unusual non-neoplastic tumor-like lesions and accounts for <1% of all hamartomas. Moreover,
there is a distinct variant of PH denominated Pancreatic lipomatous hamartoma (PLH), that is even rarer, with only 5 cases, including the
present case, reported in the literature. PLH lacks well-defined features and clinically can be mistaken with other lipomatous lesions of
the pancreas, including lipoma, pancreatic lipomatosis, PEComa, liposarcoma, and malignant tumors with lipomatous components. Here,
we describe a case of PLH in a 70-year-old male with abdominal pain and a lesion, which was preoperatively diagnosed as a pancreatic
no functional low-grade neuroendocrine tumor, and subsequent underwent a laparoscopic enucleation of the tumor. The postoperative
pathology and immunohistochemical analyses confirmed the diagnosis of PLH.

Keywords: Pancreas; Hamartoma; Wounds and Injuries; Lipoma (source: MeSH NLM).

obstante, suelen tener baja morbilidad ®. Mas aun,
existe una variante distintiva denominada hamartoma
lipomatoso pancreatico (HLP), la cual es aln maés inusual,
con solo 5 casos, incluyendo el presente reporte de caso,
descritos en la literatura ®. Esta entidad estd compuesta
principalmente por adipocitos maduros sin atipia, acinos
bien preservados y pequefios ductos . Presentamos un

INTRODUCCION

Las lesiones tipo tumorales no neoplasicas pancreaticas
son inusuales, entre ellas se describen los hamartomas,
pancreatitis, etc. Los hamartomas son tumores benignos
definidos como un crecimiento desordenado de células y
tejidos normales en el 6rgano afectado 2. Los hamartomas
pancreaticos son extremadamente raros y constituyen

<1% de todos los hamartomas ®. En la actualidad existen
47 casos de HP reportados en la literatura inglesa @.
La etiologia de estas lesiones sigue siendo incierta, no

caso de HLP preoperatoriamente confundido con un
tumor neuroendocrino de bajo grado no funcionante y
proporcionamos una revisién completa de la literatura.
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Descripcion de caso clinico

Paciente varén de 70 afios con dolor abdominal admitido
al hospital, con historia de 40 afios de gastritis crénica, sin
antecedentes de pancreatitis, enfermedades sistémicas
o cirugias previas. Desde hace un mes, presenta cuadros
de nduseas y epigastralgia. El examen fisico fue no
contributorio. Los hallazgos laboratoriales incluyeron
examenes de sangre de rutina, protrombina, lipasa,
amilasa, glucosa y creatinina, todos los que se encontraron
dentro de los rangos normales.

La tomografia computarizada (TC) revel6 un nédulo
de 4 cm. en el cuerpo del pancreas, que mostré una
densidad baja homogénea. La resonancia magnética
confirmé la presencia de una masa bien delimitada en el
cuerpo del pancreas sin dilatacion del ducto de Wirsung
(Figura 1). El diagndstico presuntivo inicial fue de tumor
neuroendocrino no funcionante pancreédtico. La paciente
fue sometida a enucleacion laparoscopica del tumor, con
preservacion del parénquima pancreatico normal y del
ducto pancreético principal.

A la macroscopia se identificé una masa bien delimitada,
solida, de consistencia blanda, superficie homogénea
amarillenta a blanquecina de 3 cm de didmetro mayor
localizada en el cuerpo del pancreas. (Figura 2).

Figura 1. (A) TC revelé un nédulo de 4 cm en el cuerpo del
pancreas. (B) Resonancia magnética mostré una masa bien
circunscrita en el cuerpo del pancreas sin dilatacion del ducto
Wirsung.
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Figura 2. Hallazgos macroscopicos. Superficie de corte
homogénea, sélida y de color blanco grisdceo con areas focales
amarillentas.

Los hallazgos microscopicos determinaron que, a
bajo aumento, la lesién se encontraba delimitada por
una capsula fibrosa delgada. Se compone de elementos
fibroepiteliales (acinos bien preservados; pequefios ductos,
rodeados por proliferacién de células fusiformes tipo
fibroblastos; y estroma fibroso) y elementos lipofibrosos
(adipocitos maduros sin atipia y estroma fibroso con
células tipo fibroblastos dispersas) (Figuras 3A 'y 3B).

e
;f:‘i‘i*’*

Figura 3. Hallazgos microscopicos. Masa tumoral compuesta de
pequeiios ductos (*), acinos bien preservados (**), tejido adiposo
maduro (flechas) (Tincién H&E, x 100) (A), y proliferacion de
células fusiformes tipo fibroblastos rodeando pequefios ductos
(cabeza de flechas) (Tincion H&E, x 400) (B).
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Figura 4. (A) (Tincion H&E, x 50). (B) (Tincién H&E, x 400). Coloracion
de fibras Elasticas van Gieson revel6 la ausencia de fibras elasticas
concéntricas en la pared de los ductos pequefios (*).

Ni mitosis ni atipia fueron encontradas en los elementos
gue componen el tumor. Finalmente, la presencia de fibras
elasticas concéntricas en la pared de los ductos fue excluida
definitivamente, usando la coloracién de fibras elasticas
van Gieson (Figura 4).
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Las tinciones de inmunohistoquimica indicaron que
las células similares a fibroblastos del estroma de los
elementos fibroepiteliales y lipofibrosos eran positivas
para CD34 y Bcl-2. Mientras que ninguno de los elementos
fibroepiteliales y lipofibrosos fueron positivos para inhibina,
actina, RE, CD117 (Figura 5). Con todos estos resultados, se
concluyo que la tumoracién correspondia a un hamartoma
lipomatoso pancreéatico.

El paciente fue dado de alta al dia 3 del postoperatorio
y actualmente estad vivo, sin signos de recurrencia local
durante 6 meses de seguimiento.

DISCUSION

Los hamartomas son lesiones tipo tumorales, raras,
benignas y que contienen un exceso de una mezcla
de células diferenciadas en el érgano afectado ®2. Los
hamartomas pancreaticos (HP) son extremadamente raros;
se tratan de lesiones formadoras de tumor o masa en el
pancreas, constituyen <1% de todos los hamartomas, y
el 10% de los tumores mesenquimatosos primarios del
pancreas @, Estas lesiones estan conformadas de tres
componentes celulares desorganizados en proporciones
variables: células acinares, islotes y células ductales @.
Fueron reportados por primera vez en 1977 por Pauser et
al. ®,y 47 casos, incluyendo el presente reporte, han sido
descritos y publicados en la literatura ®. HP se divide en
dos subtipos: lesion solido-quistica y masa solida @9,

La patogénesis de los HP sigue siendo desconocida.
Ademas, el diagndéstico debe solo ser considerado en
pacientes sin signos de pancreatitis cronica, ya que este
se caracteriza por atrofia de células acinares y reemplazo
adipocitico, lo que puede imitar un hamartoma @.

| Actina

Inhibina

Figura 5. Anélisis inmunohistoquimico del HLP después de la cirugia. Las células tipo fibroblastos del estroma de los elementos
fibroepiteliales y lipofibrosos fueron positivos para CD34 y BLC-2. Por el contrario, ninguno de los elementos fibroepiteliales y

lipofibrosos fueron positivos para inhibina, actina, RE y CD117.
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Tabla 1. Caracteristicas clinicas del hamartoma pancreatico.

Edad media (rango) 52,5 afios (0,6-78)

Sexo Masculino: 25  Femenino: 22
Asintomatico: 19

Dolor abdominal: 16
Discomfort abdominal:2

Pérdida de peso: 1

Eventos hipoglicémicos: 1
Ictericia: 1

No registrado: 7

Cabeza: 29

Cola: 8

Cuerpo: 8

Difuso, multiple: 2

4,1 cm (0,9-19)

Tumor neuroendocrino: 9
Tumor sélido pseudopapilar: 6
Adenocarcinoma ductal pancreatico: 4
Carcinoma de células acinares: 2
Liposarcoma: 1

Lipoma: 1

Quiste epidermoide: 1
Pancreatitis formadora de masa: 1
Neoplasia quistica serosa: 1

No registrado: 21

Diagnéstico por autopsia: 2
Pancreatoduodenectomia parcial: 12
Pancreatectomia distal: 6
Pancreatectomia total: 1
Reseccion local: 5

No registrado: 20

Presente: 5

Ausente: 32

No registrado: 10

Lesion sélida y quistica: 13

Masa sélida: 17

No registrado: 17

Sintomas

Localizaciéon

Tamafio Medio (rango)

Diagnostico
Preoperatorio

Cirugia

Pancreatitis

Subtipo de Hamartoma
Pancreatico

La tabla 1 resume las caracteristicas clinico-patoldgicas
de los hamartomas pancreaticos descritos hasta el dia de
hoy en la literatura. Cuatro casos fueron reportados en
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nifios, y 43 correspondian a personas adultas. 7. La edad
media de presentacion fue de 52,5 afios ¢, y los hombres
fueron ligeramente mas afectados que las mujeres @4 . La
mayoria de los pacientes fueron asintomaticos, aunque
varios presentaron sintomas inespecificos como dolor
abdominal, discomfort abdominal y pérdida de peso @7,
Veintinueve casos se localizaron a nivel de la cabeza
pancreatica, 8 en la cola, 8 en el cuerpo y 2 ocuparon
mas de un segmento del pancreas @4. El tamafo tumoral
fue ampliamente variado, desde 0,9 a 19 c¢cm @248, | os
diagnosticos  preoperatorios  sugeridos fueron otras
entidades diferentes al hamartoma ®. Todos los casos
de HP han sido diagnosticados después de cirugia o
autopsia, y la pancreatectomia convencional, incluyendo la
pancreatoduodenectomia y pancreatectomia distal, fue la
cirugia realizada con maés frecuencia ©®. Todos los pacientes
no presentaron recurrencia luego de la cirugia.

Pauser et al. 7 establecieron criterios histol6gicos
para los hamartomas pancreaticos, como una masa bien
definida con acinos bien diferenciados, ductos pequefios
y ausencia de islotes 3919 Posteriormente, en 2013,
Yamaguchi et al. @ agregaron otras caracteristicas, como
la falta de fibras elasticas concéntricas en la pared de los
ductos, nervios periféricos e islotes de Langerhans bien
formadas.

El hamartoma lipomatoso pancreatico (HLP) es una
variante distintiva de los hamartomas pancreéticos, que
contiene adipocitos maduros sin atipia, acinos bien
preservados y pequefios ductos 1% HLP fue descrito por
primera vez por Tanaka et al ®% en 2018 y es incluso mas
inusual que el HP clasico. A nuestro entender, solo 5 casos
de HLP, incluyendo el presente reporte de caso, han sido
descritos en la literatura mundial (Tabla 2).

Todos los casos registrados fueron en pacientes de sexo
masculino, incluido el presente caso, y la edad media de
presentacion fue de 67,6 afios (rango: 54-74 afos). Dos
casos se localizaron a nivel de la cola pancreatica, otros
dos en la cabeza; en contraste, nuestro caso es el primero
localizado a nivel del cuerpo del pancreas. El tamafio
promedio tumoral fue de 4,42-cm (rango: 3,0-6,5-cm),

Tabla 2. Caracteristicas clinico-patolégicas del hamartoma lipomatoso pancreético.

Elementos
Autor, " ... Tamafio P Apariencia Fibroepiteliales: , .
afo Sexo Edad Sintoma Localizacion (cm) Pancreatitis Cirugia macroscépica Elementos Acino Ductos Islotes
Lipofibrosos
Bien delimitado .
. M 54 No Cola 3,6 ND PD sélido lipomatoso 2:3 + + -
anaka . .
Bien delimitado .
g/l()leiti al, M 74 No Cabeza 5 ND P solido lipomatoso 1:9 + + -
Bien delimitado .
M 67 No Cola 6,5 ND PD sélido lipomatoso 1:9 + + -
Zhou B . L
Dolor Bien delimitado .
etal, M 73 Abdominal ~ Cabeza 4 No P solido lipomatoso 18 * * )
2020
Bravo- . .
Dolor Bien delimitado .
;—?Xazgéz M- 70 Abdominal Cuerpo 3 No EL solido lipomatoso 12 * * B

P: pancreatoduodenectomia; PD: pancreatectomia distal; EL: enucleacién laparoscépica; M: masculino; ND: no disponible.
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nuestro reporte de caso representa el tumor mas pequefio
descrito en la literatura hasta la actualidad. Ninguno de los
casos fue diagnosticado como HLP antes de la cirugia 9.

La apariencia macroscdpica, en todos los casos, reveld
una lesion bien delimitada, blanda y sélida, de aspecto
globular, de color blanco amarillento, rodeada por una
capsulafibrosa. La superficie de corte erahomogéneamente
lisa @0,

Los hallazgos microscépicos mostraron, a bajo aumento,
una masa rodeada por una capsula fibrosa delgada. Todos
los casos tuvieron elementos fibroepiteliales y lipofibrosos.
Los elementos fibroepiteliales estaban compuestos por
pequefios ductos, acinos bien preservados y estroma
fibroso. Los componentes ductales fueron predominantes.
Los elementos lipofibrosos estaban conformados por
adipocitos maduros sin atipia y estroma fibroso que
a menudo era hialinizado. No se encontraron células
mesenquimales atipicas ni lipoblastos. No se encontro
mitosis ni atipia en ninglin elemento de los 5 casos
reportados. No se identificaron islotes de Langerhans ni
nervios periféricos dentro de la masa 419, Se observaron
linfocitos y células plasmaticas dentro del estroma fibroso.

Tanaka et al. 1@ investigaron el inmunofenotipo de las
células tipo fibroblastos y adipocitos que componen el
HLP. Mientras que las células estromales tipo fibroblastos
fueron positivas para CD34, los adipocitos maduros
fueron positivos para HMGAZ2; contrario a la grasa normal
0 pancreatitis cronica, que no expresan este marcador.
Ademas, MUC1 y MUC6 fueron positivos en los elementos
fibroepiteliales de los pequefios ductos. El indice MIB1 de
las células fibroblasticas y adipocitos fue <1%. Finalmente,
la ausencia de inmunoreactividad para sinaptofisina,
demostré la ausencia de islotes de Langerhans dentro del
hamartoma.

HLP carece de caracteristicas distintivas, por lo tanto,
es dificil distinguirla preoperatoriamente de otras lesiones
lipomatosas del pancreas, como lipoma, lipomatosis
pancreatica, PEComa, liposarcoma, entre otros @10,
Aunque la resecciéon quirdrgica puede no ser necesaria,
considerando el diagnéstico preoperatorio dificil, el
diagnéstico confiable de HLP a menudo se logra y se
confirma después de la reseccidon quirdrgica, mediante el
estudio anatomopatoldgico e inmunohistoquimico de la
pieza operatoria ®. Ademas, no se ha notificado recidiva
después de la reseccion completa 410,

En conclusién, HLP es una enfermedad rara que debe ser
considerada en el diagnéstico diferencial de los tumores
pancreaticos con componentes lipomatosos. Ademas, el
analisis genético es necesario para aclarar su diversidad
histolégica.
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