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Resumen

Se exponen 3 casos con hallazgo incidental de pancreas he-
terotdpico, en autopsiay 2 piezas quirdrgicas para hacer una
breve revision del tema.

Casos: 1. Mujer de 53 afios de edad fallecida por neumonia
de focos multiples. Durante el estudio post mortem se en-
contro, a nivel del segmento yeyunal, un nédulo constitui-
do histolégicamente por multiples conductos con epitelio
columnary fibras anchas desorganizadas de musculo liso.
2. Preescolar varon de 2 afios 11 meses de edad con diag-
ndstico de quiste de colédoco y reseccion del mismo. En uno
de los cortes de pared se observé una banda de tejido que
ala microscopia de luz correspondia a tejido pancredtico sin
alteraciones.

3. Escolar mujer de 6 afios 10 meses de edad con diagndstico
de sindrome de Byler candidata a transplante hepatico. Los
cortes histoldgicos del explante en la regién del hilio revela-
ron grupos multifocales de conductos y acinos pancreaticos
sin presencia de islotes.
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Conclusién: La heterotopia pancredtica es un hallazgo infre-
cuente que se puede observar a cualquier nivel del tracto
gastrointestinal e inclusive fuera del mismo, por lo que la
caracterizacion histopatoldgica de esta alteracion permite
distinguirla de otras lesiones. Pese a su conducta habitual-
mente benigna y asintomatica, ocasionalmente puede dar
origen a cuadros obstructivos, hemorragicos, inflamatorios
0 neoplasicos.

Palabras clave: Heterotopia pancredtica, pdncreas ectépico,
adenomioma intestinal, hamartoma mioepitelial, coristoma
pancredtico.

Jejunal juxtahepatic and common bile duct
(ductus choledochus) cystic pancreatic
heterotopia

Abstract

We report three cases of pancreatic heterotopia incidentally
found (one in autopsy and two in surgical pieces) with a brief
review of the literature.

Cases: 1. A fifty-three-year-old woman who died of bron-
chopneumonia. During post-mortem examination, a nodule
(hystologically formed by multiple ducts lined by columnar
epithelium and broad disarranged smooth muscle fibers)
was found at the level of jejune.

2. 5-year, 11-month-old male with diagnosis of choledochal cyst.
In the resected specimen, one of the mural slices showed a
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tissue stripe that under light-microscope examination corres-
ponded to normal pancreatic tissue.

3. 6-year, 10-month-old female diagnosed with Byler syndro-
me who was recipient of liver transplant. Slices taken from the
hilum in the resected specimen revealed multiple clusters of
pancreatic acini and ducts without evidence of endocrine
islets.

Conclusion: Pancreatic heterotopia is an uncommon finding,
which may be found at any level of the gastrointestinal tract,
and even outside it. Histopathologic studies allow to distin-
guish this disorder from other lesions. Despite its commonly
benign and asymptomatic behaviour, it may sometimes pro-
duce obstruction, hemorrhage, inflammation or neoplasms.
Key words: Pancreatic heterotopia, ectopic pancreas, intestinal
adenomyoma, myoepithelial hamartoma, pancreatic choristoma.
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La situacién anatémica habitual de un 6rgano en el
plano corporal —ortotopia— constituye un arreglo
espacial ordenado que suele supeditarse a la relacion
que mantiene con estructuras contiguas. En oposi-
cién a este canon, ectopia, heterotopia y coristoma
son términos que expresan un cisma anatémico
mordaz calificado peyorativamente en ocasiones
(aunque etimolégicamente acertado) como “tejido
aberrante”.

CASO 1

Mujer de 53 anos de edad con historia familiar de
quistes renales y antecedentes patoldgicos de des-
nutricién y anemia. Su padecimiento final inicié
con pérdida involuntaria de masa corporal y hos-
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pitalizacién posterior debido a un cuadro de epi-
gastralgia intensa con ndusea y vomito al cual se
sumaron tos y expectoracién amarilla. Durante su
estancia permanecié febril cursando con elevacion
de azoados y neurolégicamente poco reactiva con
tendencia al deterioro.

Fallecié al cuarto dia de estancia con los diag-
nésticos clinicos de lesién renal aguda, poliquistosis
renal, desequilibrio hidroelectrolitico y sindrome
consuntivo en estudio.

Examen post mortem y hallazgos
histopatoldgicos
Se llevé a cabo el estudio de autopsia A02-12, en
el que se identificaron como hallazgos de mayor
relevancia cambios anatémicos graves por neumo-
nia de focos multiples, numerosos quistes renales
bilaterales y pélipos filiformes en la unién ileocecal.
Durante la exploracién del intestino delgado, a
49 cm de distancia del dngulo de Treitz, se iden-
tificé un pequeno nédulo de consistencia firme y
superficie convexa visible por la cara mucosa y el
anverso seroso. Al corte, dicha estructura se observé
de superficie carnosa sutilmente trabeculada con

numerosos y finos espacios que le daban un aspec-
to esponjoso (figura la-b). Histolégicamente se
identificaron numerosos conductos embebidos en la
muscular propia agrupados en lébulos y separados
entre si por haces gruesos e irregulares de musculo
liso. Al detalle microscépico los conductos se encon-
traban tapizados por epitelio columnar con vacuolas
apicales de moco ocasionales, algunos de ellos con
un lumen dilatado y tortuoso (figura 1c-d).

Con esta morfologia se formulé el diagnéstico
histopatoldgico de heterotopia pancredtica yeyunal
tipo III (canalicular).

CASO 2

Preescolar varén de 2 afios 11 meses de edad hos-
pitalizado por leucemia linfobldstica aguda quien
inicié subitamente con dolor abdominal inten-
s0, de tipo célico, localizado en mesogastrio con
aproximadamente 24 h de evolucién. Los estudios
de imagen mostraron una imagen compatible con
quiste de colédoco en tanto que la clinica y estudios
de laboratorio fueron orientativos para colangitis.
Se preparé para tiempo quirtrgico encontréndose
quiste de colédoco con volumen de 700 ml del cual
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se realizé reseccién hasta el conducto hepdtico co-
mun a 5 cm por arriba del cistico. Dicho ejemplar
se envid para estudio histopatolégico.

Descripcion de la pieza quirdrgica
y hallazgos histoldgicos
Referido como “quiste de colédoco” se recibié un
espécimen constituido por quiste con dimensiones
de 10 X 7 X 2 cm de superficie serosa verde olivo,
con dreas congestivas y de consistencia renitente,
unido a la vesicula biliar (8 X 2.5 X 2 cm, de mor-
fologia sacular) por un segmento estenosado de 1.5
X 0.5 cm (figura 2a). Al corte se observé salida
de abundante liquido biliar con lumen permeable
y mucosa aterciopelada verde amarilla. Los cortes
histoldgicos de las dreas muestreadas presentaban
pared de tejido fibroconectivo denso con infiltrado
inflamatorio linfoplasmocitario escaso, hemorragia
reciente y congestion vascular; en uno de ellos se
identificé una franja correspondiente a tejido pan-
credtico sin alteraciones con presencia de islotes,
acinos y conductos (figura 2b-d).

La pieza quirurgica fue diagnosticada como quis-
te de colédoco con heterotopia pancredtica focal
tipo I (completa) y vesicula biliar con colesterolosis.

CASO 3

Escolar femenino de 6 afos 10 meses de edad con
ictericia generalizada a partir de los 5 meses de vida
extrauterina asociada con acolia y hepatomegalia,
siendo diagnosticado sindrome de Byler (colestasis
intrahepdtica progresiva) de manera posterior en el
2006. Fue ingresada durante el 2012 por tratarse
de receptora seleccionada de donador cadavérico,
llevdndose a cabo transplante hepdtico ortotépi-
co sin hallazgos de importancia durante la inter-
vencién. El explante fue enviado para su estudio
histopatoldgico.

Descripcion de la pieza quirargica

y hallazgos histologicos

Identificado como “higado nativo” se entregd un
producto de hepatectomia total (20 X 23 X 7 cm;
1200 g) con cdpsula de Glisson opaca, discretamen-
te irregular, café clara con algunas dreas en matiz
verde. En el lecho hepdtico se encontré vesicula
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biliar (7 X 3 X 2 cm) verde limén de morfologia sa-
cular. Al corte del ejemplar se observé parénquima
verde olivo de apariencia fibrosa y consistencia fir-
me con dreas congestivas, el cual histolégicamente
evidenciaba colestasis intracelular, intracanalicular
y en células de Kupfler, asi como espacios porta
con infiltrado inflamatorio linfocitico, prolifera-
cién de colangiolos y fibrosis en puente centroportal
de manera incompleta. Adyacente al parénquima
hepdtico, en el territorio del hilio se advirtieron
grupos de acinos pancredticos distanciados entre
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si, en estrecha asociacién con conductos, dispersos
entorno a conductos de calibre mucho mayor sin
llegar a distinguirse islotes de Langerhans en ellos
(figura 3a-b).

El ejemplar de explante fue diagnosticado como
colestasis familiar recurrente con heterotopia pan-
credtica multifocal tipo II acompanado de vesicula
biliar sin alteraciones histoldgicas.

REVISION

La heterotopia pancredtica puede conceptualizarse
como la presencia de parénquima y estroma aislados,
carentes de continuidad anatémica, con irrigacién e
inervacién independientes respecto al tronco glan-
dular pancredtico in situ'®. A pesar de que los auto-
res consultados concuerdan en atribuir a Schultz la
descripcion original de heterotopia pancredtica en
1727, también coinciden en proponer a Klob como
el primero en ofrecer la confirmacién histopatolégi-
ca de un caso en 1859, en tanto que a Otschkin se
adjudica el primer reporte de heterotopia pancres-
tica en la vesicula biliar en 1916>>°.

Se trata de una alteracién ligada a la organogé-
nesis que, aunque suele descubrirse hasta la edad
adulta (con una media aproximada entre los 45 y 51
afios®’) se encuentra presente desde el nacimiento
por lo general como una condicién benigna y asin-
tomdtica. Puede observarse por lo tanto en cual-
quiera de los grupos etarios con un leve predominio
en varones, aunque parece haber mayor incidencia
en poblacién femenina durante la edad pedidtrica
asi como en los casos de heterotopia en vesicula
biliar’>”.

La frecuencia de este hallazgo estd entre el 0.11 y
13.7% siendo incidental su descubrimiento en estu-
dios de autopsia o durante procedimientos quirtirgi-
cos y raramente de manera intencionada por alguna
patologia derivada de la misma®*”%. Los sitios de
afeccién mds comdn son la segunda porcién del duo-
deno (30.3%), estdmago (26.5%), yeyuno (16.3%),
ileon (5.8%) y diverticulo de Meckel (5.3%), aunque
también puede detectarse en otras localizaciones
tales como vesicula biliar, vias biliares extrahepdticas
(incluyendo quistes congénitos), dmpula de Vater,
cicatriz umbilical, salpinge, mesenterio, vejiga, pul-

mén, eséfago, tiroides, colon y bazo>*.

La patogénesis de esta condicién se halla vincu-
lada con la embriogénesis pancredtica al ocurrir
separacién de un brote procedente de las yemas
ventral o dorsal durante el proceso de rotacién axial,
mismo que en una etapa posterior dard origen a
pancreas maduro'™". Este mecanismo no sustenta
satisfactoriamente el hallazgo de tejido cefdlica o
caudalmente distanciado de la situacién ortotépi-
ca. Al respecto han surgido diversas hipdtesis para
intentar explicar este fenémeno®*: células pancres-
ticas embrionarias que permanecen adheridas al in-
testino primitivo y que son arrastradas a ubicaciones
lejanas durante la enlongacién intestinal, metaplasia
de células endodérmicas multipotenciales secuestra-
das proximal o distalmente y, a nivel molecular, con
anomalias del sistema de senalizacién nozch. Incluso
se ha cuestionado la naturaleza heterotépica del mis-
mo, en particular del adenomioma o tipo III de von
Heinrich (detallado mds adelante), surgiendo inter-
pretaciones alternativas orientadas hacia un origen
hamartomatoso tales como hiperplasia glandular
local, cambios reactivos en respuesta a un estimulo
lesivo persistente, invaginacién diverticular o invo-
lucién fibroadenomatosa asociada a la vejez?.

Se sabe asimismo que la expresién de citoque-
ratinas detectada por inmunohistoquimica en el
adenomioma es similar al que exhiben los sistemas
ductal biliar y pancredtico normal, con positividad
para citoqueratina 7 y negatividad para citoquera-
tina 20 (CK7+/CK20-)*, por lo que al comparar
este perfil de expresién con aquel que manifiesta
el epitelio intestinal se observa un patrén invertido
(CK7-/CK20+), hecho demostrado cabalmente por
Takahashi y Fukusato® en el 2011 con base en los
trabajos previos de Babdl, Yao y Handra-Luca®***,
descartando por completo la hipétesis del origen
hamartomatoso y enfatizando la naturaleza hete-
rotdpica de la lesidn, y con la propuesta de que el
hallazgo ocasional de células caliciformes y argen-
tafines obedece a un proceso metapldsico en tanto
que la hiperplasia fibromuscular a una proliferacién
desordenada secundaria a un estimulo derivado del
epitelio retenido®.

Macroscépicamente se observa como un nédulo
bien delimitado, de consistencia firme, con dimen-
siones de 1 mm a 5 cm, Unico o multiple, ubicado
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a cualquier nivel de la pared visceral (aunque por lo
general de localizacién submucosa), cuya superficie
de corte es blanco amarilla, sélida o quistica, cen-
tralmente umbilicada con desembocadura hacia el
lumen'®'24_ A nivel histolégico se distinguen los
componentes del sistema ductal, exocrino y endo-
crino en distintas proporciones y combinaciones,
siendo mds comun encontrar conductos y acinos,
islotes en una tercera parte de los casos y sélo ocasio-
nalmente estructuras similares a glindulas piléricas
(de Brunner), células caliciformes o de Paneth!*1%-2!,

En 1909 fue propuesta una clasificacién, actual-
mente vigente y con aceptacioén general, que ca-
tegoriza a la heterotopia pancredtica de acuerdo a
los elementos histoldgicos que la constituyen. Su
autor, von Heinrich, sistematizé esta entidad en
un espectro morfolégico que comprende 3 varie-
dades: tipo I (cuando posee todos los elementos del
pancreas normal), tipo II (en ausencia de islotes de
Langerhans) y tipo III (si tnicamente se observan
conductos rodeados de fasciculos entrelazantes de
musculo liso)*>**#. Debido al aspecto que exhibe,
este tltimo tipo también es conocido en la literatu-
ra como adenomioma o hamartoma mioepitelial,
considerdndose como una forma incompleta de he-
terotopia pancredtica que recapitula la morfologia
de los conductos de la papila duodenal mayor®!®2.
Esta clasificacién sin embargo es incompleta por no
tipificar al componente endécrino solo o en conjun-
to con los demds componentes.

Para el ano de 1973 Gaspar Fuentes y cols.?
plantearon una nueva agrupacion con 4 clases nue-
vas: tipo I (heterotopia completa), tipo II con sélo
conductos (heterotopia canalicular), tipo III con
s6lo componente acinar (heterotopia exocrina) y
tipo I'V con tinicamente islotes de Langerhans (he-
terotopia endocrina)’. No obstante, nuevamente
esta clasificacién adolece de desacierto ya que no
contempla la presencia de 2 componentes mezcla-
dos, de tal manera que en el andlisis clinicopato-
l6gico publicado por Bromberg et al* en el 2010 se
establece la propuesta de simplificar la categoriza-
cién en 3 tipos dependiendo de la cantidad de com-
ponentes involucrados (el tipo I tal y como es citado
por ambas clasificaciones, el tipo II con presencia
de 2 componentes y el tipo III con presencia de uno
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sélo) conservando asimismo las denominaciones
completa, endocrina, exocrina y canalicular para
los casos que asi lo ameriten.

Al igual que ocurre en la glindula ortotépica, el
tejido pancredtico ectdpico excepcionalmente puede
ser asiento de procesos inflamatorios o neopldsicos
que inciten sintomatologia de dolor epigéstrico, ndu-
sea, vémito, hemorragia, pérdida de masa corporal,
obstruccién o intususcepcién®'%?. Al respecto, se
ha especulado que los cistadenomas, cistadenocar-
cinomas e insulinomas intraesplénicos que existen
reportados en la literatura probablemente deban
su histogénesis a pdncreas heterotépico™!>'4. De
igual forma es conveniente mencionar la utilidad
del estudio transoperatorio cuando se descubre una
lesién compatible con pdncreas ectépico durante
el abordaje quirdrgico de alguna patologia que sea
diagndéstico diferencial (leiomioma, linfoma, tumor
neuroendocrino, tumor del estroma gastrointestinal
(GIST) y metdstasis de un adenocarcinoma)®?° ya
que el reconocimiento de la morfologia en cortes
congelados permite répidamente descartar un pro-
ceso maligno y evitar asi la realizacién de un pro-
cedimiento de reseccién radical (por ejemplo, pan-
creatoduodenectomia o gastrectomia subtotal)"'’.

Finalmente el tratamiento de esta entidad, aun-
que sencillo, permanece controversial debido a que
conlleva ciertas acciones. En primer lugar, al ser
generalmente un descubrimiento incidental, la falta
de consentimiento preoperatorio impide proceder
a su reseccion, quedando entonces delegada dicha
decisién a juicio del equipo quirtirgico. Adicional-
mente, debido a que por lo regular mantiene un
comportamiento biolégico benigno, se ha sugerido
una conducta expectante con monitorizacién pe-
riddica del paciente, sin embargo, dado que existe
la posibilidad de malignizacién, inflamacién, obs-
truccién hemorragia, etc, el retiro quirdrgico del
tejido ectdpico parece ser la mejor opcidn que se
puede ofrecer”°.

CONCLUSION

A pesar de su rareza y curso indolente, la heterotopia
pancredtica es un hallazgo meritorio de discrimi-
nacién debido a su inconstante ubicacién a lo largo
del tracto gastrointestinal (o fuera de éste) asi como
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por la vaga heterogeneidad morfolégica que puede

desplegar.

Tal distincion es importante cuando se requiere

descartar otros diagnésticos diferenciales asi como
en situaciones donde la heterotopia per se acarrea
complicaciones, antetodo, de indole neopldsica. @
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