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Resumen

Introduccion: Los tumores neuroendocrinos de pancreas (TNEP) son un grupo heterogéneo de
tumores siendo la mayoria no funcionantes y asintomaticos (90%). Su incidencia es baja,
representando solo el 1,3% de todos los tumores pancreaticos. Pueden ser de localizacién tnica o
multiples, de generacion esporadica o de aparicion en el contexto de un sindrome de neoplasia
endocrina multiple tipo I (MEN-I), de von Hippel-Lindau (VHL), neurofibromatosis tipo I o sindrome
carcinoide. Actualmente, los datos sobre la historia natural de estos tumores son escasos y es dificil
determinar qué pacientes requieren intervencion quirtirgica ya que el riesgo de enfermedad
metastasica no puede ser determinado de forma fehaciente. Se considera que la capacidad de
producir metdastasis a distancia aumenta claramente cuando el tamafio del tumor supera los 3 cm. El
tratamiento quirtrgico dptimo si bien cada vez es mas aceptado aun es controvertido.

Casos clinicos: Presentamos 5 casos clinicos, todos ellos mujeres afectada de VHL, conocido y
confirmado tanto por las manifestaciones organicas clasicas como por mutaciones germinales del
gen VHL, y tumores neuroendocrino en pancreas. Tres de ellas fueron intervenida mediante una
duodenopancreasectémica (DPC); una paciente sufrio un exitus con hemorragia cerebral debida a
rotura de hemangioblastoma; una paciente, no operada, en curso de seguimiento de tres lesiones
infracentimétricas en pancreas.

Discusion: El sindrome de Von Hippel-Lindau (VHL) es una patologia autosémica dominante con
una incidencia de 1:36.000. VHL esté& causado por mutaciones germinales del gen VHL localizado en
3p25-6. Se caracteriza por la aparicion de tumores que afectan a varios érganos. Se consideran
manifestaciones mayores los hemangioblastomas retinianos y del sistema nervioso central (SNC),
carcinoma de células renales, el feocromocitoma, los tumores del saco endolinfatico y tumores del
epididimo y del ligamento ancho. El pancreas se ve habitualmente afectado por cambios quisticos o
tumorales. Las lesiones quisticas suelen ser cistoadenomas serosos, por lo que no requieren
tratamiento. Sin embargo, hasta el 10% de los pacientes con VHL presentan tumores pancreaticos
solidos neuroendocrinos (TNEP), que pueden malignizar y desarrollar metastasis. El tratamiento de
los PNETSs asociados a VHL es controvertido. El estudio de varias series de pacientes ha mostrado
que la posibilidad de producir metéstasis esta asociada con el diametro del TNEP de mayor tamano.
Se considera que el didmetro critico es 3 cm. Por ello se considera que es necesario resecar los
TNEP antes de que alcancen este tamafio. Un diagndstico temprano y la reseccion de los TNEP
relacionados con VHL mejora la supervivencia de estos pacientes, previniendo o retrasando el
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desarrollo de metastasis a distancia. Se recomienda operar los TNEP no funcionantes mayores de 2
cm o con un incremento anual de mas de 0,5 cm, en pacientes con VHL.
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