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RESuMEN

Introduccién. El sindrome de Rubinstein-Taybi (SRT) y Pdncreas
Divisum (PD) son patologias poco frecuentes en la poblacion infantil.
El diagnéstico del sindrome Rubinstein-Taybi es clinico, principalmente
presenta discapacidad intelectual y rasgos dismorficos. El pancreas di-
visum se relaciona con pancreatitis idiopdtica en el 7,5% de pacientes
con esta alteracion. No se ha encontrado bibliografia que asocie ambas
patologias y continda siendo un reto el manejo de pancreatitis asociado
a pancreas divisum.

Caso clinico. Paciente con diagndstico de sindrome Rubinstein-
Taybi presenta dolor abdominal recurrente de 6 meses de evolucion
y enzimas pancredticas elevadas; se realizé una resonancia magnética
donde se sospecha de pdncreas divisum. El drenaje endoscopico fue frus-
tro, por lo que se realizd una pancreatografia retrégrada intraoperatoria
donde se confirma pancreas aberrante y se opta por pancreactectomia
distal y anastomosis yeyunopancredtica.

Comentario. La pancreatectomia con anastomosis pancreato-
yeyunal es una excelente opcion terapéutica en pacientes con abordaje
endoscopico complicado y pancreatitis cronica.

PaLaBras CLAvE: Sindrome de Rubinstein-Taybi; Pancreatitis crénica;
Pancreatectomia; Colangiografia.

DISTAL PANCREATECTOMY AS SURGICAL OPTION IN PANCREAS DIVISUM
ASSOCIATED WITH RUBINSTEIN-TAYBI SYNDROME

ABSTRACT

Introduction. The Rubinstein-Taybi syndrome and pancreas divi-
sum are uncommon diseases in children. The Rubinstein-Taybi syndrome
diagnosis is only clinical, and mental retardation and dysmorphic fea-
tures mainly characterize it. The PD relates to idiopathic pancreatitis in
7.5% of patients suffering from this disorder. It has not been found any
cases reported where these diseases are associated and the management
of patients with pancreatitis associated with PD is still a challenge.
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Clinical case. A patient diagnosed with Rubinstein-Taybi syndrome
has recurrent abdominal pain of six months and elevated pancreatic
enzymes, he underwent a magnetic resonance imaging where pancreas
divisum is suspected. Endoscopic drainage was foiled so he underwent
intraoperative retrograde pancreatography where aberrant pancreas is
confirmed and a distal pancreactectomy and yeyunopancreatic anasto-
mosis is the chosen option.

Comments. The pancreatectomy with pancreato-jejunal anastomo-
sis is an excellent therapeutic option surgical is proposed for a patient
with difficulty endoscopic approach and chronic pancreatitis.

Key Worbps: Rubinstein-Taybi Syndrome; Chronic pancreatitis; Pan-
createctomy; Cholangiography.

INTRODUCCION

El SRT es una alteracion genética caracterizada por res-
triccion del crecimiento post natal, microcefalia, discapaci-
dad intelectual, rasgos dismorficos, pulgares y dedos de los
pies anchos™. Dentro de las alteraciones gastrointestinales
se han reportado casos de reflujo gastroesofdgico, constipa-
cion, enfermedad de Hirschsprung y megacolon®. No se ha
encontrado en la literatura ningtn caso publicado de SRT
asociado a PD.

EI PD es la anomalia congénita pancredtica mds comun,
identificada en un 10% de pacientes post mortem® y en el
7,5% de pacientes con pancreatitis®. La ausencia de fusion
o fusién incompleta de la yema ventral y dorsal del pancreas,
ocasiona que el jugo pancredtico recorra el conducto de San-
torini hasta una papila menor estendtica®. Para el diagndstico
se utiliza la colangiopancreatografia retrégrada endoscépica
(CPRE); no obstante, la colangiopancreatografia por reso-
nancia magnética (CPRM) también ha mostrado resultados
favorables®?. En relacion con el tratamiento de eleccion, se
ha estandarizado la esfinteroplastia de la papila menor por
via endoscdpica, asi como la colocacién de stents cuando
no existe pancreatitis cronica; sin embargo, cuando se ha
desarrollado pancreatitis cronica el tratamiento quirtrgico
es la mejor opcién®.
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CASO CLINICO

Paciente varén de 7 afios de edad, con tiempo de enfer-
medad de 6 meses, caracterizada por dolor abdominal tipo
célico moderado/intenso e intermitente y enzimas pancredticas
incrementadas (amilasa: 1.248 U/L lipasa: 700 U/L). Se le
realiza una resonancia magnética de abdomen que informa
disminucién del parénquima a nivel del cuerpo y cola del
péncreas, asi como presencia de conductos andmalos en el
proceso uncinado sugerente de PD, asociado a dilatacién y
litiasis del conducto de Wirsung. Asimismo, se observa el
colédoco integro que desemboca de forma aislada al duodeno.
Por lo cual se intenta realizar un drenaje pancreatoduodenal
por via transparietal asistida por endoscopia sin éxito por
ampolla de Viter aberrante y ausencia de desembocadura de
Wirsung al duodeno (Fig. 1). Se decide por una cirugia deri-
vativa (pancreatectomia distal con esplenectomia mas anas-
tomosis pancreato-yeyunal por telescopaje en Y de Roux)
previa pancreatografia retrograda intraoperatoria, donde se
aprecia pancreas aberrante con multiples conductos (Fig. 2).
El estudio de anatomia patoldgica reporta pancreas de 12x5x2
indurado de superficie nodular con focos de tejido de bazo
ectopico y pancreatitis cronica. En el control postoperatorio,
el paciente cursa sin dolor abdominal, con valores de lipasas
y amilasa en disminucion.

Entre los antecedentes perinatales destaca el diagndstico
de SRT al mes de vida. Al examen fisico, se evidencia talla
baja, microcefalia, hipertelorismo, pliegue epicanto, cejas ar-
queadas altas y pobladas, nariz puntiaguda con tabique nasal
prominente, micrognatia, incisivos con cispides taldn, lige-
ra implantacion baja de las orejas y se evidencian pulgares
amplios con desviacion radial de los dedos de la mano (Fig.
3). Presenta un retraso en el desarrollo motor e intelectual,
comprende 6rdenes simples pero no logra emitir palabras
completas ni generar oraciones.

DISCUSION

El diagndstico de SRT es principalmente clinico, tomando
en cuenta inicamente los rasgos fenotipicos caracteristicos
de esta patologia. Los signos principales son retraso mental
con IQ entre 35-55, la nariz aguilefia con tabique colgante
bajo, hirsutismo, micrognatia, talla corta, pobre tendencia a
ganar peso y pulgares y dedos de los pies anchos®); por lo
que también se le conoce como sindrome de pulgar-hallux
ancho(), caracteristicas encontradas en el presente caso. A
nivel molecular, se han encontrado microdeleciones a nivel
del cromosoma 16p 13.3 y del 22q 13.2, que provocan el
mal funcionamiento o ausencia de la proteina de unidn al
adenosin monofostato ciclico (CREB) y de la proteina de
unién E1A p300, respectivamente, imposibilitando al ADN
a responder a factores de transcripcion que finalmente con-
llevan a alteraciones en la diferenciacion celular, crecimiento
y apoptosis®.
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Figura 1. Endoscopia en segunda porcién de duodeno. Se observa am-
polla de viter aberrante con secrecion biliar escasa.

ElI SRT y el PD son dos patologias en las cuales se ha
identificado alteraciones especificas relacionadas con la mor-
bilidad y el prondstico de los pacientes que la padecen. EI SRT
presenta alteraciones a nivel de la transcripcién del ADN, que
imposibilitan el crecimiento y la diferenciacion celular, alte-
rando la formacién de érganos. Dicha deficiencia podria estar
relacionada con el fracaso en la unién del pancreas dorsal y
ventral suscitadas en la embriogénesis, ocasionando la presen-
cia de PD. Asimismo, podria explicar ademds la presentacion
sintomdtica del PD, ya que esta se encuentra relacionada con
mutaciones en el gen regulador de la conductancia transmem-
brana de la fibrosis quistica (CFTR)®©. Por ello, es importante
establecer una posible asociacion entre ambas patologias para
que se realicen estudios moleculares en el futuro.

La forma de presentacion del pancreas divisum en la
mayoria de pacientes es asintomdtica; sin embargo, en un
subgrupo de estos puede ocasionar episodios de pancreati-
tis aguda recurrente y pancreatitis cronica'?. Disfuncién en
el esfinter de Oddi, diferencias anatémicas, estrechamiento
estructural de la papila menor e incluso algunas alteraciones
genéticas, podrian ser algunas de las causas que produzcan el
drenaje insuficiente de las secreciones pancredticas a través
de la papila menor con el desarrollo posterior de los sintomas;
sin embargo la participacién de cada uno de estos factores
y su relacidn entre ellos atn estd en debate®. Los sintomas
incluyen generalmente anorexia, vémitos ocasionales, dolor
abdominal, diarrea o, incluso, ictericia sin dolor®. Cuando
existe la sospecha diagndstica de pancreatitis, los valores
de amilasa y lipasa ayudardn a establecer el diagndstico. Se
pueden realizar diversos estudios auxiliares, como ecografia,
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Figura 2. Colangiopancreatografia intraoperatoria post pancreatectomia
distal. Se observa pancreas de aproximadamente 5 cm de longitud por 3
cm de didmetro, dilatado a predominio de la zona de la cola del pancreas,
con miltiples conductos aberrantes.

tomografia computarizada (TC), CPRE, CPRM, endoscopia
ultrasonografica, test de secretina y test de tripsina sérica®.

El objetivo principal de la CPRE es identificar el conducto
ventral corto, lo que significa que el proceso de canalizacion
del conducto pancredtico se realiz6 selectivamente en la am-
pollat?. Esto puede ser dificultoso por alteraciones anatdmicas
en la ampolla y duplicidad del conducto pancredtico, hallazgos
identificados en la colangiografia retrégrada intraoperatoria
del paciente. En contraste, la CPRM es un método no invasivo
donde el hallazgo del conducto de Santorini con didmetro pe-
quefio es un signo sugerente de PD®; esta prueba, a diferencia
de la anterior, presenta menor riesgo de fallo en el proceso de
canalizacion del conducto pancredtico.

El manejo del PD en pacientes sintomdticos ha tenido por
finalidad la canalizacion del conducto pancredtico dorsal a
través de la papila menor, para lo cual el manejo endoscépico
con papiloplastia o esfinteroplastia ha sido muy difundido,
sobre todo cuando presentan eventos agudos o de pancreatitis
aguda recurrente®!2. No obstante, solo algunos pacientes tra-
tados endoscépicamente tienen beneficio clinico permanente
e incluso en pacientes con pancreatitis cronica la respuesta al
tratamiento es pobre(©12. Ante esto, se han planteado diversas
técnicas quirdrgicas de reseccion glandular con o sin preser-
vacion duodenal, teniendo similares tasas de éxito entre cada
una de ellas"». Tomando en cuenta beneficios adicionales de
las técnicas resectivas parciales sobre las totales en lo que
respecta a las funciones endocrinas pancredticas(¥. El trata-
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Figura 3. Rasgos de las manos. Se observan los pulgares anchos y
en desviacion radial caracteristicos del sindrome de Rubinstein-Taybi.

miento quirdrgico presenta mejores resultados respecto a la
disminucién del dolor y tiene una mortalidad quirtrgica del
0%©. La eleccion de cada una de ellas depende de la parti-
cularidad de cada caso, de las caracteristicas anatomicas, asi
como también de la experiencia de cada cirujanot?.

Finalmente, el presente caso se presenta en el contexto de
un paciente con dificil abordaje pancreético proximal, con ca-
racteristicas inflamatorias a predominio de la cola del pancreas
y con signos macroscopicos de afectacidn pancredtica cronica;
en el cual se optd por un abordaje quirtrgico con reseccion
distal y anastomosis pancreatoyeyunal en telescopaje, para
facilitar el adecuado drenaje pancredtico; cursando con franca
mejoria clinica y quirdrgica, hasta la fecha.
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