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NESIDIOBLASTOSIS 

EXPEnIENCrA DEL HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO 

1983- 1992 

INTRODUCC ION: 

La Nesidioblastosis es una rara afeccion del pancreas. 

se tiene conoci·miento de ella desde 1938. (1 >. Se presenta 

sobre todo en los niños menores de un año de edad, 

oredominantemente en reci··n nacidos •• Como entidad primaria 

es e>:cepcional en adultos. <2> 

Guiz.A. el aspecto mas import.ant:e es que el 1r1-dica 

tratante debe de contar con un alto indice de sospecha 1><9:r• 

poder hacer el diagnóstico tempranamente y asi evitar el 

posible daño cerebral; que definitivamente es irreversible. 

La Nesidioblastosis ~s la causa •As importante d• 

hipoglicemia severa recurrente durante el primer año. de 

vida (3) 

Se sabe que en pacientes 11tenores de 6 meses el tejido 

nervioso es mucho m~s suceptible a la hipoglic1!91ia y por 

ende el daño neurol6gic·o, y las secuelas son mucho más 

graves<4>, para empeorar más la situaciOn a esto se affade el 

hecho de que en pacientes con Hiperinsulinismo, la 

hipoglicemia resultante es de tipo NO CETOSICO; la ausencia 

de cuerpos cetónicos; que son una fuente alternativa de 



energia cerebral; hace que la incidencia de daño cerebral en 

estos pacientes sea mucho mayor.C5.B>. 

Entre los muchos sinón irnos con que se denomina tambi ··n 

a la Nesidioblastosis estan: Displasia Celular Endócrina, 

Proliferacion Nultifocal Ductoinswlar,Nesidiodisplasia, 

Nesidioblastoma,Microadenomatosis pancret. tic a y 

otros.(6,2).lo anterior en relaciona la dificultad que 

ex is te para pode1- establecer e lar amente su etiopa togen ia; 

sin embargo sus consecuencias son bien conocidas y además de 

lesión neurológica se le ha asociado con el sindrome de 

Muerte Súbita.<3,7~9) Una vez que se ha hecho el diagnostico 

de hipoglicemia secundaria a Hiperinsulinismo, el paso 

inicial es tratar de mantener un nivel de glicemia adecua.do 

para evitar sobre todo las repercusiones neurológic~~; para 

ello se ha utilizado una gran cantidad de medicamentos 

como;Glucosa,Esteroides,Propanolol,Difenilhidantoina,Adrenal 

ina,Diasoxido y Somatostatina. El medicamento que mejores 

resultados ha brindado es el Diazoxido por via oral; sobre 

todo por la posibilidad de su uso cronico y rer.ientemente el 

Ocreotide (3, 10, 11) 

A pesar del extenso arsenal de medicamentos 

desarrollados con e 1 propósito de con trol ar la hipog licemia 

y sus efectos deletereos; en muy raras ocasiones se loqra 

controlar este problema y habitualmente se opta por el 

tratamiento quirurgico, que consiste básicamente en una 

pancreatectomia subtotal. 



El uso de pancreatectomia subtotal inicialmente se 

restr ingia a la reseccion de75-BOX del Páncreas, sin embargo 

con el paso del tiempo la conducta se ha vuelto más 

agresiva(l2,13) y hoy en día se reconoce a la 

Pancreatectomia de 95% con Conservación Espl''nica como el 

tratamiento de elección para pacientes con 

Nesidioblastosis. <5> 

MOTIVO DEL ESTUDIO: 

Luego de exponer este panorama general de la patologia 

se explica el inter··s por revisar la e>:periencia de nuestro 

hospital en el manejo de estos pacientes, tratando de 

valo1·ar de esta manera aspectos tan importantes como el 

diagnóstico clinico y los metodos de laboratorio de que 

disponemos, =l análisis histopatológico de nuestro's 

especímenes quirúrgicos, los resultados del tratamiento 

quirürgico asi como sus complicaciones y adem4s información 

en t"rminos de sobrevida y secuelas neurolOgicas entre otros 

·aspectos. 

DEFINICION: 

Etimológicamente el t .. rmino Nesidioblastosis proviene 

de las palabras griegas; Nesidio que significa isla y 

Blastosis: proliferaci6n(27,28) 

La Nesiodioblastosis 

patolOgico caracterizado 

islotes productoras de 

es un desorden 

por proliferación de 

insulina, lo cual 

clinico y 

c .. lulas de 

condiciona 

hipoglicemia de curso crónico y caracter persistente y 



además his topa le lóg ica!"len te el tejido pancreático conserva 

SLl organización inmadura. 

ASPECTOS HISTORICOS: 

Gray en 1926 fue el primero en reportar la asociación 

de hipoglic~mia neonatal fatal con un incrementa en el 

tejido insulC\r pancreático de 2lt veces lo normalf.6) 

Laidlar,,¡ en 1937 acuñó el t""rmino Nesidiobli\stosis,y 

señaló la formación aislada de c··1u1as de los islotes y 

otras c .. lulas endóc:rinas apartir de c:··1ulas pancreaticas 

duc tá les< l ) . 

Evert Braham en 1928 fu·· el primero en realizar una 

Pancreatectomia Subtotal por est.:i. condición (5). 

Vacovac:Cl7) en 1971,informó de la dificult:1d pa1-a hacer 

el diagnóstico preciso por m· todos e::c lus ivü.men te' 

histológicos de tipo convencional ,como la tinci6n con 

Hematoxilina y Eosina; basado en ello recomendó utilizar 

metódos especif icos para detectar insJlina. Esto constituyó 

un paso muy impar tan te ya que has ta antes de 1975 la ma•¡or ia 

de los diagnósticos en pacientes con Hiperinsulinemia 

correspondían a Adenomas Pancreáticos. 

Este d·ato cari-elaciona muy bien con la poca cantidad de 

casos reportñdos en la literatura desde 1935 hasta 1984; 

unicamente 188 pacientes. V si bien es cierto que la entidad 

es 1-ara; tambi-en es p;-obable qltC el subregistro por tal las 

diagnósticas sea impor tan te. ( ll°'t ... 17) 



Heitz en 1977 informó de la presencia de anormcilidaúes 

en el numero y distribución de las c··1ula'=> ¡:ffodt..tctoras de 

Glucagon ,Soma tosta tina y Po 1 ipeptido Pancrea tico; 

concluyendo que la enfermedad no solo afee ta las e" lulas 

prodt..c toras de in su J ina. T ambien id en ti f icó como var icn tes 

de la Nesidioblastosis a los Adenomas aislados asi como a l~ 

Hiperp lasia y la Microadenoma tos is. C 10 ,22 >. 

Polal: y Bloom en 1980 identificaxon a la deficienci?i de 

Soma tos ta tina como una característica d iagnos tic a u·...tyor de 

la en·fermed.?.dClO>; con p .. rdica de la relación norma! de 2:1 

de Insulina:Somatostatina;volviendose hasta de 5:1. 

P3ralelamente se debatia en diferentes latitudes hasta 

tlonde debia de e:~tenderse la resección panc1-eática una vez 

decidido el tratamiento quirLtrgico 

Hamilton (6) en 1963 revisó la l~teratura; presentó 12 

casos y recomendó Pancreatectomia Subtotal del 75Y.; lo 

anterior fu·· ·.·espaldado por Campbell en 1983,aunoue cabe 

mene ionar qLle uno de sus oac ien tes ameritó Pancrea tec tamia 

Tata 1 para pod€r con t.-o lar los sin tomas recurrentes. ( 18). 

Had:en<l9> en 1971,ft.t .. el primero en 1-ecomendar 

Pancreatectomia Total para estos" pacientes;en un intento 

desesperado poi~ sa ! var les la vida • 

Rec ien temen te Martin C5), Langer C6 >, Spitz!20) 

recomiend~n Pancreatectomia con rest;~cción del 95X de le. 

glándula; con lo cual se deja Llnicamentc alrededor d~ Lln 

gramo de tejido pancreática. 



H istór- ic:amen te la$ resecciones menores han producido 

una incidencia postoperatoria de hipoglicemia recurrente 

superior a 1 5(l'l, con tasas de reoperación que oscilan en ti-e 

25-6(1%; l.:\ pancrea tec temía del 951\ puede provocar 

hiperglicemia que amerite ti·atamíento con insulina; el cual 

usualmente puede si:?1+ descontinuado ~n breve,aun con este 

tipo de cirugia se han reportado algOn grupo pequeño de 

pacien':es que persisten con hipoglicem.ía y que ameritan 

t:ratamienlo m""dico adicional cronicamente. <5,6). 

'EMBRIOLOGIA: 

Para tratar de dilucidar la f isiopa te-genia de la 

enferm~dad conveniente revisar brevemente la 

embr iog · nes is de 1 Páncreas. 

F. l Pánc::n~as se desa1+ro l la por crecimie'l to p\-cgresivo dr:.­

cordóncs celulares que nacen del Duodeno y del Divert!culo 

Hepático.Durante el desarrollo embrionaric ~p~recen dos 

geoeraciones de. is lotes. 

La primera SI=? observa como una evag.inación de las 

c .. lula~ ductáles primitivas; empezando alrededor de la 

octava semana de vidct intrauterina<l7~20,2ll .. 

Es tas c" lulas se =.epa1·an oe los duc tos ,aumentan de 

tamaño y desaparecen graúualmente hacia el sexto mes de vida 

intraut~rina; e<::":> dec:ir son de tipo transitorio .. 

La segunda generac: ión de e·· lulas de los is lotes 

apa1~ecen dL1rante el cuarto mes de vida intrauterina como 

pequeño~ agregados:~stos Í$lotes permanentes con tinuan 

(" 



orolifc1·ando y fusiuna11rJose mi.1~ntras dura r;-1 jlDSarrol lo 

intraut.erino<S.21 >. 

ANATOM 1 A TDPOGR"I 1 r.ro: 

·, 1, ~ El P~ncre.:is se ubica t.ransv~rsplment•:! L'll 111 saco 

relrnpr·ri!rin•:.-11 enb-e el Duodeno a la d~recha y el [1._1;:0 o:\ la 

io:qui(?rU<:l; oar-3 f 111es pr L'tc.:-licos es un o 1·yano f Ljo. 

5-:> relüciona con lL" tran~·.cavidL"\d d~ lus Epiplones y con 

el Mesocolon 11-dn~verso y Yvyur10 por abaJn y ~Jel~ntc. El 

posterior dP. l P~ncrea5 en el espc:.1c in 

. relroocr1toneal consiste en un arca entre el hilio del Riñón 

derecho. el l11liu d~I l.M:-o,Arteria Hesent' rica Interior y la 

nrteri.i. CPl taca.Oto> de1·cch., ._\ i;:.qu1erda se rP.lac:innt\ con Pl 

hilín d~\ Riñón derecho,Ven..i CJ\l'c! Inferior.Vena Port~.Vcna 

Me5.Pnt ric.:t !iUDl:!I irJr,~"\arlc"\ y Riñón .l;'.•1uierrlo. 

De5dE? e 1 ¡iun to de vis ta embr io lógico ,anatomice y 

4L·~11'111Jico:.la cabe;:a del Páncreas.Col .. doco y Duodeno forman 

un.:\ unidarl in'..-·'?pa1-'..\blP.Sus relacionus de ü-r i.gc.l.Ción hacen 

~mposible QL\e el Cirujano extirpe por c.ompleto la c:ab~;::a del 

PAncre~ls sin extirpar el Duaden" y la porciOn distal del 

Col'"dn1·J.El t)nir-C'\ procedimiento .. \ l lerna tivo es la 

Pancreatectomia del 95Y.;la cu~l deja un reborde de tejido 

f"ilncre._\tico a lo l.:..rget del borde medial del Duodeno para así 

poder p1-ese~·va1· ~u irrigiotción C25) 

f'e alguna forma arbitra•· ja se puede d iv id ir es le Organo 

E>n e inco porciones :cabe;::a ,µrc_:1c:eso une .in ad o .cu1~ l lo .::-.tu.~rpo y 

cola.Le'\ i.:abe;::a del Pancreas es la pl.,1-ción quf? i:--c situa a la 

derecha de la ~·k ter i" v Ven.:. Mesen t ·rica Superior y !:-e ubica 



a n ive 1 de La; la c:.abe:=a del Pánc:reas junto con el Duodeno 

estan separadas del Higado por el ligamento Hepatoduodenal. 

La unión de la cabeza c:on el cuello esta marcada hacia 

adelante,por una linea imaginaria proveniente de la V&na 

Port.a por arriba que se prolonga hasta la Vena Mesent"'rica 

Superior por abajo del órgano<E6>. 

La porción distal del Col"'doco puede encontrarse por 

detrás de la cabe=a del Páncreas en un surco en lSY. de los 

pacientes.o estar parcial o totalmente incluida en el tejido 

Pancreático en 85Y. de los pacientest25> 

La Apófisis Uncinada es una extensión de la superficie 

poste1ior de la c:abe~a y generalmente se encuentra pur atrás 

de la Vena Por ta y Vasos Mesen t"r ices Superiores y por 

delante de la Vena Cava Inferior y Aorta(25> 

El cuello del Páncreas se locali~a sobre los vasos 

Mesent-ricos;en su porcion posterior se localiza la .Vena 

Porta. 

El cuerpo del P~ncreas está a la i~quierda de los vasos 

Mesent .. r-icos Supe1-iores;se relaciona con la cuarta porción 

del Duodeno por delante y en su cara posterior se r~laciona 

·con la Aorta pero sobre todo con la Vena Espl"nica;la cual 

acepta numerosas pequeñas tributarias del Pancreas.Estos 

vasos dui-an te la resección deben de ligarse 

meticulosamente<25,26> 

La cola del Páncreas alcanza el hilio del Bazo y esta 

envuelta junto con los vasos Espl"nic:os en el ligamento 

Esplenorenal.La capa posterior de este ligamento forma una 



cara del ligamento Gastroespl ··nic:o por donde transitan los 

vasos Gástricos cortos. 

El conducto Pancreático principal o de Wirsung se 

origina en la cola del Páncreas y lo atraviesa dirigiendose 

hacia la cabeza en sentido m~s posterior; recibe en su 

recorrido de 15 a 20 conductos tributarios cortos. 

El conducto pancreático accesorio o de San tor in i drena 

la porcion anterosuperior de la cabeza del Páncreas ya sea 

hacia la papila duodenal 

principal. 

menor o hacia el conducto 

La distribución anatOmica de estos conductos es muy 

variable<25,26>. En lOY. de los pacientes no se unen,en 60X 

ambos desembocan en el Duodeno,y en 30Y. el Wirsung 

acarrea toda la secreción y el Santorini esta ausente y en 

lOX es el Wirsung el ausente. 

La irrigación del Pancreas proviene del tronco Celiaco 

y de arteria Mesent .. rica super~or,La cabeza del Páncreas y 

la superficie conc:ava del Duodeno estan irrigadas po~ dos 

arcadas arteriales Pancreáticoduod~nales constantes que se 

unen a un par anterior y posterior de arterias superiores 

provenientes del tronco Cellaco;las que a su ve~ se unen con 

un par de arterias inferiores provenientes de la arteria 

Mesen t .. r ica Super ioi- .Estas arcadas váscu lares se encuentran 

dentro de la cabe4a del Páncreas y tambien irrigan la pared 

Duodenal C25 ,26 > 

A nivel del cuello nace la arteria Pancreática Dorsal 

generalmente de la arteria Espl .. nica ;una rama derecha irriga 



la cabeza d~l Pancreas y por lo general se une a la arcada 

posterior ya mencionada,y una o d~s ramas izquierdas pasan a 

lo largo del cuerpo y cola del pancreas;amenudo 

anastomosandase con ramas de la arteria esplenica y en la 

porcion más distal de la cola,ge upen con la artltria 

Espl .. nica o con la Gastroepiploica Izquierda. 

En general el drenaje venoso del PAncreas es paralelo a 

las arterias y va hacia la vena Por ta,Espl .. nica y 

Mesent .. ric:a Superior e Inferior 125lVER DIBUJO DE LA ANATOMlA 

DEL PANCREAS Y SU RELACION CON LOS VASOS MESENTERlCOS Y 

DUODENO. !FIGURA 1 l 

INCIDENCIA1 

EL· Hip~risulinismo es la causa mas comun de 

hipoglicemia persistente d~ la infancia¡50% de los pacienteg 

pediAtricos con hipoglicemia persistent. tienen evidencia da 

Hip•rinsulinitUtO;sobre todo aquellos .enore5 de un año de 

edad<4, 10,271 

Desde 1935 hasta iq94 se lograron recopilar unicamente 

188 casos en la literatura de Nesidioblastosis(l0,17) 

Si nos . basa'!'os en el dato clínico predominante da e&ta 

entidad que es la hipaglictMti•J se repartan cifras ,de 4 por 

1000 nacidos vivos en RNT y de 15.6 por 1000 nacidos vivos 

prematuros. En pacientes fuera del periodo neonatal ocurren 

2a3 casos de hipoglicemia por cada 1000 ingresos 

hospitalarios (4 ,5 ,8 >. 

La incidencia de Nesidioblastosis por 1000 nacidos viVos no 

ha sido estimada aún en la literatura. 

Página - 10 



VP: VEIL\ PORTA 
V!IS: VEllA MESEHTDICA SUPERIOR 
VIII: VEllA llESEllTEllICA INFERIOR. 
AE:ARTERIA ESPLEHICA 
VE: VENA ESPLEHICA 
R.P: PEllAHllTE PANCREATICO 

D: DUODENO 
8: BAZO 

?IGUltA 1 



ETIOPATOGENIA: 

Se desconoce la etiología de la anormalidad histológica 

en Nesidioblastosis<3,6,17,el> 

Heitz(22) sugiere que el patrón histolOgico tan parecido del 

pancreas de pacientes con Nesidioblastas.is y el de fetos 

inmaduros, es el resultado de un control inadecuado durante 

las fases tempranas de desarrollo embrionario PancreAtico. 

Desde el año de 1991 se han incorporado en la definición 

inicial aspectos como:aumento de la ma•a celular endócrina, 

anormalidades en la distribución de las c··1ulas de los 

islotes,continuidad anormal de los islotes septales y un 

enorae espectro de condiciones;que varían dt:!sde 

Proliferación DuctoendOcrina Difusa hast.s. Adenomatosis y 

verdaderos Adenómas de c""lulas de islótes Pancreáticos<l,14> 

Recien'b!9ente < 13, 16 > han podido observarse la• 

caracteristicas morfológicas de la Nesidioblastosis en una 

variedad de aspectos que no condicionan per se 

Hiperinsulinisnt0 orgánica y/o hipoglicemia; entre ellas se 

de Zollinger-Ellison,Fibrosis-Ouistica, 

Diabetes,Pancreatitis Crónica,Sindrome de Nuerte 

Infantil ,Neuroblastama y tambien en P~ncreas de 

normales. 

niños 

En base a todos los datos anteriores,parece ser que 

cualquier variedad de patrón morfológico incluyendo ha5ta un 

patrón normal,puede ser identificado como Nesidioblastosis 

Fág1n21 - 11 



siempre y cuando dicha condición llene completamente los 

criterios para diagnosticar Hiperisulinismo orgánico. 

Hasta ahora es imposible conocer si todas estas 

alteraciones son el producto de un defecto gen-tico,con un 

patrón de herencia autosomico rescesivo;como se sugiere por 

la ocurrencia familiar de tipa esporádico de 

Nesidioblastosis neonatalCl0,21,23,24>.Además Ta1nbien se ha 

reportado la asociación con pacientes que padecen 

Adenomatosis Endocrina Familiar<l0,21> 

VacovacC17) ha implicado a la leucina como un factor 

estimulante de la producción de c··iutas Beta y a una 

hipersensibilidad a la Leucina 

Nesidioblastosis;por otro lado 

como 

muchos 

causa de 

pacientes 

la 

con 

Nesidioblastosis tienen pruebas de tolerancia normales a la 

leucina. 

Schwartz(21> menciona que la proliferación epitelial y 

la neoformación de islótes que se observa en el epitelio 

ductal,pueden ser el resultado de una obstrucción ductal 

importante.Se ha logrado producir Nesidioblastosis en ratas 

experimentalmente ,mediante ligadura de conductos 

PancreAticos; pero no se ha logrado identificar en ellas 

islotes primitivos en el tejido conectivo. 

Como veremos con mayor detalle mas adelante.E::isten dos 

patrones histológicos de Nesidioblastosis. Landau y Schiller 

han encontrado que el hallazgo más consistente en ambos 

tipos es un aumento en el tamaño del nucleo y el contenido 

de DNA de las·celulas Beta;el significado de este hallazgo 

F'ágir:cl - 12 



aun no es muy claro,pero parece reflejar hiperfunción 

metabólica de las c""lulas Beta como resultado de un defecto 

funcional básico 

• Estos mismos autores han demostrado en cultivos de 

c·· 1ulas de islotes ,máxima secrecion de Insulina en ausencia 

completa de glucosa.Concluyen que un defecto en la secreción 

de insulina es el responsable de el Hiperinsulinismo de 

estos pacientes. 

Aunque el hiperinsulinismo es la alteracion predominante en 

estos pacientes; se observan tambien alteraciones de otras 

hormonas como Somatostatina y Glucagon.(5) 

En condiciones normales los niveles de Insulina 

disminuyen considerablemente al disminuir la glicemia,y la 

demostración aun de niveles normales de Insulina en 

presencia de hipoglicemia severa; implica una alteración en 

.el control basal de la liberación de lnsulinaC3> 

Se puede producir hipoglicemia siguiendo 4 

metabólicas<3,7,8) 

!-Alteraciones en el metabolismo del glucógeno. 

2-Alteraciones que a"fecten la gluconeog··nesis. 

3-Dxidación de l!pidos. 

4~Alteración en el metabolismo de amino~cidos. 

rut.as 

Un efecto prominente de la Insulina es el 

lipólisis y la cetog··nesis,par ende 

de suprimir la 

una producción 

anormalmente elevada de Insulina produce una relativa 

ausencia de Cetonemia, lo cual se confirma con la 

determinación s""rica del Acido Beta Hidroxibutirico y con la 
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presencia de cuerpos c:etónicos en orina.Ello confirma el 

diagnóstico de HIPOGLICEMIA NO CETOSICA. 

Solo existen dos condiciones clinicas en las cuales la 

hipoglicemia no c:etósica no 

Hiperinsulinismo:Deficit Hereditario 

Difosfatasa y el Def icit de Carnitina. 

as secundaria a 

de Fructuosa l,6 

En pac ie n tes que no tienen Hiperinsulinismo;la 

presencia de hipoglicemia eleva la concentración s··rica de 

cuerpos ce tónicos. El las representan una fuente, en erg·· tic a 

al ter-nativa para el metabolismo cerebral ,esto ne ocurre Con 

pacientes con Nesidioblastosis y el no producir cuerpos 

cetOnicos,los hace mas suceptibles de sufrir daño cerebral. 

el cual sobre todo en etapa neonatal produce da Ro 

irrevers ib lll. (2 ,a ,27 > • 

CLASIF!CACION HISTOPATOLOGIC::A Y ASPECTOS MDRFOLOGICOS: 

Aunque la presentación cl~nica es identica en todos los 

pacientes con Nesidioblastosis.Los patrones histológicos 

varían ampliamente. 

Se han descrito dos 1ormas principales:FOCAL y 

DIFUSA.Cl4,2?>.Ambas ocurren con una "frecuencia similar(3J). 

En las dos formas se 

persistencia de 

encuentra el pat.!"ón caracteristico 

islotes de primera generación 

de 

o 

embrionarios,acompañados de islotes de segunda generación o 

permanentes locali~ados en lobulos centrales y con caracter 

desorganizado .. (21 > 
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Las lesiones Focales se reconocen mas facilmente y 

varían desde,Adenómas solitarios sobre todo en ni~os mayores 

de 1 año.. l-lasta,Hiperplasia Nodular de grupos celulares 

similares a· islotes 

.Dichas lesiones inclL1yen complejos ductoinsulare:; y c .. lulas 

hipertróficas 

a 1 ter ac iones pueden ser 

con 

fílU)' 

nucleos 

per...¡ueña!.';, 

gigantes; las 

unifocales. 

mult.ifacales o asociade.s a Nesidioblastosis DifusaC27). 

Los c<:>.mbios histopatológicu~ en el tipo Difuso son mas 

difíciles de delim=-ar .Se han descrita muchos cuadras:c:·· 1ulas 

o complejos ductulares,complejos ductoinsul~res~areas 

endócrinas totales elevadas 

las 

y anorma 1 idades en la 

distr ibuc: ion de e-lulas p;;1ncreá tic as 

endócrinas(A~B,D.PP> .. Pero estas altP-raciones tambien se han 

encontrado en pacientes control sin la enfermedad y se 

piensa que pueden ser parte del desarrolla normal del 

Páncreas (27 >. 

CUADRO CLINICO: 

El cuadro clinico de los pacientes con Nesidioblastosis 

es tipico,los sintomas se atribuyen a la hipoglicemia 

secundaria al Hiperinsulinismo,y carac ter í.s tica 

primordial es su dificil control y el caracter recurrente de 

los episodios de hipog licemia .,.pueden presentarse .con 

letargo,sudoración,bradicardia~convulsiones v has;t,:i con coma 

Frecuentemente e~:is ten dos da tos constan tes C3 .27) :Son 

niños grandes par.:i su edad gi?stacianal y so torn'°'n at'.ln m.15 
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obesos al administrarles tomas frecuentes con alto contenido 

de carbohidratos. 

El otro aspecto importante es la marcada y progresiva 

hepatomegalia que presentan,la 

deposito de Glucógeno<33) 

cual ~ecundaria al 

Harris y otras autores(ll) han reportado la asociación 

en ti-e Cardiomiopatia Hipertrófica y Nesidioblastosis~ la CL1ctl 

ha sido de tipo reversible lueg~ de c:on tro lar la 

Hiper in su l inemia .El lo tambien se ha documr:-n tado e: orno un 

defecto indeseable del tratamiento crónico con Diasóxido. 

Según la edad de inicio de los sintomas~la entidad se 

puede categorizar en LEVE o SEVERAC2?> 

Er, les f ortf,as ~eves la hipog 1 ic:emia suele aparecer duran te 

los 01- imero~ 6 meses de vida y con menos frecuenc. ia 

alrededor d~l año de edad,en estos pacientes y en aquell6s 

en los que la enfermedad se manifiesta tardiamente los 

episodios hipoglic:'"micos pueden ser esporádicos. 

·Los pacientes con la forma Severa de la enfermedad 

generalmente presentan 

Difuso<2?>.Los síntomas 

un patrón 

se presentan 

de afectación 

precozmente muchas 

veces antes de las primeras 48 horas de vida, los niveles de 

g licemia son muy inest~bles,y se desarrollan nuevos 

episodios de hipaglicemia en ocasiones antes de l hora· de 

haber recibido la última toma y/o dosis de glucosa. 

En la literatura se encuentran estadisticas variables 

respecto al inicio precoz de los sintomas.Labrune y cols(34) 

reportan solo 25Y. de sus pacientes cOn la forma severa de. 



inicio preco= En otras series(27> reportan hasta un 90% de 

sus casos 

En cuanto al curso clínico,es importante mencionar que los 

pacientes desarra 1 lan hipog licemia rapidamente al 

alimentarse y por ello ameritan una carga mucho mayor de 

g luc:osa e:<ógena para poder preven ir los sin tomas C33) 

Estos pacientes en ocasiones pueden debutar con Muerte 

Súbita y el diagnostico ser un hallazgo de autopsia(?) 

En resumen el aspecto más importante en el cuadro 

clinica de los pacientes con Nesidioblastosis,es el caracter 

recurrente y de dificil control de los episodios de 

hipoglic~mia.En estos casos se vuelve mandatorio descartar 

Hiperinsulinismo y ausencia de Cetonemia. 

DATOS DE LABORATORIO Y GABINETE: 

La verificación laboratorial de la sospecha cllnica de 

Nesid ioblastosis ;consiste en poder demostrar 

Hipoglicemia,Hiperinsulinismo y falta de elevacion de 

Cuerpos Cet.ónicos.Sobre todo Beta Hidroxi Butirato asi como 

es importante la relación lnsulina/Glicemia insulina s .. rica 

de. muestras tomadas simultaneamente. 

En aquellos casos en que luego de agotar est. 

evaluación inicial~todavia persista alg~n grado de duda 

diagnóstica,pueden ·ser útiles la determinación d .. 

Somatostatina, determinación s'"rica y urinaria de Peptido"C ..... 

y el Test de respuesta hiperglicemica a la administracion de 

Glucagón. 
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Se define Hipoglicemia(33>,como cifras de Glucosa 

s .. rica <40mg/dl o 2.2 mmol/lt en neonatos .. V para pacientes 

mayores de 1 mes de edad <50mg/dl o 2 .. Bmmol/lt. 

En relación al valor s .. rico de Insulina; se acepta como 

argumento a favor del diagnóstico de Nesidioblastosis un 

nivel >10 microunidades/ml C3,4 ,5 > 

La manera mas adecuada consiste en la dete1-minaci6n 

simultanea de Insulina/Glicemia.La mayoría de los autores 

e;tan de acuerdo en que ninguna combinación de criterios de 

laborator 10 es superior en el d iagnós tic o de 

Hiper insul inemia ,que la relación aislada de Insuline./G lucosa 

5-rica en determinación simultanea.Si este radio es mayor de 

0.4 en determinaciones aisladas se confirma el 

diagnóstico. (33> 

La ausencia de Cetonemia se confirma ~l encontrar 

valores s .. ricos de Beta Hidroxi Butirato <l,l y de Acidos 

Grasos libres <0.46mm(4) 

Algunos autores<35) consideran como elemento ineludible en 

el diagnóstico de esta patología a la determinación baja de 

Somat.ostatina en suero .El radio normal ·de 

Insulina:Somatostatina es de 2:1 y en Nesidioblastosis puede 

llegar hasta 5:1 o aún mayor. 

La gran mayoría de todas las condiciones que cursan con 

Hipoglicemia en la infancia; producen un agotamiento de las 

reservas de Glucógeno HepAtico,Por ello la administración de 

Glucagon no consigue elevar los valores de glicemia.En 

presencia de Hiperinsulinismo la administración de Glucagon 
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iv. o im. carac:ter lst.icamen te produce unñ rapida elevación 

de la glic:emia<3> 

En pacientes con Nesidioblastasis la elevada producción 

de Insulina dirige la glucosa administrada a formar 

Glucógeno de una manera excesiva el cual se almacena en el 

Higado y es el responsable de la Hepatomegalia progresiva. 

En condiciones normales la presencia de hipoglicemia 

produce liberación de mecanismos c:ontrareguladores:como 

produce ion de Somatostatina,Cortisol,Glucagon y 

Catecolaminas,cuya función es movilizar grasa y producir 

Cuerpos Cetónicos,La Insulina evita este proceso.<3,36) 

La ausenc~a de Lipólisis explica la falta de Cetonemia 

En relación a los estudios de gabinete,tanto el 

Ultrasonido como la Tomografia Axial Computarizada y la 

Resonancia Magn··tic:a son de muy poca utilidad. 

Son utiles solo en aquellas raras condiciones en que exista 

una tumoración Pancreatica bien definida; lo cual ocurre en 

la minoría de los casos de Nesidioblastosis. 

Ya se hizo rr.ención de que las biopsias transoperator ias 

carecen de validez< 15>.0ebido a que las ca1-acter is tic as 

histológicas de la enfermedad no son especificas y pueden 

encontrarse en Páncreas normales pudiendo constituir 

estigmas histológicos del desarrollo norma·l .Por el lo el 

diagnóstico debe de basarse en metodos más especif icos para 

determinar lnsL1lina utili;:ando Inmunoperoxidasa en. cultivo 

de e" lulas pancreáticas y mediante esto se 

cualitativamente la producción de di fer en tes 
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secretadas por el Páncreas C Insulina, Soma tos ta tina, 

Glucagon ,Polipeptido Pancre.itico) Cl7). la tinción de 

Hematoxilina-Eosina unicamente sirve para observar una· 

prolifer
0

ación e~agerada de islotes pancreéticos.Este dato 

asociado al cuadro clínico caracteristico y Ja confirmaciOn 

de Hiperinsulinamia siguen siendo de mucha utilidad en 

aquellos lugares donde no se cuenta con metodos mas 

especif icos como la Inmunoperoxidasa 

Recientemente se ha utilizado la Enolasa Neuronal 

Especifica(l4> para determinar la distribucion de todas las 

c .. lulas endócrinas del P~ncreas con resultados diagnósticos 

halagadores. 

DIAGNJSTICO DIFERENCIAL: 

Deben considerarse _todas aquellas entidades que cursan 

con hipoglicemia e hiperinsulinismo(29>; entre ellas: 

11 Hijo de madr~ diabetica: el 50Y. presentan hipoglicemia 

temprana y l".a causa es hiperinsulinismo transitorio en 

respuesta a la hiperglicemia materna. 

21 Eritroblastosis fetal: generalmente es resultado de 

isoinmunizacion anti-d.El 33% pr~sentan hipaglicemia y el 

riesgo aumenta en aquellos sometidos a e~anguinotransfusion. 

3/ Sindrome de Beckwi th- Wiedeman: triada ca rae te?r is ti ca de 

macroglosia, onfalocele y gigantismo.El 30-Súr. desarrollan 

hipoglicemia de dificil control; y se ha demQstrado en ellos 

hiperplasia de las celulas beta del puncreas. 
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4/ Recien nacidos macrosomicos: con peso al nacer> 3800 

gramos. Tambien se ha encontrado en ellos hiperplasia de 

celulas beta. 

5/ Hipersensibilidad a la leucina: provoca un aumento en la 

secreción de insulina e hipoglicemia. 

6/ Administracian de drogas hipoglicemianti.=:;; durante el 

embara;:o:c:omo Tolbutamida y Clorpropamida qL1e- .':ltraviesan la 

barrera plancentaria produciendo hiperplasia de c .. lulas Beta 

e Hiperinsulinismo. 

7/ Siempre hay que tener en consideración dos entidüdes que 

con H ipog l icem ia no Cetósica 

Hiper insu 1 inismo (30 >: 

A_D .. ficit Hereditario de Fructuosa 1,6 Difosfatasa 

B_o··ticit de Carnitina. 

TRATAMIENTO: 

MANEJO MEDICO: 

y sin 

La prioridad es evitar a toda ::asta los episodios de 

Hipoglicemia;previniendo asi las convulsiones y el daño 

cerebral 

El cent.rol de la Hipoglicemia es sumamente dificil;y 

al·gunos autores<3,5,l0,17) opinan que una vez hecho el 

diagnóstico de Hiper insulinismo, la desicion quirllrgica es 

inminente .. 

Se reportan<37> algunos casos controlados primariamente con 

medicamentos e inclusive remisión espontanea de la 

enfermedad luego de tratamiento crónico vía oral con 



Diasóxido,sin embargo en estos casos probablemente se trate 

de las formas leves de la enfermedad. Por otro lado el uso 

crónico del Dias~n:ido por VD puede acompañarse de algunos 

efectos indeseables y a veces incluso gravesCll>. 

Recientemente(27) se ha utilizado en forma prolongada 

la Somatostatina,sus re5ultados aun 

tiempo;pero son prometedores 

p~san la prueba del 

Al detectarse la Hipoglicemia,Habitualmente el paso inicial 

es iniciar Lma perfusión continua de glucosa que casi 

siempre supera los 15mg/kg/minuto y que en muy raras 

ocasiones controla definitivamente la situación.Siguiendo la 

escala terapeutica se han utilizado diferentes dragas con 

efecto bien hiperglicemiante o anti insulina,con resultados 

variables dependiendo de la severidad de la enfermedad; pero 

en general no muy halagadores,entre 

ellas:EsteroidesC3),Adrenalina,Propanolol y D.F.H.<3,38). 

El uso de Gl~cagon<3,16) regular o de corta acción si ha 

sido efectivo en el control de la Hipoglicemia,tiene la 

desventaja que su vida media es corta. 

El-Almidón de Ma1zC27) por via oral,tiene la ventaja de 

desdobl•rse en el intestino lentamente en glucosa y tien.e 

alguna utilidad en las formas leves de la enfermedad ya que 

se puede usar cronicamente 

Tradicionalmente la droga de mayor .. xito ha _sido el 

Diasóxido;que es una Tiazida 

hiperglicemiante sostenido. 

no diur··tica de efecto 



El análago de larga accion de la Somatostatina<Ocreotido) ;es 

actualmente uno de los medicamentos de vanguardia<27).y ~a 

ofrecido buenos resulatados en casos severos en que ha 

fallado el Oiasóxido; tiene el gr~n inconveniente que su vía 

de administrac:iOn es exclusivamente parenteral. 

El uso de drogas citotóxicas como:Alloxan(27) y 

EstreptozotacinaC39> esta prosc:rito en pediatría y sobre 

todo enrecien nacidos por su alta to>:icidad.Su efecto es 

mediante destrucción de la masa de c··1u1as Beta del 

Páncreas. 

En 1991 Landau y Schil ler sugieren un esquema 

terapeútico secuencial para el manejo de la hipoglicemia en 

pacientes con Nesidioblastosis,este ha ganado au9e por ser 

prActico y seguro: 

1/ En el episodio hipoglic'·mico águdo:usar Qluc:osa i.v. 

500mg /kg. 

2/Con tinuar con glucosa i.v. 10-15\1 y continuar la 

alimentación por s.n.g. o cada 3 horas segun el caso. 

3/Si los requerimientos de glucosa exeden 

lOmQ/kg/minuto;agregar 1 de las 2 medicamentos siquientes: 

A/Diasóxido:l0-15 mg/kg/dia v.o. cada ó-8 horas; reducir la 

dosis segun reGpuesta. se puede asociar a Hidroclorotiazidas 

para provocar sinergismo(particutarmente efectivo en R.N.> 

B/ Ocreotide·: por via subcutanea iniciar con 4 dosis al dia 

cada 6 horas; a 5-10 microgramos/kg/dosi~. Ajustar dosis 

según respuesta clinica,si la respuesta a la dosis s.c. es 

muy corta utilizar perfusión continua sin modificar la dosis 
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diaria total ya que la sobredosif icación puede empeorar la 

Hipoglicemia .. 

4/ Si la respuesta no es satisfactoria usar Glucagon en 

perfusión a 5.4 microgramos /kg/hora .. 

5/ Si no ocurre mejoria con el tratamiento m"dico en 5-7 

dias; se indica PANCREATECTOMIA 90-95X 

6/ Los episodios hipoglic"'micos postquirúrgicos se tratan 

con tomas frecuentes durante el dia y Almidon de Maiz crudo 

o goteo continuo de glucosa durante la noche y Diasóxido 4-

10 mg/kg/dia u Ocreótide. 

TRATAMIENTO OUlRURGICO: 

Actualmente parece haberse resuelto la controversia 

existente respecto al grado de extensión de la resección 

Pancreática<S,6,13,18,19,27,28) 

La conducta de realizar resección subtotal de?S-80% ha caído 

comp le tamen te en desuso por la alta frecuencia de 

hipoglicemia rec~rrente. 

Moazam<l2> revisó la literatura y encontró que en 118 

pacientes sometidos a resecciones inferiores al SOY. de l~ 

gltindula,el 45% de ellos ameritaron tratamiento m'"dico 

adicional y la tasa de reoperaciOn fue de 26% 

Con estos resultados inaceptables y comparandolos con 

otra revisión de 63 pacientes sometidos a resección del 95% 

del Páncreas<S> en la cual,el Y. de reoperacion bajó a 9% y 

la nececidad de tratamiento m-dico adyuvante a 20%.Se ha 

optado por una conducta quirúrgica inicial más agresiva. 



En contra de la Pancreatectomia de 95% se argumenta la 

aparición temprana de Diabetes<20,40> y la alteracion 

exócrina pancreática con esteatorrea y "falla de crecimiento; 

la que al parecer no es un problema frecuente y de 

presentarse su manejo no es complicado. 

La resección del 90% se asocia con menor frecuencia de 

desarrollo de Diabetes,la cual de ocurrir lo hace en forma 

más tard ia < 12-14 años> y posee un campar tamien to más 

benigno,Ademá5 menor frecuencia de Insuf ic:iencia 

Pancreática Exócrina.Su desventaja radica en una mayor 

nececidad C:te manejo m·"dico crónico en el postoperatorio(2.7). 

Sin embarga en la Literatura revisada la cifra que denota el 

porcentaje de resección siempre se determina em foíma 

subjetiva,orientado de alguna manera por la posición de los 

vasos Mesent··ricos Superiores y el grado de extensión de la 

resección Páncreatic:a a la derecha o izquierda de ellos~ 

En los casos en que luego de una resección de 90-95% se 

presenta hipoglicemia rebelde a manejo farmacológico,debe de 

realizarse Pancreatectomia Total,en la reoperaciOn la regla 

es encontrar grados variables de regeneración de la 

glándula,lo que no se sabe con certeza si es secundario a la 

enfermedad de basé o a un proceso normal 

compensatorioC3,5,27,28) 

Es indiscutible que un aspecto clave del tratLimiento 

quirúrgico de la Nesidioblastosis,es conservar a toda costa 

el Bazo.En caso contrario las complicaciones de tipo 

infec:cioso son muy frecuentes y uniformemente fátales(5) 



WardenC6) recomienda como aspectos claves de la 

Pancreatectomia los siguientes: 

1/ Preservar el Ba=o. 

2/ Iniciar la resección en la cola del Páncreas. 

3/ Hemostasia meticulosa de los pequeños vasos que van del 

Páncreas hacia la arteria y vena Esplenica. 

4/ Remover la Apófisis Uncinada por rotación y tracción 

ante1· ior. 

5/ Evitar la lesión del conducto Biliar Común y de las 

arcadas pancreato duodenales. 

TECNICA O\JIRURGICA: <5 ,b ,27 l 

La cirugia se realiza bajo anestesia general e 

intubacUm e-ndotraquea 1; 

va~ia el Estómago.Debe 

vascular para monitoreo de 

volumen en caso necesario~ 

Una incisión transversa 

se deja sng a permanencia y se 

de asegurarse adecuado acceso 

la glicemia y administración de 

supraumbilical una 

excelente exposición,debe de seccionarse 

proporciona 

y ligarse 

Estómago 

el 

hacia Epiplón Gastrocólico y se retrae el 

arriba,asi el Cirujano obtiene una vista adecuada de toda la 

glándula 

La palpación de la cabeza del Páncreas es posible luego de 

levantar el duodeno mediante la maniobra de Kocher.Debe de 

incidirse el peritoneo posterior a lo largo del borde 

inferior del Páncreas,lo cual facilita la palpación del 

cuerpo y cola en busca de lesiones circunscritas~Ello seria 
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la única indicacio0 de exsici6n local,Como sucede 

habi tua lmente;al no encontrar lesiones localizadas sa 

procede a realizar la Pancreatectomia. 

Se diseca y libera cuidadosamen t.e la cola del hilio 

Espl""nico,esto facilit.; la e!<posición de la arteria y vena 

Espl .. nica. 

El Páncreas se diseca y libera de estos vasos mediante 

CLlidadosa ligadura o cauterización de los f inisimos vasos 

que penetran la glándula.. una vez que se ha liberado 

completamente la cola y parte del cuerpo.se pueda yA 

observar la confluencia de la vena Espl""nica y Me!ient""rica 

Superior formando la vena Por ta y se puede continuar la 

disección entre el Pancreas y dichos vasos 

En este punto la arteria Espl-nica se dirif)e hacia arriba 

excluyendose del campo operatorio.La parte mas dlficil de la 

cirugia es la disección del Proceso Uncinado;el cual rodea 

parcialmente la vena Hesent-rica Superior hacia la 

izquierda;lo cual se logra con disección meticulosa 

separando la vena del Proceso Uncinado • 

La porción inferior de la cabe~a del P~ncreas se di$eca 

de la tercera porción del Duodeno y los vasos que se 

extienden entre el Duodeno Y el Plincreas se lic¡¡an 

individualmente. 

El grado de e~tensiOn de la disección entre cabeza del 

Páncreas y el Duodeno determina si se ha realizado una 

resección del 90 o.95X. 
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La cabeza del Páncreas se secciona a. la derecha de los 

vasos Mesent .. ricos luego de aplicar un clamp vascular.Debe 

de tenerse mucho CLlidado en preservar intacta la porción 

superior de la cabeza del Páncreas para evitar lesión del 

conducto Biliar Común;el cual usualmente puede 

identificarse. 

- Luego de realizar el corte se identifica el conducto 

PancreAtico principal y se liga con un punto trans~ictivo de 

seda;el resto del tejido Pancreático se sutura con puntos 

separados usando material no absorbible o mediante sur jete 

continuo del mismo material • 

.:.ie oeja un dreno en el lecho operatorio. Se cierra por 

plar,os la pared abdom.í.nal y puede realizarse no uria 

Gastrostomia Stamm (descompresión y alimentaciOn> .. < FIG 2>. 

COMPLICACIONES EN RELACIONA LA CIRU6IA;C27) 

a> Lesión de vasos Espl""nicos y Esplenectomia.Por ello 

siempre es importante preservar los vasos Gástricos Cortos y 

la arteria G.:i.stroepiploica izquierda .. 

b) Hemorragia por lesión de vasos importantes. 

e> Lesion del conducto Biliar Coman. 
1 

d) Desvascularización del Duodeno por lesion de las arcadas 

Pancreatodudenales,lo cual se logra mediante diseccion 

cuidadosa;no disecando la porcion superior de la cabeza y 

colocando un parche de Epiplón sobre el Ouodeno;lo que 

mejor a su irrigación • 

e> Infección y formacion de Seudoquiste Pancreático traro>. 



VP: VENA PORTA 
VMS: VENA MESENTERICA SUPERIOR 
VMI: VENA MESENTERICA INFERIOR 

AE: ARTERIA ESPLENICA 
VE: VENA ESPLENICA 
D: DUODENO 
B: BAZO 
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Entre las complicaciones m .. dicas,en el postoperatorio pueden 

cursar con hipo o hiperglicemia sobre todo en las primeras 

48 horas y ocasionalmente hasta por una semana lo cual debe 

de vigilarse de cerca. 

PRONOSTICO: 

Existen muy pocos estudios de seguimiento a largo plazo 

de estos pacientes(27,34l 

Se han documentadom remisiones permanentes sobre todo en 

pacierites con formas leve de inicio tardio y que han 

respondido al DiasóxidoC27,3á) 

EY.iste el riesgo de desarrollar Diabetes Mellitus e 

Insuficiencia Exocrina Pancreatica,lo que se incrementa con 

re3ecciones mas eNtensasC27) 

En el pasado se reportaban cifras hasta de 50Y. de Retardo 

PsicomotorC3á);en 1991 Landau reporto 23 de 28 pacientes 

integras desde al punto de vista neurológico (27). 

P:..~i:1 .:.na - 2..., 



OBJETIVO DEL ESTUDIO: 

Revisar la e>:perienc:ia del Hospital Infantil de M .. xico 

en r~lac:ión a Nesidioblastosis. Nos interesa conocer 

aspectos como: incidencia ,campar tamien to e linico ,m .. todos 

d iagnós tices y aspee tos relacionados con e 1 tratamiento 

m·"dico y quirúrgico y su pronóstico. 

MATERIAL V METODOS; 

Se realizó una revisión retrospectiva de los 

expedientes cllnicos de todos los pacientes con Diagnóstico 

clinico de Nesidioblastosis,Operados por esta c:ohdición y 

con la inobjetable confirmación histopatológica. 

La revisión abarcó un periodo de tiempo comprendido desde el 

1 de enero de 1983 hasta el 31 de diciembre de 1992. 

Para poder obtener los registros de dichos casos solicitamos 

la colaboración del departamento de Patologia de nuestra 

i.ns ti tuc ión. 

Los expedientes se solicitarán al departamento de archivo 

e linico y se obtuvieron los siguientes datos: 

familiares,Diabetes, Registro,sexo,antecedentes 

Nesidioblastosis,Enfermedades Pancreáticas,Alcoholismo y 

otras~ anteceden tes prenatales; historia obs t•• tr ica , 

PC:1:.,¡ir·_ - 3(t 



patologia durante el embarazo y algunos anteceden tes 

perinatales de importancia uso de medicamentos. edad al 

inicio de la sintomatologia,sintomas predominantes~edad del 

paciente al ingreso a nuestro hospit~l,Datos de examen 

fi~ico,sobre todo hepatomegalia,soplo cardiaco, tumoraciones 

abdominales,e::amenes de laboratorio y de gabinete que 

contribuyeron a realizar el diagnóstico,tipo de trat.amiento 

m··dico utill.::ado y su respuesta en el control de los 

episodios de hipoglicemia,estado neurológico del pac.ien~e 

previo a la cirugia,Edad a la que se opero y ademas 

señalando el intervalo de tiempo transcurrido desde el 

momento en que se reali~ó el diagnóstico de Nesidioblastosis 

hasta la fecha en que 

la 

se i.ntervinó 

quirurgicamente,lndicación de e irugia y sus 

complicaciones,algunos aspectos 

histopatol0gico 1seguimiento y mortalidad 

RESULTADOS; 

Durante los 10 años qU~ abarcó el estudio se 

diagnosticarán y operarán 5 pacientes con Nesidioblastosis. 

Lo cual nos proporciona una incidencia anual de o.s casos 

por año. 

En nuestro hospit~l se inyresan un promedio de 7000 

pacientes por año,por lo que la incidencia seria de por 

c:ada 14000 ingresos. 

La relación en cuanto a sexo mostró p1-~dominio del seNo 

masculino con ó0% de loa casosCgrafica Ptl>. 
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No e:: ist1erón anteceden tes heredafami 1 iares de impar tancia. 

En relación los anteceden tes p1·ena ta les y 

perinatales,vemos que El 40Y. de los partos fueron mediante 

cesar~a; cuya indicación fue d.c.p. lo cual crewmos QUarda 

relación con la Macrosomia que presentaron el lOOX de los 

pacientes. <gráfica Pt2 >. 

En la gráfica h3 podemos observar que 60% presentó Asfixia 

neonatal severa;catalogados asi 

presentarón al minuto de vida 

base al Apgar que 

Todos los pacientes presentarón sintomas durante la 

primera semana de vida <gráfica h4 >.El 80% de el los d~butó 

antes de las 72 horas de edad. 

En cuanto las manifestaciones c:llnicas més 

comunes, IOOY. presentó convulsiones .tonico .::Jónicas 

generalizadas y letárgia. <gráfica h5) .. El 60% de los 

pacientes presentó además apnea y bradicardia que los llevo 

a para cardiorespirutorio. 

Todos los pacientes fueron internados en nuestro Hospital en 

etapa neonatal Cgrá f ica Pt6 > .. 

Es importante ::>eñalar que en el exámen físico de 

ir.greso al 1001. de los pacientes presentó soplo co.rdiaco y 

macrosomia,60%. tuvierón hepatomegalia y solo 20Y.Cl pa.ciente> 

mostraba datos de deterioro neurológico al ingreso. 

<gráficaPt7>. 

En la gráfica hB se señalan alguna9 condiciones o eventos 

que guardan relación directa con el pronostico 

neurológico.Asi podemos observar que el lOOY. presentó en 





<
f) 

1 

w
 

::¡¡ 
1

-
:e 

z w
 

r:-.i 
0 

rj"o 

éE 
1 

"" "' 
'* 

ro
 

• 
1 

~
 



(j). e
( 

-
-

(j) 
(.!;) 

o
s o 

1
-

1--
C

f) ~
 

tj"
 

<C
 

""-e
( 

...J ~ () 
r
o
~
~
 

O
 ºa: 

_
(.!;) 

·-
(
)
 

O
;z

 
--(j) ~

 
·w

o
 

z
w

 

'1110 
~ S

O
N
3
L
'
~
 

1 



~ .. ·'"-

._iS-31::! 1
J\d

 111 .'.:lL:lllJ 

\il1'·l'cl~ll ',\JIH
 

[
~
 

1 ~ 
1 

1~1 
liJ 



(/) 
w

 
II.• 

z 
w

 
~
 

<-z 
:e 

~
 

ü 
r¡.,j 

cr 
ª' ~ 

~-
c.-\ 

11 
(
ú

 
en 



O
.'.)J':)0

1
0

i:ln
3

N
 1

3
0

 

\l/l'\:l~>.:M 0
1

 \fd
3

H
 

'\;'ll"I cis o
::D

\tl"I 

O
ld

O
:; 

íll ~ . 

• 



S
lllO

N
I N

31'·1 

dS
31:1-08V

O
 O

l:N
d 

V
l Y

N
 0

3
N

 'd
lX

l:JS
'd

 

0
0

1
1

d
3

1
1

d
3

 s
n

1
v
1

s
 



algLln momento de la evolucion un estado convulsivo,60% 

asfixia seve1-a al nacimiento y paro cardiorespiratorio y 40~ 

meningitis. 

En relación al diagnóstico laborator ia 1 de 

Nesidioblastosis,el m-todo más empleado fu .. la determinación 

de la relación insulina/glicemia. Otros examenes como 

cetonemia o determinac:ion de Somatostatina no llegaron a 

reali:;;::arse en ningLmo de los casos.(gráficah: 9). 

Tratando de confirmar la sospecha c:linica de 

Nesidioblastosis, la relación insulina/glicemia se realizó en 

dos ocasiones en el 40% de los casos y en el 60Y. de los 

pacientes se llego a realizar 3 determinaciones.<gráfica 

ltlO). 

Del total de determinaciones de insulina/glicemia(13>;el 61% 

se encontró alterada,es decir superior a 0.4<grilfica ~11>. 

Al lOO'l. se le realizó ultrasonido abdominal ,al BO'l. 

elect1-oc:ardiograma,en 60Y. se realizó tac:. de abdomen y solo a 

1 paciente(20%) se le efectuó Resonancia Magn'"tica<gráfica Pt 

12). 

El 80% de los pacientes presentó algún tipo de cardiopatía 

asociada <gráfica hl3). 

El manejo medico. empleado en nuestros pacientes <gráficah 

14) fu·· a base de dieta hipercalórica,perfusión iv de 

glucosa y esteroides en 100% de 109 casos. El Oiasóxido solo 

se utilizó en 60% 

En relación al estado neurológico pfeoperatorio ~e consigno 

como anormal en el 60% de los pacientes.<gráfiCa Ptl5) 
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NESIDfOBLASTOSlS 
. RELACION CON CARDIOPATIA 

GRAFICA 13 

MIOCl~RDIOPATIA 3 
60% 

,/¡/;~:: :•:<:>::::: )) 
~!!¡'/ 1/¡ \. ">: :· .>º j \ ' '1 / '\. . . . • 

1 /J,,.l~!Ll/i\·-_;,./._..< .. _ AZONSANO 1 JJ_1 lj I)' '!.i.L'¡·- __ / COR --......... ___ =r- - _l.---· 

CARDIOPATIA CONG 1 
20% 

20% 

1983-1992, HIM 



ril 
1 ffi 

1 

l~ 



o a: 
(
{
)
o

 
-

f--
(f) ~

 
o
~
 

1
-

o 
(
{
)
 

U
J 

:s " 8:: ;:2 O
<

f.' 
o 

cj 
C

0 
;:-5 CL 

0
0
~
 

-1
 r:c l 

-
o

(!) 
o 

9= 

(
/
)
 ~ 

1 
w

o
 

z
~
 f--

0
) 

w
 

.,.,¡ 

..J
 

<
( 

,o
 

:¡:~ 
u: 

q 
o z 



La mayoria de los pacientes ( eox ) se intervino 

quirúrgic:amente antes de los tres meses de edad.El paciente 

que se operó más tardiamente tenia 8 meses de edad. (gráfica 

ltló) 

La indicación de la e irug la en todos los pacientes fu·· e 1 

fracaso del tratamiento m .. dico,aunque en 1 caso e:dstia la 

sospecha de una tumorac:ion en el páncreas,Lo cual se 

descartó dL•rante el acto quirürgic:o.El lOOY. de los pacientes 

tenia el páncreas macroscópicamente normal. 

La gráfica 17 revela el tiempo que transcurrió entre el 

diagnóstico y la cirug1a.60Y. se operaron antes de 4 semanas 

y 40X des pu .. s de mes de hecho el diagnóstico;en un 

paciente transcurrieron 7 meses. 

En rcl.:=cil!ri ;. la t""cnic:a anest .. sica empleadaCGráfic:a 18) se 

utilizó anestesia general en el BOX de los casos y regional 

en el 20*/. .No e>:istieÍ"ón complicaciones relacionadas con la 

anestesia. 

En todos los pacientes la resección se extendió a la 

derecha de los vasos mesen t"' rices super lores y tu·· 

catalogadaCsubjetivamente> como del 90X en bOY. de los 

casos.La resección miníma fu·· de 85:'. en 1 pacienteCGráfic:a 

19). 

El. porcentaje de reoperacíón fu·· del COY. el paciente> y la 

indicación en este caso fue hipoglicemia severa persistente 

en el postoperatorio. No se reportan complicaciones en 

relación a la cirugía. 
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NESIDIOBLASTCJSIS 
GRADO DE PANCREATECTOMIA 

GRAFICA 19 
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El tipo histologico predominante fLle difuso en el 100~~ 

de los casos. 

El seguimiento de nuestros pacientes tG1-~'dica 20) es 

completo en el 60Y. de los casos.un paciente <20!'.) se perdió 

(no asistió a cont1-ol en la consulta externa) y Ltn paciente 

(20Y.> falleció .. 

De los pacientes en los que se tiene seguimiento 

completo paciente presentado hipo<;;licemic:a 

recurrente ~ninguno ha amer i tacto tratamiento m··ct ico adyuvante 

por hipoglicemia y en ningún paciente e~isten datos de 

insuficiencia pancrea. tic a endocrina (Diabetes> 

e::ócrina(falla de crecimiento o esteatorrea) .. 

DISSL1SION; 

6 

Se ciesconr:>ce con e>:actitud la incidencia global de 

Nesidioblastosis(4,10,B7>.Se sabe que el 50% de los 

pacientes ped iátr ices con hipog licemia persisitente poseen 

hiperinsulinismo;sobre todo los menores 

edad ( 10 l. 

de año de 

Nuestra serie es breve (5 pacientes en 10 años). Esto nos 

proporciona una incidencia de 0.5 casos por año;rec:ordemos 

que nuestra institución no cuenta con maternidad y a ello 

quizá se agrega el desconocimiento de la patologia o poca 

sospecha diagnóstica,los que pudieran ser factores que 

influyan sobre la baja incidencia. 

En nuestra ~erie existió predominio del se;;o masculino con 

60% de los casos(gráfica l>.En la literatura e::isten datos 

confusos al respecto (33 ,24 ,27 >;pero en t'"rminos genera les no 

P.:íg ina - ..,~ 



NES!DIOBLASTOSIS 
TIPO DE SEGUIMIENTO 

GRAFICA20 
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se reporta una marcada predilección por algún seno en 

particular. 

Algunos autores reportan la e>:istencia de factor 

hereditarioC21~27>,en esta serie esto no se documentó. 

En rela~ión a algunos datos perinat~les de nuestros 

pacientesCgr~ficas 4 .. 5.6>,creemos importante mencionar que 

no se observó relación con el número de gest~ción ni con la 

edad materna • 

LLama la atención la incidencia tan elevada de Asfixia 

Neonatal Severa de 60'l.,lo cual muy impar tan te ya que 

guarda relacion directa con el pronóstico neurológico.Lo 

anterior parece estar relacionado con la presencia de 

Hacrosomia en lOOX de nuestros pacientes y seguramente una 

inadecuC'da valoración obst .. trica,ya que de los 3 pacientes 

con Asfi::ia severa,2 fueron recibidos via vaginal y ambos 

fueron partos distósicos<retencion de hombros) y los 2 

affieritarón maniobras de reanimación. 

En cuanto a la edad de inicio de la sintomatologia;sabemos 

que esta. una patología que predomina en pacientes menores 

de l año de edad y sobre todo enrecien nacidos(3>,aunque ha 

sido reportada esporádicamente en pacientes adultos(2). Es 

lo habitual que se manifieste inicialmente durante la etapa 

neonatal y ello guarda relación con el grado de afectación 

de la glándula .Es.to significa que 

afectación difusa la enfermedad se 

pacientes 

manifiesta 

c:on 

mas 

tempranamente (3 ,27 .33 >.En nuestra serie el ·lOOY. de los 

pacientes inició la sintomatologia e tapa de rec ien 



1 
j -, 

nacido<grafica 4> y la mayoría de ellos(80%) inclusive antes 

de las 72 horas de edad.Asi mismo esto guardó relacion 

seguramente con el hecho de que el 100~ de los casos se 

presentó con el patrón histológico de afectación difusa. 

Con respecto a este hecho en la literatura consultada 

tambien e>:isten datos no uniformes;para el caso Labrunet34> 

reporta que solo el 25% de sus pacientes se presentó con la 

forma de inicio precoz o severa,sin embargo para el caso 

Landau<27> reporta que un 90Y. de sus pacientes debuta 

tempranamente. 

Habitualmente el sin toma inicial son las 

convulsiones; las cuales se refieren como de tipo tónico 

clónico generalizado(3) ,este dato fu.. observado en el 100% 

de nuestros pacientes<grafica 5l;los otros sintomas que se 

mencionan guardan relación directa con la hipoglicemia y son 

de tipo inespecifico<B>. 

Es importante mencionar que en 60% de nuestros pacientes ló 

que se inició como letargia e hipotermia evoluciono a apnea 

y bradicardia,ello condicionó paro cardiorespiratorio 

caracter istit::amen te en etapa neonatal en estos 3 

pacientes.Es por esta razon que ante cualquier evento de 

hipoglicemia sobre todo en el periodo neOnatal temprano en 

que el r.n. es mas lábil a estas condiciones,el pediatra 

debe de actuar rapidamente y controlar a toda costa la 

hipoglicemia,hipotermia y estar listo hasta para 

proporciona.- inclusive soporte ventilatorio de ser 

necesario .. 
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Como mencionamos anteriormante nuestro hospital es un centro 

pediatrico de referencia y no cuenta con maternidad,todos 

nuestros pacient~s fuerón admitidos en etapa neonatal.el 60% 

antes de los 14 dias de vidaCgráf ica 6> 

Existen otros datos que deben de tenerse en cuenta durante 

se realiza la exploración fisica de estos niños,como son la 

presencia de macrosomia y hepatomegalia. 

Muchos autores<3,4,27,33) los reconocen de una forma 

constante. En nuestra serie pudimos observarlos en 100 y 60X 

respectivamenteCgrafica ?>. 

Harris(ll> ha referido la asociación de Nesidioblastosis con 

Miocardiop~tia de tipo hipertrófico:la etiología al parecer 

es secundaria al hiperinsulin.ismo,aunque tambien ae ha 

reportado como un efecto deletereo del uso crónico del 

OiasóxidoC3?> para el control de las crisis de hipoglicemia. 

En la gráfica 13 podemos observar como solo el 20% de 

nuestros pacientes pudo catalogarse como sano desde el punto 

de vista cardiovAscular,el hallazgo de una P.C.A.<autopsia) 

en otro 20Y. y 60Y. de nuestros pacientes con evidencia 

clinicaCsoplo> y electrocardiografica<bloqueo,hipertrofia de 

ventriculo izquierdo,etc. > de Miocardiopatia hipertrófica ,en 

un paciente<al ónice que se le reali=ó> se corroboro por 

ecocardiografia. 

Otra característica de esta Miocarc.Jiopatia es su caracter 

reversible una ve:: controlada la hiperinsulinemia. 

En nuestros pacientes el hallazgo de esta probable 

Miocardiopa.tia es retrospectivo y no intencionado,por ello 
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durante el seguimiento solo se refiere haber desaparecido el 

soplo,pero no se realizó un adecuado saouimiento 

cardiológico completo. 

Al mismo tiempo pudimos observar que el Diasóxido se 

utilizó en tres pacientes<2 de ellos presentaban soplo desde 

el ingreso> ,pero unicamente se utilizó m.lximo una semana; 

asi que esto parece estar a favor de una probable etiolooia 

secundaria al Hiperinsulinismo de la Miocardiopatia. 

El pronóstico neurolOgico de los p·acientes c:on 

Nesidioblastosis es per se precario,durante mucho tiempo se 

reconoció que al menos el 50X de estos enfermos tenían 

afectadas severamente sus funciones neurológicas(36).En 

nuestra Serie,la situación se complica aún más al acumularse 

durante su evolución otros eventos que poseen un efecto 

sin .. rgico en la capacidad de producir y perpetuar el d•ño 

neurológico(grafica 9>, así observamos que el cuadro 

convulsivo fue grave en 100% de los casos,el 60Y. presento 

asfixia severa y paro cardiorespiratorio y ademas el 40% 

desarrolló Mehingitis,lo que quizá estuvo condicionado por 

la prolongada estancia hospitalaria, uso de cateteres y usa 

de esteroides con la inmunosupresión subsecuente. 

Se mene ionan muchos m·· todos diagnósticos en relación a 

Nesidioblastosis(3,8~27,33>,sin embargo la mayoría de les 

autores coinciden en el 

diagnóstico es· superior 

hecho de que ning~n m··todo 

la relación alterada de 

INSULINEMIA/GLICEMIA de muestras tomadas simultáneamente y 

de preferencia;tomadas durante un evento de hipoglice~ia(33) 
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'El diagnóstico es segu1-o si el indice es superior a 0.4 en 4' 

determinaciones por separado <33 ,34). 

En la gráficas 9 y 10,podemos ver' como en estos pacientes 

no se c::umplió con este c::riterio;ya que en 3 pac:ientes se 

efectuó en 3 ocasiones y en los 2 restantes solo se realizó 

en 2 ocasiones.Del total(global) de 13 determinaciones de la 

relacion insulina/ glicemia;el resultado fue superior a 0.4 

en el 6E'l. de los casosCgráfica 11>. 

Es importante apuntar que en 90'l. de las determinaciones 

e>:istió un valor de insulina superior al limite mayor d~ 10 

microunidades en presencia de glicemias bajas o 

relativamente bajas. Este es un dato importante a tener en 

cuenta,ya que algunos autoresC3,4,5> lo reconoc~n como un 

dato diagnóstico seguro,sobre 

donde la toma de muestras 

todo en aquellos lugares en 

simultáneas en un evento 

hipcglic:: .. mico se dificulta por aspee tos ajenos la 

conveniencia del paciente(horario del laboratorio, etc.> 

Una de las características más importantes de la 

hipoglicemia que presentan los pacientes con 

Nesidioblastosis,es la ausencia de cetónas en sangreC5,8>,la 

insulina bloqL•ea la producción de esta fuente alternativa de 

energia. Es por esta razon que dentro de los examenes de 

laboratorio útiles en el diagnóstico de e~ta patologia,es 

impar tan te verificar el 

sangre, sobre todo el 

nivel 

valor 

de cuerpos 

del ácido 

ce tón ices en 

beta hidro xi 

bL\tir Leo.Una forma indirecta de hacer esta apreciación e~ 

corroborando la ausencia de cetonas en orina. Así mismo 



tambieri es de utilidad la detei-minación del ~·alor de. 

soma tosta tina ,recordemos que una de las ca rae: ter isticas de 

la enfermedad es la inversión de la 1-elac ion 

INSULINA/50MATOSTATINA<35). 

En esta serie el caracter no cetósic:o de la hipoglic:emia no 

se confirmó en ninguno de los c:asos~unic:amente de form.:. 

indirecta mediante cetonuriaCnegativa en lOOX de los 

pacientes)(grafica 9>.En esta misma gráfica podemos ver como 

otro auxiliar diagnóstico es la determinacion del 

p .. ptido "c"(33) ,la cual se realizó en 40XC2 casos) y que no 

tuvo ninguna utilidad en esclarecer el diagnóstico. 

En las diferentes publicaciones revisadasC3,4,27> se 

co.T1en ta la poca u ti lid ad que tienen en e 1 diagnóstico de 

enff~.-medad ,estudios más sofisticados 

cc•m:i:ultrasonid.:i.tomografia axial computada y resonancia 

magn .. tic a nuclear .Lo anterior se confirmó en nuestra 

serie(grafica 12>,ya que ninguno de estos estudios fu·· de 

ayuda,antes bien llama la atención que el mas·preciso de los 

tres (resonancia magn ·· t ica) so lo se efectuó en un paciente y 

proporcionó un resultado falso positivo de tumoración 

pancreática,lo que se descartó durante la operación. 

Schiller y Landau(27) han populariza~o un esquema de 

manejo m··dica escalonado y práctico,además de que con dicho 

esquems es mas fac.il utilizar el termino "fracaso del manejo 

m""dico",puesto que si las hipoglic:emias no se controlan en 

plazo de 5 a 7 dias,el paciente se opera. 
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En las últimas revisiones existe una tendencia cada dia más 

clara a no utilizar esteroides en estos pacientes. 

En cambio si se utilizan de entrada una de los dos 

medicamentos de mayor ··xi to COiasóxido y Ocreotide) 

(~7,33,34,40).Siguiendo esta ruta terapeútica y de no 

obtener control de las crisis de hipoglicemia se utiliza 

Glucagon como paso previo a la cirugía. 

En nuestros pacientes el manejo m··dico empleado fu .. 

similar<grafica 14).En todos los casos se utili=ó dieta 

hipercalórica en un 

calorias/dia,perfusión 

rango 

de 

mi!i'Jramos/kg/min,asi mismo en 

u ti::~'3.,-ón es teroides; iniciando 

10IT',g/kg/c1ia)para luego cambiar 

por vía oral. 

de alrededor 

glucosa entre 

de 120 

B-16 

lOOX de los pacientes se 

con hidrocor tisana iv. C5-

prednisona(l-2mg/kg/dia> 

El Diasó):ido se utilizó en 60% de nuestros enfermos pero por 

un periodo no mayor de 1 semana,esto debido a que no existe 

en el país la presentación via oralCque es la idonea>,por 

ello tuvo que utilizarse por via iv. <en bolo o en infusión 

continua>.Esto conlleva mucho riesgo sobre todo hipotensión 

arterial,lo que afortunadamente no se documento en estos 

casos. 

Es válido mencionar que se utilizaron asteroides en lOOY. de 

los pacientes y que el 40Y. de ellos desarrollo Meningitis 

durante su evolución.Esto podria estar en relacion a 

inmunosupresión secundaria(gráf ica B,14) 
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En t ·rmin::1s generales en nuestra serie el fracaso del 

tratamiento m .. dico fue la regla en lOOX de los casos.Y en la 

gráfica 18 vemos como en ~olo el 20Y.<lpaciente) se cumplía 

Rl criterio de cirugia si las hipoglicemias no se controlan 

en pla;::o de 1 semana de manejo m""dico.En el bOX de ellos se 

espero alrededor de mes para someterlos a cirugía e 

inclusive en un paciente se d~moró la cirugía durante ?mesas 

<despues de hecho ~l diagnóstico) a pesar de persistir con 

convulsiones recurrentes; este paciente como veremos en. el 

seguimiento se encuentra en estado neurovegetatiyo. 

En la yráfica 15 se consigna el estado neurolOqico de 

lo~ pacientes al momento de la cirugia,asi podemos observar 

que el 6ú'l. de estos niños llego a cirugia con algún grado de 

daño neurológico.De el 40~ que tenían un estado neurológico 

adecuado al mOMento de la operación es importante apuntar 

oue de estos das. pacientes;l falleció en el postoperatorio 

mE!diato (36 horas> y el otro se encuentra relativamente bien 

desde el punto de vista neurológico. 

Existen autores<3,5,I0,17l que consideían que una vez 

hecho el diagnóstico de Nesidioblastosis,la alternativa 

quirúrgica es · inevitable,aunque hay qu~ t!:'ner en 

c.ons id"=!rac ion ·a lguncs reportes aislados (37) de resolución de 

los sintomas luego de tratamiento m .. dico prolongado sobre 

toe.lo utili;:ando Diasó>:ido y que quiza cor1-espondan a formas 

:ie.,,es con pi: .. t·-~n histológico focal<27) 



L~ desición d~ realizar resecciones pancre~ticas més 

agresivas ,sfl fund~men t-':'1 en ti;lsas e lev,Jdas de rJ:10Pe1-a;: J.ón 'I 

fle tratamientn m··dico asociado en eJ postoperatorio( 12> 

Un aspecto importante es r>l ca1·acter subJetivo Q'I~ tJ.enen 

todas las descripciones 11uin.'.1rg 1cas fOt'.1Y. ,ASY. ,Q(I~~ ,etc) .ya que 

para tener una valoración m.1s objetiva del grado de 

resecr:: ión pancreática SE!r ia nec1?sar iu tener el peso inicia 1 

de la glandula y el Pe!:io del remanentt:> dejado in situ 

desoues de la cirugia. 

En la grii f ica 18, podemo<::. observar que se administró 

ünestesia gener"l en el SOY. de lo~ casas y en el 20X se 

<?t/m.!nú;;trú an.:=>~~tesja de tipo regi.onal mediante bloqueo 

µci··Icw-~l ·:~l•rf<Jl 411ingund de las dos t .. cnicas se asoció a 

C\Jmf: l \.r.~c. J.on~c; de .impor· tanc i", 

En todos nuestrt"J'3 pñcientes la resección de la glc1ndula se 

continuo a Ja derecho1 de los vasos mesen t··r.icos superiores 

Cver f igur.:\ 2 >. Al 6•)Y. de e J tos se les real i~ó resección del 

90X <gr~fic:a lQ), en uno de estos· pacientt""s la hipogl.icemia 

recurrio S~\.eramente en el nos topera torio. ame1- i tanda 

reoperarse Cpancreatectomia total>. ou..eantc esta segunda 

cirugid .,o se encontró g1·an regeno:ración del remanente ni 

tampoco tejido o~n~re~tico ectópico. Lo anterior nos 

proporcione\ L•na tasa de reoperac ión de 21'.\V.. lo cua 1 es 

similar a 1.:J reporte.do en o .... ras series<5.6~20). 

El ll'OY. de los pacientes tenian el PA.ncreas 

macroscopicamente normal. 



La presencia de complicaciones durante la cirugia fu" 

nula, tampoco observamos en el pos topera torio ninguna de las 

comunmente descritas<5,6> como:fiebre,atelectasia.ileo o 

ºinfección de la herida.En relación a las complicacione• 

m··dicas,se produjo hiperglicemia en el transoperatorio ~n 

60% de los casos,lo cual se controlo con solo disminuir la 

perfusión de glucosa y ninguno de ellos nececito insulina.En 

e 1 pos topera ter io inmediato l de es tos 3 pacientes con tinu6 

presentando hiperg licemias frecuentes por lo que sv inició 

insulina cristalina,continuó presentando cuadros altern~ntes 

de hipo e hiperglicemia y a las 36 horas de la cirugía 

falleció a consecuencia de un paro cardiorespira ter io 

durante un episodio de hipoglicemia luego de la 

admin is trae ión de insulina rApida (única defunción de la 

serie>. 

Es importante recordar que lo usual es que estos pacientes 

durante y unos dias despues de la cirugia presenten 

hiperglicemia(es lo esperado>,la conducta en estos casos 

debe de ser expectante hasta donde se pueda, ya que es 

preferible que el paciente tenga hiper y no hipoglicemia.La 

insulina debe de usarse solo en aquellos pacientes que 

presentan. complicaciones importantes que d!?rivcs.n de· la 

hiperglicemia,sobre todo diuresis osmótica con 

deshidra~ación y datos de edema cerebral. 

Se mencioTia una incidencia ~imilar para las formas 

histológicas difusa y focal C 14 ,27,;31 >. 
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Nosotros pudi•os observar un predominio de 100% del patrón 

difuso,el cual se reconoce como mas agresivo y ne inicio mas 

te•prano en relación a la sintomatologia,por ende de peor 

pronóstico si se retrasa la cirugia 

Se recomienda realizar pruebas de inmune histoqulmica 

<inmunoperoxidasa> para detectar insulina en cultivo de 

c·· 1u1as pancreáticas cuando hay dudas diagnosticas< 14 >.En 

esta serie no hubo necesidad de realizar ninguna de estas 

pruebas. 

En relación al seguímiento,en la gráfica E:O vemos como 

es completo en el 60Y. de nuestros pacie~tes en promedio 

durante 4 años.en 20%Cl paciente) es incompleto ya que el 

paciente no se presentó a sus citas a la consulta externa y 

desconoceflK>s su evolucíón.V en el 20% restante corresponde a 

la única defunción de la serieC36 horas de postoperado).La 

cual ya fu- contentada. 

De los pacientes en quienes tenemos seguimiento 

cOA1pletoC3 pacientes> ,se detecta ·morbilidad en el lOOY. de 

ellos,existe evidencia de retardo psicomotor leve en 

pacienteC33X> y de tipo severo en el 66% restanteC2 

pacientes>,estos dos pacientes ya llegarón con evidencia de 

daño neurológico a la cirugía 

Si valora.as los resultados de la cirugía en relación 

al control de la hipoglicemia;vemos que fue exitosa en SOY. 

de los casos.En el paciente que se le reáliz6 en una segunda 

intervención quirorgica Pancreatectomia total se mantiene en 

control con inSulina y enzimas pancreáticas de por vida. 



En los pacientes con seguimiento completo no se ha detectado 

hasta ahora Insuficiencia Pancreática Endócrina ni ENócrina. 

ninguno de ellos ha presentado hipoglicemia r~currente ni 

tampoco necesidad de tratamiento m""dico adyuvante 

La mortalidad en esta serie correspondió al eo~~, la 

cual es similar a lo reportada recientemente en la -

literatura<3,4,5).A este paciente se le reali;:ó estudio post 

morten, el cual reveló como causa de muerte un choque 

mixto Cseptico y cardiog-nico).Habia evidencia en el 

remanente pancreático de Nesidioblastosis tipo difusa y un 

pequeño hematoma en el lecho pancreático,es .decir que la 

causa de la muerte 

procedimiento quirürgico. 

CONCLUSIONES: 

no estuvo relacionada con .. 1 

1-La incidencia de Nesidioblastosis en nuestro hospital es 

inferior a lo reportado en otras series, y corresponde a 0.5 

casos por año 

2-En nuestro medio la Nesidioblastosis se ma11ifiesta c:omo -

una enfe.-medad que se presenta en etapa neonatal 

temprana<antes de los 7 dias de vida) 

3-Todos los pacientes son macrosómicos~por ello el riesgo de 

presentar trauma obst-trico y complicacione~ afines es alto. 

4-El cuadro clínico caracteristico son convulsiones tónico 

clónicas generalizadas asociadas a hipoglicemia persistente. 

5-La presencia de Hepatomegalia y Soplo cardiaco guarda 

intima relación con enta enfermedad. 
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6-Existe una asociación importante entre Nesidioblastosis y 

Niocardiopatia Hipertróf ica,por ello en todos los pacientes 

debe de realizarse una valoración cardiológica completa pre 

y postoperatoria. 

7-El diagnostico es inequivoco en presencia de una relación 

alterada de INSULINEMIA/GLICEMIA o valores de Insulina 

s-rica mayores de 10 Microunidades/ml. 

B-~Para llegar al diagnostico de Nesidioblastosis no son 

necesarios varios examenes de laboratorio y estudios de 

gabinete que frecuentementese solicitan entre 

el los :Det12rminación de Peptido"c" ,Ul trdsonido Abdominal, TAC 

de abdomen y Resonancia Magn·· tica Nuclear.No son 

imprescindibles y no son justificación para demorar la 

cirugía. 

9-La Nes.idioblastosis en nuestro medio es una entidad grave 

que no respondé a medida~ farmacológicas,por ello una vez 

f"lecho el diagnóstico,el manejo debe de ser quirll.rgico a la 

brevedad posible. 

10-En el manejo integral de todo paciente en que se sospecha 

Nesidioblastosis,deben de involucrarse tempranamente al 

Endocrinologo y al Cirujano 

11-La pancreatectomia de 90Y. de extensión es el 

procedimiento de el~cción en pacientes con esta enfermedad, 

y.en nuestras manos resultó ser una cirugia segura y que 

carece de complicaciones importantes~ 

12-Es habitual que en el periodo inmediato despues de la 

cirugia,estos pacientes se presenten con hiperglicemia;su 
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manejo debe de ser cauteloso,ya que es preferible o mAs 

facil manejar un paciente con hiper que con hipoglicemia,y 

el uso de insulina debe de reservarse para aquellos casos en 

que la hiperglicernia sea e:~trema y ponga en peligro la vida 

de 1 paciente. 

13-La morbimortalidad asociada con esta patologia en nuestro 

media es por demás significativa y muy superior a la 

reportada por otras centras. 

14-No existe riesgo de insuficiencia Pancreática Exócrina ni 

Endóc1ina a corto ni mediano plazo en los pacientes 

sometidos a Pancreatectomia de 90% por Nesidioblastosis. 

15-Es necesario insistir en el diagnóstico temprano y el 

tratamiento oportuno de la enfermedad, ya c¡ue en nuestro 

estudio la mayoría de los pacientes lleg~rón al acto 

quirúrgico con daño neurológico severo ocasionado por la 

hipoglicemia de duración prolongada manejñda medicamente en 

forma infructuosa.por mayor tiempo del necesario. 
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