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INTRODUCCION: Los glucagonomas son tumores neuroendocrinos (TNE) pancreaticos infrecuentes, usualmente
metastdsicos al diagndstico. Dentro de sus manifestaciones se encuentran caracteristicamente el eritema necrolitico
migratorio, la diabetes mellitus (DM) de rapida instalacidn y baja de peso. Presentamos este caso por la rareza del cuadro y
para mostrar su evolucién clinica con Sunitinib.

CASO CLINICO: Mujer de 41 afios con antecedente de pancreatectomia cérporocaudal por tumor pseudopapilar
del cuerpo del pancreas hace 8 afios, sin elementos de NEM1 ni antecedentes familiares de TNE. Consulté por
aparicién de lesiones pruriginosas cutaneas en regidn anogenital que migraron a codos, espalda, axilas, rodillas y
tobillos, asociado a baja de peso de 10 kg y polidipsia. Al examen fisico presentaba glositis, alopecia y multiples
placas costrosas con areas circinadas ubicadas en las regiones descritas, junto a otras erosionadas en regién
inguinal y genitales. La biopsia cutanea mostré dermatitis perivascular superficial psoriasiforme con pustulas
compatible con eritema necrolitico migratorio. El ®*Ga- DOTATATE PET/CT mostré mdltiples lesiones hepaticas
cuya biopsia confirmd un tumor neuroendocrino de pancreas bien diferenciado de grado intermedio, Ki-67 3%,
Cromogranina A 511.5ng/mL (VN<108). El resto del estudio mostré DM con Glucosa 146mg/dL (repetido), HbAlc
6.2%, Calcio 8.5mg/dL, Fosforo 3mg/dL, PTH 56pg/dL (15-65), Prolactina 19.3ng/mL. Niveles de glucagén no
disponibles. Se inicié Sunitinib 37,5 mg al dia via oral, evolucionando con resolucidn de las lesiones cutaneas,
mejoria de glicemia y respuesta parcial tumoral a los 3 meses de seguimiento. En relacion a la terapia desarrollo
neutropenia que requirié disminucién de dosis de farmaco.

DISCUSION: Cerca de 300 casos de glucagonoma han sido descritos en la literatura, en su mayoria metastasicos
al diagnéstico y con un primario solitario en pancreas distal. Caracteristicamente se presentan con un eritema
necrolitico migratorio atribuido a hiponutricidn y déficit de aminodcidos, baja de peso como resultado de la
accidén catabolica de glucagdn o GLP-1 e intolerancia a la glucosa o DM; ademds de tromboembolismo venoso,
sintomas neuropsiquiatricos y diarrea croénica. Siendo la mayoria esporadicos, se describe entre un 5-20%
asociados a neoplasia endocrina multiple (NEM-1). En los Ultimos anos han surgido nuevas alternativas
terapéuticas para el manejo de los TNE pancredticos como el Sunitinib, describiéndose buena respuesta
sintomatica, estructural y en sobrevida global. Nuestra paciente presentd elementos caracteristicos que guiaron
al diagnéstico de una glucagonoma con metastasis hepaticas probablemente esporadico, con buena respuesta
sintomatica y estructural a Sunitinib, que si persiste en el tiempo permitiria realizar un trasplante hepatico como
tratamiento curativo.
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