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OBJECTIVO

• Rever as anomalias anatómicas• Rever as anomalias anatómicas, 
congénitas e do desenvolvimento do 
â ipâncreas mais comuns



R ti t d dé i d
Embriologia

Revestimento endodérmico do
duodeno

• Botão dorsal (28 dias)Botão dorsal (28 dias)
• Botão ventral (30-35 dias) junto à via biliar

Di 37 t ã (h á i )• Dia 37 rotação (horária)
• Fusão entre eles (ventral em localização posterior 

e inferior)
• Ventral: processo uncinado e parte da cabeçap p ç



Embriologia

• Dorsal: restante órgãoDorsal: restante órgão
• Anastomose entre os sistemas ductais 

(Wi )(Wirsung)
• Ducto proximal do P.dorsal: involui ou forma p

o ducto acessório (Santorini)

Espaço para-renal anterior do retroperitoneu



Pâncreas NORMAL
• Cresce significativamente no 1.º ano (menor na 

infância e adolescência)infância e adolescência)

• Porção cefálica + proeminente na criança• Porção cefálica + proeminente na criança



Achados imagiológicos

• US: hipoecogénico até hiperecogénico (com a idade)US: hipoecogénico até hiperecogénico (com a idade)

• TC: homogéneo com densidade de T.molesg
Iso ou ligeiramente hipodenso em
relação ao fígado

• Distrofia lipomatosa de grau variável
Anormal na criança



Achados imagiológicos

• RM: Relativamente iso-intenso com o fígado 
ê i d d T1 T2nas sequências ponderadas em T1 e T2

• Variação ligeira de sinal de acordo com a 
idade



ANOMALIAS congénitasANOMALIAS congénitas
1. Variantes anatómicas
• 60% configuração bífida (Wirsung = Santorini –

tamanho igual)tamanho igual)

30% Santorini rudimentar• 30% Santorini rudimentar

1% S t i i d i t• 1% Santorini dominante

C lib Wi 1 65 0 45 (li i t• Calibre Wirsung 1,65+-0,45mm (ligeiro aumento 
com a idade)



ANOMALIAS congénitasANOMALIAS congénitas
1. Variantes anatómicas
• Santorini persistente em forma de S invertido 

que se liga a um ramo lateral do Wirsungque se liga a um ramo lateral do Wirsung
(Ansa pancreatica)

• Aumento da incidência de pancreatite



ANOMALIAS congénitasANOMALIAS congénitas
1. Variantes anatómicas
• Dilatações quísticas da porção terminal do 

Wirsung e do Santorini (Wirsungocelo eWirsung e do Santorini (Wirsungocelo e 
Santorinicelo)



ANOMALIAS CONGÉNITASANOMALIAS CONGÉNITAS
2. Anomalias do desenvolvimento

I. Pâncreas Divisum

• Variante anatómica + comum (5 a 10% da população)
• Variante da fusão dos sistemas ductais com ausência de• Variante da fusão dos sistemas ductais com ausência de 

fusão ou fusão incompleta entre a porção dorsal e ventral 
e persistência de uma drena dupla.

• Maior parte da glândula: Papila minor (Santorini)
• Porção cefálica e processo uncinado: Papila major 

(Wirsung)



2. Anomalias do desenvolvimento
I Pâncreas Divisum

• Aumento da incidência de pancreatite (estenose

I. Pâncreas Divisum

• Aumento da incidência de pancreatite (estenose 
funcional)

• Detectável em TC, difícil em USetectá e e C, d c e US

• CPRM e CPRE (modalidade de escolha)( )



2. Anomalias do desenvolvimento
II Pâncreas Anular

• ? Etiologia ? (Hipertrofia dos botões dorsal e ventral? Aderência 

II. Pâncreas Anular

g (
anormal dos botões antes da rotação?)

• 50% apresentação neo natal (obstrução completa ou• 50% apresentação neo-natal (obstrução completa ou 
incompleta) US, Radiografia: dupla bolha

• Ddx: atrésia duodenal, volvo intestino médio

70% i ã t li é it• 70%: associação com outras anomalias congénitas
40% atrésia duodenal; 16% Síndroma de Down
9% Fístula esófago-traqueal9% Fístula esófago-traqueal,
7% Anomalias cardíacas congénitas



II Pâncreas Anular
2. Anomalias do desenvolvimento

II. Pâncreas Anular

• Idade adulta:

Acidental em TC
Sintomas inespecíficosp
Aumento da incidência de P.Aguda e Crónica

Ddx: Causas de espessamento da parede duodenal

RM e CPRM: avaliação da anatomia ductal



II Pâncreas Anular
2. Anomalias do desenvolvimento

II. Pâncreas Anular



2. Anomalias do desenvolvimento
III Agenesia / Hipoplasia do botão dorsalIII. Agenesia / Hipoplasia do botão dorsal

= Pâncreas curto/pequeno

A h d i l dAchado isolado
Associado a Síndroma de Polisplenia

P.Cefálica arredondada junto ao duodeno e ausência 
do colo, corpo e cauda

Aumento da incidência de Diabetes mellitus
HIPOPLASIA: Tamanho do corpo é variável; 

habitualmente presentes: papila minor ehabitualmente presentes: papila minor e 
remanescente do Santorini



2. Anomalias do desenvolvimento
III Agenesia / Hipoplasia do botão dorsalIII. Agenesia / Hipoplasia do botão dorsal



IV Tecido pancreático ectópico
2. Anomalias do desenvolvimento

1 13% á i é i

IV. Tecido pancreático ectópico

1 a 13% em várias séries

70% no estômago duodeno e jejuno70% no estômago, duodeno e jejuno
Outras: íleon, fígado, baço, v.biliar, mesentério
Localização: submucosa (73%)Localização: submucosa (73%)
Assintomático
Efeito de massa ou pancreatite (aguda, degenerescênciaEfeito de massa ou pancreatite (aguda, degenerescência 

quística ou malignização)



IV Tecido pancreático ectópico
2. Anomalias do desenvolvimento

IV. Tecido pancreático ectópico



ANOMALIAS CONGÉNITASANOMALIAS CONGÉNITAS
3. Sínd. Beckwith-Wiedemann (BWS)

Tríade clássica:
Onfalocelo

( )

Onfalocelo
Macroglossia
Gigantismo

Vários graus de organomegálias
Fígado, rins, pancreas e supra-renaisFígado, rins, pancreas e supra renais

> Risco de tumores malignos abdominais:
Wilms, pancreatoblastoma

Prognóstico a curto prazo relacionado com a hipoglicémia 
neonatal e a macroglossia



ANOMALIAS CONGÉNITASANOMALIAS CONGÉNITAS
4.1 Quistos pancreáticos
Quisto solitário do pâncreas

p

 Muito raros; sexo feminino
 Massa palpável assintomática
 Sintomas compressivos (dor epigástrica, vómitos)
 Corpo e cauda do pâncreas
 Unilocular e de parede fina; até 5cm em diâmetro

US é i TC l d d US: anecogénico; TC: sem realce da parede
 Associação com outras anomalias congénitas:
 (malf anorectais polidactilia rins poliquísticos ) (malf.anorectais, polidactilia, rins poliquísticos,...)



ANOMALIAS CONGÉNITASANOMALIAS CONGÉNITAS
4.2 Doença sistémica poliquística
Von Hippel-Lindau (autossómica D)

ç p q

 Lesões do SNC
Angiomas retina; hemangioblastomas

 Lesões Pâncreas
Quistos pancreáticos (70% dos doentes); único ou 
múltiplos; calcificações periféricas; 1.ª manifestação 
d dda doença

 Outro quistos (rins, fígado, baço, mesentério...)
Ad i i él i Adenomas renais; carcinoma céls.renais



ANOMALIAS CONGÉNITASANOMALIAS CONGÉNITAS
4.2 Doença sistémica poliquística
Von Hippel-Lindau

ç p q



ANOMALIAS CONGÉNITASANOMALIAS CONGÉNITAS
4.2 Doença sistémica poliquística
Doença Poliquística AD

ç p q

Quistos renais
Fígado, baço, supra-renais
Quistos pâncreas (em 10% dos casos)Quistos pâncreas (em 10% dos casos)

- em menor n.º que nos outros órgãos



ANOMALIAS CONGÉNITASANOMALIAS CONGÉNITAS
5. Doença sistémica - Insuficiência
Fibrose Quística (autossómica R)

ç

 Criança: causa + comum de insuf.exócrina
Alterações pulmonares Alterações pulmonares

Obstrução ductal secreções mucóides ectasia Obstrução ductal, secreções mucóides, ectasia 
acinas e atrofia glandular

 Parênquima substituído por fibrose e gordura Parênquima substituído por fibrose e gordura
 Calcificações pancreáticas
 Quistos pancreáticos Quistos pancreáticos



ANOMALIAS CONGÉNITASANOMALIAS CONGÉNITAS
5. Doença sistémica - Insuficiência
Fibrose Quística

ç



ANOMALIAS CONGÉNITASANOMALIAS CONGÉNITAS
5. Doença sistémica - Insuficiência

Sínd. Shwachman-Diamond

ç

 Criança: 2.ª causa + comum de insuf.exócrina
 Anomalias hematopoiese (neutropenia intermitente)
 Anomalias MSK (displasia metafisária)

Clí i di i b i t t Clínica: diarreia, baixa estatura

 Imagiologia: Infiltração adiposa do pâncreas Imagiologia: Infiltração adiposa do pâncreas



LIPOMATOSE PANCREÁTICA (outras)LIPOMATOSE PANCREÁTICA (outras)

 Sínd. Johanson-Blizzard
(aplasia asas do nariz, surdez, hipotiroidismo,
dwarfismo e mal absorção)

 Pancreatite crónica
 Terapêutica com corticosteróides
 Sínd. Cushing

Ob id d Obesidade
 Hemocromatose
 Obstrução do ducto principal Obstrução do ducto principal
 Diabetes
 Idade Idade



DISCUSSÃO


