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Resumen

Los tumores seudopapilares solidos del pdancreas
representan del 1 al 2 % de las lesiones neoplasicas
del pancreas exocrino. Descritos por primera vez por
Frantz, han recibido multiples denominaciones hasta
su clasificacion actual por la Organizacion Mundial de
la Salud (OMS). Carecen de un cuadro clinico tipico y
frecuentemente se diagnostican de manera incidental
por estudios de imdgenes de seccion transversal, en
los que se reconocen caracteristicas clave para su
diagnostico, y se presentan especialmente en mujeres
Jjovenes y adolescentes. Actualmente, su tratamiento es
fundamentalmente quirurgico, prefiriendose técnicas
conservadoras, con excelentes resultados a largo plazo.

Se reporta el caso de una mujer joven con sintomas
abdominales inespecificos, a quien después de
tratamientos previos para otras posibles enfermedades, se
le practico una tomografia computarizada de abdomen en
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la cual se documento una lesion de caracteristicas tipicas
de este tipo de tumor, fue sometida a pancreatectomia
distal y esplenectomia laparoscopicas, con confirmacion
histologica de la neoplasia y sin necesidad de tratamiento
adicional posterior.

Introduccion

Los tumores seudopapilares sélidos del pancreas son
una entidad de aparicién infrecuente y representan tan
solo del 1 al 2 % de los tumores del pancreas exocrino,
aunque existe un aparente incremento en su incidencia
en los dltimos afios que, posiblemente, puede atribuirse
a técnicas de ayudas diagndsticas mejores y con mayor
resolucion 2.

La primera descripcion detallada fue hecha por
Frantz en 1959, quien report6 tres casos, y Hamoudi,
et al., describieron sus caracteristicas en la microscopia
electrénica, por lo cual fueron llamados tumores de
Frantz o tumores de Hamoudi. Antes de 1997, cuando
la Organizacién Mundial de la Salud (OMS) los incluy6
en la clasificacion de los tumores pancredticos con el
nombre de tumores seudopapilares sélidos del pancreas,
también eran llamados neoplasia sélida y quistica del
pancreas o neoplasia papilar y quistica del pancreas **.

Son lesiones neopldsicas con un bajo potencial
maligno y metastisico, segin los reportes de casos y
pequeiias series de revisiones retrospectivas disponibles
en la literatura mundial >*.

La evidencia actual sugiere que la cirugia (abierta o
laparoscopica) con preservacion de la mayor cantidad de
tejido pancredtico, es la mejor alternativa de tratamiento
oncoldgico con supervivencia a largo plazo libre de en-
fermedad ? y con resultados discordantes en los reportes
sobre los tratamientos adyuvantes y neoadyuvantes >,
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Descripcion del caso

Se trata de una mujer de 21 afios de edad procedente
del area urbana de Manizales, Caldas, fumadora desde
los 13 afios de edad, que fue remitida al hospital por
presentar un cuadro clinico de dolor lumbar irradiado
al abdomen, de mes y medio de evolucién, y que habia
recibido manejo hospitalario en otra institucién por una
‘infeccién urinaria’; por persistencia del dolor abdominal
de caracteristicas mal definidas, se hizo ecografia de
abdomen con hallazgos de colecistitis acalculosa, por lo
cual le practicaron una colecistectomia laparoscopica,
sin resolucion del dolor.

Le solicitaron una tomografifa computarizada (TC) de
abdomen con contraste, en la que reportaron una lesién
del pancreas distal, con caracteristicas de masa sélida
seudopapilar, de 43 x 36 mm, en contacto con el 30 %
de la circunferencia de la vena esplénica, sin demostrarse
invasion; no habia signos de compromiso ganglionar ni
de metdstasis hepaticas. Fue remitida, entonces, al SES
Hospital de Caldas (Manizales)

El antigeno carcinoembrionario (ACE) fue menor de
0,852 ng/ml (valor de referencia para fumadores de 20 a
69 anos: mayor de 5,5 ng/ml) y los antigenos CA 19-9
fueron de 3 Ul/ml (valor de referencia de 0 a 39 Ul/ml).

La paciente se encontraba en buenas condiciones
generales, sin masas palpables y con las cicatrices de
la colecistectomia laparoscopica en buen estado. Se
evalué con el grupo de cirugia laparoscépica avanzada
del SES Hospital de Caldas y se considerd candidata a
pancreatectomia distal por laparoscopia con esplenec-
tomia, por lo que se indicé vacunacion contra gérmenes
encapsulados.

El procedimiento se llevé a cabo mediante técnica
de neumoperitoneo abierto, con cuatro puertos, se
revisé la cavidad y se liberaron las adherencias de la
cirugia previa. Se identific6 una lesion tumoral de la
cola del pancreas, intimamente adherida al bazo, y se
hizo el control vascular con identificacion de la arteria
esplénica, y reseccion en bloque de la cola del pancreas
y el bazo, con la seccidn pancredtica y utilizando sutura
mecdnica de 45 mm (figuras 1-3). Se dejé un dren en el
lecho quirtdrgico y se extrajo el bloque en endobolsa por
una pequeia incisién de supraptibica (Pfannenstiel), sin
complicaciones intraoperatorias.
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El drenaje se retir6 pasadas 72 horas; se presentd
ileo posquirtrgico y dolor que remitieron con medidas
generales y analgésicos no opioides, y se dio salida
cumplidos seis dias del procedimiento.

En el examen macroscpico de patologia se encontrd
una masa blanquecina, bien delimitada y encapsulada, de
4x4x3,5cm,al,5cmde bordes de tejido pancredtico

Ficura 1. Identificacion de la lesion en la cola del pancreas

FiGura 2. Identificacion y reparo de la arteria esplénica

FiGurA 3. Pancreatectomia distal con grapadora lineal
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y a 0,1 cm de la serosa, sin atravesarla; los bordes de
reseccion estaban completos, con dos ganglios negativos,
sin dreas de necrosis ni hemorragia y sin lesiones del
bazo o del mesenterio.

En la microscopia se observaron estructuras papilares
y seudopapilares, con multiples vasos sanguineos peque-
fos. Las células tumorales eran de tamafio intermedio
y presentaban atipia moderada, con hasta cinco mitosis
por campo; su forma era poligonal y los nicleos eran
grandes y claros. No se observo invasion linfovascular
o perineural. En conjunto con la inmunohistoquimica
y la coloracién de hematoxilina y eosina, se concluy6
que se trataba de una neoplasia seudopapilar sélida del
pancreas, completamente resecada y con caracteristicas
histolégicas de bajo potencial maligno.

La paciente fue evaluada posteriormente por el Ser-
vicio de Oncologia Clinica, donde consideraron que
no requeria terapia adyuvante. En el seguimiento a los
12 meses después del procedimiento, continuaba sin
evidencia de recurrencia local o sistémica.

Discusion

Los tumores seudopapilares del pdncreas se deben
diferenciar de otras neoplasias del pancreas, ya que
tienen caracteristicas epidemioldgicas, clinicas e histo-
16gicas distintivas °. Muestran predileccién por mujeres
adolescentes y adultas jévenes, con lesiones tipicas vy,
usualmente, un buen prondstico con el tratamiento ade-
cuado . La edad media de presentacion es de 24 afios
(11 a 69 anos) y més del 90 % de los casos se presentan
en mujeres >!1.

Clinicamente, mas del 50 % son asintomaticos
y la lesion es descubierta de manera incidental en
imdgenes °. Los sintomas son vagos e inespecificos;
los mds comunes son: dolor abdominal (impreciso),
nduseas, vomito, pérdida de peso y sensacion de masa
o pesadez estomacal, incluso, hasta evolucionar a un
sindrome pilérico. En algunos casos, se puede observar
obstruccidn intestinal, anemia, ictericia (infrecuente,
se presenta por compromiso de la cabeza o de la cola
del pancreas), pancreatitis e, incluso, hemoperitoneo
en caso de ruptura traumatica. En los hombres, la
edad de presentacion es significativamente mayor
(media de 37 anos) y en los nifios, usualmente, se
presentan lesiones mds grandes en el momento del
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diagnéstico, con mayor probabilidad de encontrar
una masa palpable *!2.

El origen celular exacto de estas lesiones atn no
estd bien establecido. La fuerte predileccién por el sexo
femenino y la expresion de receptores de progesterona
reportada en algunos casos, pueden sugerir su asociacion
con hormonas sexuales y células primitivas pluripoten-
ciales de naturaleza blastica .

En los estudios de laboratorio no se encontraron
hallazgos patognomoénicos, ni hubo elevacién de los
marcadores tumorales; los receptores de progesterona
pueden ser positivos, mientras los receptores de estro-
genos son negativos 41,

El diagnéstico esta basado en las imdgenes, en es-
pecial, las de seccién transversal. La ecografia puede
mostrar masas redondeadas, oblongas o multilobuladas,
encapsuladas o heterogéneas, con un componente tisular
ecogénico y otro quistico anecogénico. Puede revelar
calcificaciones periféricas y reforzamiento posterior,
y puede existir un efecto de masa sobre las estructuras
adyacentes *>1°,

En la TC la masa parece ser heterogénea e hipoden-
sa, y puede presentar caracteristicas patognomonicas:
masa encapsulada, bien definida y con 4reas centrales
de calcificacién, necrosis, hemorragia o degeneracién
quistica. En las fases arterial y venosa, hay realce peri-
férico con densidad en unidades Hounsfield similar al
del parénquima pancredtico adyacente, diferente a los
adenocarcinomas que, usualmente, son hipoatenuados
en la fase venosa, y de los tumores neuroendocrinos,
que se realzan en la fase arterial *>!7. El diagndstico en
la TC multifasica se hace con una exactitud estimada
del 60 % *'%.

Debido a limitaciones inherentes a la TC para mos-
trar ciertas caracteristicas tisulares, como hemorragia y
necrosis, se utilizan imagenes por resonancia magnética
(RM), la cual, ademads de revelar estas caracteristicas,
es mejor para realizar el diagndstico diferencial cuando
existen masas quisticas complejas dentro del pancreas >'°.
Incluso, para muchos representa la herramienta diagnos-
tica de eleccidn en caso de masas quisticas del pancreas
2 En secuencias T2 revela la presencia de cdpsula como
un halo hipodenso; ademds, la lesién es generalmente
bien definida, voluminosa y de un contenido mixto
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(tisular y quistico) que genera una sefial heterogénea,
también hipointensa o hiperintensa en T1, e hiperintensa
en T2 #1921 S;j se utiliza gadolinio, se aprecia un realce
periférico, y un llenado progresivo y heterogéneo de la
lesion. Ademads, la RM es una alternativa de imagen de

corte transversal en pacientes embarazadas >,

La presencia de los signos caracteristicos en las
imagenes de TC o RM de una mujer joven indica el
diagndstico en el 80 % de las lesiones *''.

Los pacientes con diagndstico por imigenes, jovenes,
de sexo femenino, en buenas condiciones, no requieren
estudios adicionales para brindar tratamiento quirdrgico.
Los estudios adicionales con confirmacion histolégica
prequirtrgica se reservan para pacientes con alto riesgo
quirdrgico, que requieran resecciones complejas o que
tengan imdgenes no conclusivas y, entonces, surge la
endosonografia biliopancredtica, que permite obtener
imdgenes detalladas de las caracteristicas de la lesion
y de las estructuras adyacentes, y de la biopsia bien
dirigida por aspiracién con aguja fina. Se debe tener en
cuenta la posibilidad de complicaciones relacionadas
con este abordaje, como ruptura, infeccién, siembras
peritoneales o recurrencia tardia y las limitaciones de
la prueba al depender del operador 2%, La citologia
puede tener un interés futuro en incremento si aparecen
terapias neoadyuvantes efectivas en el caso de grandes
lesiones 7. La correlacion de la biopsia por aspiracion con
aguja fina y la histopatologia final es hasta del 75 % *.

Macroscopicamente, la mayoria de las lesiones son
grandes (promedio de 8 a 10 cm), redondeadas, solitarias
y, amenudo, fluctuantes. Usualmente, son encapsuladas
y bien demarcadas del pancreas circundante, aunque en
ocasiones pueden infiltrarlo comprometiendo células
acinares e islotes. Las superficies de corte muestran
areas lobuladas, sélidas, de color marrdn claro, zonas
de hemorragia y necrosis, y espacios quisticos llenos de
detritos necréticos. Los cambios quistico-hemorragicos
pueden involucrar toda la lesién, confundiéndola con un
seudoquiste. El tumor puede contener calcificaciones y,
ocasionalmente, puede ser de localizacion multicéntrica
o0 extrapancredtica *'°,

Histoldgicamente, en grandes tumores, la necrosis
es extensa y el tejido preservado se encuentra en la
periferia. La mayoria muestra un crecimiento sélido,
monomorfo hacia la periferia, y no cohesivo y con
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seudopapilas rodeadas por espacios libres en el centro.
La lesion se compone de pequeiias células ovoideas o
poligonales alrededor de un tallo fibrovascular hialini-
zado con pequefios vasos. Los nicleos son pequeiios,
centrales y ovales, con cromatina finamente dispersa
y, a menudo, presentan hendiduras. El citoplasma es
abundante, eosinofilico o vacuolar claro. Los cambios
degenerativos llevan a la fibrosis, con calcificaciones
focales y osificacion ocasional, colecciones de macréfagos
espumosos, y hemorragia con hendiduras de colesterol y
células gigantes de reaccién a cuerpo extrafio 10222728,

Los marcadores histoldgicos de malignidad potencial
para mal prondstico incluyen invasion perineural, com-
promiso vascular con invasion a 6rganos adyacentes, una
alta tasa mitotica, husos de células tumorales, células
gigantes anapldsicas, diversos grados de atipia nuclear,
invasion capsular y nidos celulares necrobiéticos ».

En casos complejos, puede requerirse la inmunobhis-
toquimica. Mds del 90 % de estas lesiones son positivas
para vimentina, enolasa especifica de neuronas, alfa
1-antitripsina, alfa 1-antiquimotripsina o receptores de
progesterona. Otras caracteristicas inmunohistoquimicas
son la localizacion nuclear de beta-catenina y la pérdi-
da de E caderina de la membrana citopldsmica. Estos
tumores no son positivos para cromogranina, CK 19, o
marcadores de células acinares, como la tripsina 3102830,

El pilar del tratamiento oncoldgico es la cirugia, la
cual es curativa en 95 % de los casos, con reseccion
completa y margenes microscopicos libres (reseccién
R ). Paralos pacientes con lesiones que pueden resecar-
se, se considera que se deben practicar resecciones en
bloque, con margenes libres, ya que estas producen la
mejor probabilidad de cura. Para los tumores del cuerpo
o de la cola del pancreas, se propone la pancreatectomia
distal, con preservacion esplénica si no hay indicacién
de esplenectomia y si los vasos esplénicos pueden ser
adecuadamente identificados y preservados. Para las
lesiones de la cabeza del pancreas, se puede practicar
una pancreatoduodenectomia cefélica con preservacién
del piloro. Para los tumores del istmo, se recomienda la
pancreatectomia central con anastomosis pancreatoyeyu-
nal o pancreatogdstrica. Las lesiones pequeifias, distantes
del conducto pancredtico, pueden ser candidatas a enu-
cleacion. Las metdstasis linfaticas son extremadamente
raras, por lo que no se recomiendan las disecciones
ganglionares extensas 3113133,
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En presencia de indicadores de malignidad po-
tencial (invasién linfovascular, invasién capsular,
extension local, enfermedad ganglionar y metdstasis
hepaticas), asi como en el sexo masculino (en el cual
tienen un comportamiento mas agresivo), aun los
reportes son favorables en el prondstico de super-
vivencia a largo plazo, en especial, si se comparan
con los adenocarcinomas, por lo que todavia en estos
casos se proponen resecciones agresivas e, incluso,
metastasectomias 33234,

Con respecto a si utilizar un abordaje quirtrgico
abierto o laparoscdpico, los datos actuales en enfermedad
pancredtica benigna o maligna sugieren que la técnica
laparoscépica no es, al menos, inferior a la técnica
abierta (en especial, cuando se lleva a cabo en centros
especializados), teniendo en cuenta que se requiere de

entrenamiento adicional para el abordaje laparoscépico
5,35-38

La factibilidad de la pancreatectomia distal laparos-
cOpica estd suficientemente demostrada en la actualidad
3536 Su mayor riesgo es el sangrado, esencialmente en la
diseccion de la vena esplénica para el control vascular.
Se recomienda seccidn del parénquima pancreético con
grapadora lineal, y preservacién esplénica si el control
vascular y las condiciones de compromiso local lo per-
miten y hay adecuada irrigacién vascular 35373,

En cuanto a las complicaciones posquiridrgicas, la
fuga pancredtica y la formacién de fistulas son las que
se reportan con mayor frecuencia. También, se han
registrado abscesos pancreaticos, seudoquistes, retardo
en el vaciamiento géstrico, obstruccidn intestinal, colitis
seudomembranosa, colangitis, neumonitis e infeccién
del sitio operatorio, con reportes variables de morbilidad
perioperatoria (rango de 0 a 62 %) 53¢ 3840,

Con respecto al uso de terapia adyuvante o neoadyu-
vante, esta aun no se encuentra bien definida, tratandose
en muchos casos de reportes anecdéticos. Se han descrito
manejos exitosos utilizando cisplatino, 5-fluorouracilo
y gemcitabina, mientras que otros reportes no han en-
contrado mejorfa con multiples agentes. En lesiones
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con caracteristicas inusuales y de histologia que sugiera
comportamiento mas agresivo, la terapia adyuvante
posiblemente tenga un papel relevante 33415,

La tasa de recurrencia se estima entre 10 y 15 %
después de la reseccidn, sobre un periodo de seguimiento
de siete afios. Es necesario el seguimiento de estos por
un largo periodo, en especial, si hay caracteristicas de
potencial de malignidad. La tasa de mortalidad se estima
en 2 % >,

Conclusion

Los tumores seudopapilares del pancreas son lesiones
de presentacién poco frecuente, pero en incremento,
con reportes de casos y algunas series retrospectivas
que sugieren que, aunque con un potencial maligno,
estos tienen un comportamiento menos agresivo que
otras lesiones pancredticas, con un mejor prondsti-
co, en especial, en su presentacién usual en mujeres
jovenes, aunque la probabilidad de grandes estudios
aleatorizados es limitada para obtener datos de mayor
nivel de evidencia.

Las imdgenes de corte transversal, bien sea la TC o
la RM, son el pilar del diagndstico, con otras técnicas
adicionales reservadas para casos de dificultad diagnds-
tica o terapéutica, siendo la inmunohistoquimica una
clave entre ellas.

El tratamiento quirdrgico, aun en lesiones avan-
zadas o en presencia de metéstasis, es la mejor al-
ternativa y los datos actuales sugieren que se puede
llevar a cabo de una manera conservadora, siendo la
via laparoscépica una técnica segura, con resultados
equiparables desde el punto de vista oncolégico a
la via abierta y con los beneficios de un abordaje
menos invasivo.

Otras alternativas terapéuticas, como la terapia adyu-
vante o neoadyuvante, pueden ser relevantes, en espe-
cial, para aquel grupo de pacientes en quienes el tumor
seudopapilar sélido del pancreas muestre caracteristicas
de un comportamiento mas agresivo.
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Pseudopapillary solid tumor of pancreas
Abstract

The solid pseudopapillary pancreatic tumors represent 1 to 2% of the neoplastic lesions of the exocrine pancreas.
First described by Frantz, they have received multiple denominations until its current WHO classification. Lacking
a typical clinical picture, they are often incidentally diagnosed by cross section imaging studies, in which key
features are recognized for establishing diagnosis, their presentation occurs predominantly in young women and
adolescents. Current management is based on surgical treatment, preferring conservative techniques with excellent
long-term results.

We report the case of a young woman with nonspecific abdominal symptoms, who after previous treatments for other

possible diseases a CT scan of the abdomen showed a lesion with the characteristics of this tumor and a laparoscopic
distal pancreatectomy and splenectomy was performed with histological confirmation of this malignancy without
requiring additional treatment.

Key words: pancreas; pancreatic neoplasms; diagnosis,; pancreatectomy, laparoscopy.
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