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CASE REPORT

Tumor solido pseudopapilar de pancreas,
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ABSTRACT
Pancreas pseudo-papillary tumor, a case-report

Pancreatic tumors are extremely rare, specially in children, where the pancreas pseudo-papillary tumor
corresponds to 1% of primary pancreatic tumors, characterized by its low malignant potential. We report
the case of a solid pancreas pseudo-papillary tumor in a 5 year-old female patient, presenting with
prolonged abdominal pain. An abdominal ultrasonography and computed tomography were performed,
showing 2 tumors at the pancreas head and tail, with normal tumor markers (alpha-fetoprotein,
carcinoembryonic antigen, B-HCG). The surgical treatment consisted on distal pancreatectomy with tumor
enucleation at the pancreas head and tail, afterwards presenting acute pancreatitis that was medically
treated. The biopsy confirmed pancreas solid pseudo-papillary tumor. In the 22 months follow-up period,
the patient has remained disease-free.

(Key words: pediatric pancreas tumor, pancreas solid pseudo-papillary tumor, distal pancreatectomy,
conservative surgery)
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RESUMEN

Objetivo: Las neoplasias de pancreas son muy infrecuentes, mas aun en la edad pediatrica, y el tumor
solido pseudopapilar de pancreas corresponde alrededor del 1% de los tumores primarios de pancreas,
caracterizandose por su bajo potencial maligno. Reportamos el caso clinico de un tumor sélido pseudopapilar
de pancreas en paciente pediatrico. La paciente es una nifia de cinco afios, la cual consulté por dolor
abdominal prolongado, dentro de su estudio se realizo ecografia y escaner abdominal demostrando dos
masas en cabeza y cola de pancreas, con marcadores tumorales (alfafetoproteina, antigeno carcinoem-
brionario, B-HCG) normales. Se realizo pancreatectomia distal y enucleacion del tumor de cabeza de
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pancreas; en postoperatorio evoluciond con pancreatitis de manejo médico. Biopsia confirmé tumor sélido
pseudopapilar de pancreas. En seguimiento de 22 meses la paciente se ha mantenido libre de enfermedad.
Conclusion: Ante este raro tumor de pancreas se debe realizar un completo estudio preoperatorio y es

recomendable la cirugia conservadora.

(Palabras clave: tumor pancreas pediatrico, tumor sélido pseudopapilar, pancreatectomia distal, cirugia

conservadora).
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Introduccion

Caso clinico

El pancreas es un sitio extremadamente in-
frecuente de neoplasia en nifios y adolescen-
tes!. De todos los tumores primarios de pan-
creas, el tumor solido pseudopapilar correspon-
de solo al 0,13 a 2,7% de los casos'*. Desde
1959 se han reportado aproximadamente 500
casos de tumores solido pseudopapilar de pan-
creas, de los cuales solo 35 corresponden a
casos pediatricos®. La mayoria de los tumores
pancreaticos son malignos y tiene un mal pro-
nostico; sin embargo, el tumor sélido pseudo-
papilar tiene un bajo potencial maligno, que rara
vez da metastasis>®, describiéndose tasa de
sobrevida de 90- 95% a los 5 afios®®.

La forma de presentacion mas frecuente es
dolor abdominal y/o masa abdominal'-47-810-12,
se han descrito otros sintomas y signos los que
incluyen dispepsia®’, nauseas, vomitos'?, amila-
semia clevada’, ictericia®!3, o también, puede
ser un hallazgo incidental®; otra forma de pre-
sentacion es como abdomen agudo por hemo-
peritoneo®*!%13. Se presenta caracteristicamente
en mujeres jovenes entre la segunda y tercera
década de la vida, siendo la relacion hombre:
mujer de 1:9124610.13,

Debido al potencial de malignidad de estas
lesiones (aproximadamente 12-15% de los ca-
so0s), la reseccion quirurgica ha sido el estandar
en el manejo de los tumores solido pseudopapilar
del pancreas**7!2, sin embargo, la extension de
la reseccion varia, principalmente segun la edad
del paciente y la localizacion de la masa.

Se presenta el caso de una menor de cinco
afios con un tumor solido pseudopapilar de
pancreas tratado en nuestro hospital con ciru-
gia conservadora.
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Nifia de 5 afios 8 meses, sin antecedentes
morbidos de importancia, la cual presento dolor
epigastrico de 16 meses de evolucion, por este
motivo habia consultado en multiples ocasiones
en Servicio de Urgencia, siendo finalmente de-
rivada a policlinico de gastroenterologia infantil.
Al examen fisico solo destacaba leve dolor
epigastrico a la palpacion, sin masas, ni viscero-
megalia. Se realizd ecografia abdominal que
mostré masa solida irregular con discreto au-
mento de la circulacion entre bazo y rifion de 9
cm. Haciendo cuerpo con la cola del pancreas.
Se tomo nueva ecografia a los dos dias, la cual
mostrd una masa hipoecogénica mal definida
de 7 x 7 cm con areas anecogénicas y proba-
bles calcificaciones, planteando un posible ori-
gen en la glandula suprarrenal. Se realizo TAC
de abdomen, el cual mostro, en relacion a la
cola del pancreas, una masa solida de 10 x 8
cm, que se refuerza con el medio de contraste
en forma tardia y heterogénea, ademas, pre-
senta calcificaciones puntiformes. Se aprecia
otro nddulo de iguales caracteristicas, en rela-
cion al proceso uncinado del pancreas que mide
3 cm de diametro. Los resultados de los marca-
dores tumorales fueron: alfafetoproteina: 1,0
ng/ml, antigeno carcinoembrionario: 1,09 ng/ml,
B-HCG: < 0,5 mUI/ml, todos en rangos norma-
les.

Cirugia

Al octavo dia se realizo laparotomia media,
encontrando un tumor de 10 x 15 cm. En cola
de pancreas, el cual presentaba capsula y esta
bien delimitado (figura 1), se realizd pancrea-
tectomia distal, extirpando completamente este
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Figura 1.

tumor. El segundo tumor se localizé en cabeza
de pancreas, midio 2 x 2 cm y fue enucleado
(figura 2), procedimiento en el cual no se com-
prometio la via biliar. Se dejé un drenaje al
lecho. La cirugia se realizo sin incidentes.

En el postoperatorio, evoluciond con pan-
creatitis, presentando al segundo dia postope-
ratorio amilasemia sobre 1 400 u/l, se manejo
médicamente, y la amilasemia disminuy6 noto-
riamente a las 48 horas. La paciente se realimen-
to al 6° dia de la cirugia, y se fue de alta a los 13
dias postoperatorios.

En la macroscopia de la biopsia se describe:
masa de cola de pancreas de 10 x 7,5 x 6,5 cm
y de la cabeza de pancreas de 3 x 2,5 x 2,3 cm,
ambas de superficie abollonada, color pardo
amarillento y con pequefias placas hemorragicas.
Al corte tienen aspecto heterogéneo conforma-
do por lobulos, zonas necrohemorragicas, quis-
tes de tamano irregular y septos blanquecinos
amarillentos irregulares. A la microscopia se
observa, tumor solido de células uniformes con-
formando estructuras pseudopapilares y focos
de degeneracion quistica; las células con leve
atipia nuclear de citoplasma cosinofilo y en
sectores tienen citoplasma vacuolado, abun-
dante areas de necrosis y hemorragia, estroma
fibrovascular hialino y mixoide, actividad mitotica
prominente en la periferia de la capsula fibrosa
con microcalcificaciones y estructuras ductales.
Se realizo, ademas, analisis inmunohistoquimico,
cuyos resultados son positivos para o lantitripsina,
olantiquimiotripsina, vimentina y enolasa neuro-
especifica (NSE). Se concluye, tumor sélido
quistico del pancreas.
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Figura 2.

La paciente tiene un seguimiento de 22 me-
ses en los cuales se mantiene asintomatica y
con ecografias normales.

Discusion

El primer tumor solido pseudopapilar (TSP)
de pancreas fue descrito por Frantz en 1959y
desde entonces se ha nominado con una varie-
dad de términos, incluyendo tumor de Frantz,
tumor solido-quistico, tumor papilar quistico,
neoplasia epitelial solido y papilar, neoplasia
papilar quistica y neoplasia epitelial papilar
quistical®13,

El TSP afecta predominantemente a muje-
res (80-90%) y mas del 50% ocurre en la
segunda década de la vida, es inusual en la
primera década'**S, por lo que llama la aten-
cion en el caso presentado que corresponde a
una menor de 5 afios de edad, siendo que el
promedio de edad descrito oscila entre 25 y 35
afios!>#61013 Choi presentd 23 casos de los
cuales el menor tenia 10 afios’ y Shorter descri-
be 17 casos de los cuales solo cuatro tienen 5
afios o0 menos!'. La forma de presentacion en el
caso descrito, dolor abdominal epigastrico, con-
cuerda con la clinica habitual de este tipo de
tumores; sin embargo, hubo retraso en ¢l diag-
nostico, recién después de 16 meses de iniciado
los sintomas, en parte por lo inusual de esta
patologia y la baja sospecha por parte de los
médicos que la atendieron, teniendo en consi-
deracion que el sintoma dolor es muy inespeci-
fico; y por otro lado, debido a que la paciente
solo consultaba en Servicio de Urgencia, lo cual
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probablemente determino, la demora en la co-
rrecta derivacion para su estudio.

El diagnostico diferencial de TSP de pan-
creas incluye cualquier enfermedad pancreatica
solida o quistica, tales como: tumor quistico
mucinoso, adenoma microquistico, tumor de
células de los islotes, carcinoma de células acina-
res, cistoadenocarcinoma, adenocarcinoma
ductal, pseudoquiste inflamatorio, tumor secretor
de mucus, pancreatoblastoma, tumores vascu-
lares tipo hemangioma y neoplasia pancreatica
endocrina (benigna y maligna)'%, sin embargo,
durante la nifiez practicamente se restringe al
pancreatoblastoma®. Por esto, ante un tumor de
pancreas con expansion local, con capsula bien
definida, sin signos de metastasis, en una mujer
adolescente, se debe considerar altamente sos-
pechoso de TSP,

Las caracteristicas radiologicas del TSP es
muy importante para establecer el diagnostico
exacto antes de la cirugia. Las herramientas
tipicas usadas para diagnosticarlo son ecografia
y TAC abdominal, en los cuales el TSP apare-
ce como una masa solida bien demarcada. En
la ecografia usualmente presenta ecogenicidad
heterogénea, algunas veces contiene areas quis-
ticas hipoecogénicas, y esta masa esta en o
adyacente al pancreas>*”>. El escaner revela
una masa retroperitoneal grande bien encapsu-
lada y circunscrita, con centro heterogéneo,
ademas de desplazamiento de las estructuras
cercanas**. La necrosis focal es comun en
este tumor y puede tener calcificaciones!. En
nuestra paciente las ecografias describieron una
masa irregular heterogénea con calcificacio-
nes, pero no fue clara en definir su localizacion
exacta, por otro lado, el escaner definid con
bastante exactitud las caracteristicas de las
lesiones pancreaticas. Los examenes de labo-
ratorio suelen ser normales al igual que los
marcadores tumorales (CA19,9, CA125, CEA,
alfafetoproteina).

Macroscopicamente, el TSP es un gran tu-
mor solido, esférico bien demarcado, a menudo
rodeado por una capsula y solo rara vez invade
organos adyacentes; usualmente mide alrede-
dor de 8 a 10 cm. Al corte las superficies
muestran grandes areas de hemorragia alter-
nando con degeneracion pseudoquistica 24712,
La histologia nos mostrara estructuras solidas y
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pseudopapilares, intensa vacularizacion, abun-
dante degeneracion celular?, la apariencia histo-
logica es muy distintiva y es considerada diag-
nostica®>*”. Destaca en este caso la presencia
de dos tumores en el pancreas, ya que usual-
mente son tumores solitarios localizados en
pancreas®, aunque se han descrito presentacio-
nes multicéntricas o extrapancréaticas (en meso-
colon, retroperitoneo, omento o higado)S. El
predominio de localizacion del TSP es en la
cabeza de pancreas, seguido por la cola y me-
nos frecuente en el cuerpo, Wang et al, repor-
taron que la distribucién del tumor es similar en
todos los grupos etarios*>!2.

En cuanto a la inmunohistoquimica, es inva-
luable para realizar diagnostico diferencial. Los
TSP exhiben fuerte tincion para vimentina y
para NSE, mientras que la inmunotincion para
marcadores epiteliales suele estar ausente. La
tincion para ol antitripsina y o/l antiquimiotripsina
muestran un patron caracteristico: células
tumorales fuertemente positivas, diseminadas
en pequefios grupos dentro de un fondo de
células tumorales negativas®, en ¢l caso pre-
sentado el tumor fue positivo para estos cuatro
marcadores inmunohistoquimicos, lo cual con-
firma el diagnostico de tumor sélido pseudo-
papilar.

En cuanto al tratamiento del TSP se ha
descrito: pancreatectomia total, pancreatodou-
denectomia, pancreatectomia distal, asociados
0 1o, a esplenectomia o a diseccion sistematica
de nddulos linfaticos*”#!1213. La pancreatico-
duodenectomia es comunmente usada para re-
secar TSP localizado en la cabeza pancreatica,
mientras que la pancreatectomia distal es usa-
da para los localizados en la cola. La esple-
nectomia es utilizada para tumor que afecta el
hilio esplénico. Recientemente se ha utilizado la
simple enucleacion o la pancreatectomia distal
laparoscopica’!®. La estrategia de tratamiento
en pediatria del TSP es una completa reseccion
con preservacion del maximo de tejido pancrea-
tico posible. La reseccion local es por lo tanto la
terapia de cleccion?, esto se basa, en que el
95% de los pacientes con enfermedad restrin-
gida al pancreas son sanados por completo con
la reseccion quirargical. Siguiendo este criterio,
en la paciente descrita se resecaron ambos
tumores, conservando ¢l maximo de tejido
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pancreatico; con lo que ha presentado una bue-
na evolucidn, actualmente sin recidiva. Desta-
ca una revision de la literatura, la cual encontro,
que bajo los 20 afios los pacientes tienen el
doble de posibilidades de que se les realice una
reseccion local®®.

Nuestra paciente presentd una pancreatitis
en el postoperatorio inmediato, la cual se mani-
festo por el alza en la amilasemia, la cual revir-
tid rapidamente, con medidas generales. Hay
que destacar que diversas cirugias abdominales
pueden acompanarse de una discreta hiperami-
lasemia sin otra evidencia de pancreatitis agu-
da. La pancreatitis aguda post quirurgica ocu-
rre por compromiso directo del pancreas o de
su irrigacion, en cirugias extrabiliares, pancrea-
ticas y en trauma, y/o por compromiso obstruc-
tivo del sistema excretor pancreatico, en ciru-
gias biliares o post-colangiopancreatografia re-
trograda endoscopica!®!’.

Se ha reportado sobrevida del 90-95% a los
5 afos. La incidencia de metastasis reportada
es de 12 a 15% de los casos, estando la mayo-
ria presentes al momento del diagnostico!-47-12,
las metastasis ocurren a higado y peritoneo,
rara vez a linfonodos®.

Como conclusion los tumores malignos de
pancreas son muy infrecuentes en niflos y ado-
lescentes, por lo que se requiere un alto indice
de sospecha, para poder diagnosticarlos en for-
ma en precoz. Ante una masa pancreatica, se
debe estudiar con imagenes, las que incluye
ecografia y scanner, de esta forma tendremos
una buena aproximacion diagnostica preopera-
toria. Si se trata de a un tumor de pancreas bien
delimitado, sin metastasis, en un paciente
pediatrico, lo mas probable es que corresponda
a un tumor solido pseudopapilar; y una vez
hecho este diagnostico, se sugiere realizar una
cirugia conservadora, preservando el maximo
de tejido pancreatico, la cual sera curativa y
permitira una alta sobrevida a largo plazo libre
de enfermedad.
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