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Tumor solido pseudopapilar de pancreas.
Presentacion de un caso y revision de la literatura

José Francisco Camacho-Aguilera,* César Romero-Mejia,** Alfonso Valenzuela-Espinoza***

Resumen

Introduccién: El tumor sélido pseudopapilar del pan-
creas es un tumor epitelial de baja malignidad que afecta
a mujeres jovenes y corresponde de 1 a 2 % de todas
las neoplasias del pancreas. Presentamos un caso tra-
tado en el Hospital General de Tijuana, y revision de la
literatura.

Caso clinico: Mujer de 37 afios de edad, con sintomas de
saciedad temprana y distension abdominal. Durante una
colecistectomia abierta se identificé un tumor en el cuerpo
del pancreas, se tomd biopsia y establecié el diagnéstico
de tumor sdlido pseudopapilar pancreas. Fue tratada con
pancreatectomia distal y esplenectomia.

Conclusiones: El tumor sélido pseudopapilar del pan-
creas es la neoplasia de etiologia desconocida mas fre-
cuente en mujeres joévenes, de diagnostico diferencial
ante tumor en pancreas, aunque por su rareza no debe
ser la primera opcidn a descartar. Las manifestaciones
clinicas incluyen dolor abdominal, sensacion de pleni-
tud o saciedad temprana, masa abdominal, nausea y
vomito, entre otras. Los exdmenes de laboratorio por lo
general son normales. La tomografia axial computari-
zada puede revelar masa heterogénea grande con una
capsula. El diagnéstico se realiza mediante biopsia y la
cirugia por si sola tiene un nivel de curacién excelente y
se debe intentar en todos los casos.

Palabras clave: Tumor sélido pseudopapilar del pancreas,
tumor de Frantz, neoplasias benignas del pancreas.

Summary

Background: Solid pseudopapillary tumor of the pan-
creas is an epithelial tumor of low malignancy that prima-
rily affects young women and represents ~1-2% of all pan-
creatic neoplasms. We present a case of this type of tumor
treated in the General Hospital of Tijuana, Mexico, as well
as a review of the literature.

Clinical case: We present the case of a 37-year-old fe-
male with symptomatology of early satiety and abdominal
distension. During open cholecystectomy we found a tu-
mor in the body of the pancreas. Biopsy was done, esta-
blishing the diagnosis of solid pseudopapillary tumor of the
pancreas. The patient was treated successfully with distal
pancreatectomy and splenectomy.

Conclusions: Solid pseudopapillary tumor of the pancreas
is arare neoplasm. It is more frequent in young women and
has an unknown etiology. One may conclude that the solid
pseudopapillary tumor is a differential diagnosis in the pre-
sence of pancreatic tumors, although due to its rarity it is
not the first option to discard. Clinical manifestations inclu-
de abdominal pain, sensation of plenitude or early satiety,
abdominal mass, nausea and vomiting. Laboratory tests
are usually normal. Computerized axial tomography may
show a large encapsulated heterogeneous mass. Diagno-
sis is established through biopsy and surgery represents
the best treatment for this pathological entity and should
be attempted in all cases, independent of the size of the
pancreatic injury.

Key words: Solid pseudopapillary of the pancreas,
Frantz’s tumor, benign neoplasm of the pancreas.
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Introduccion

El tumor sélido pseudopapilar del pancreas es una neopla-
sia de etiologia incierta y de baja frecuencia descrito por
primera vez por Frantz en 1959, que afecta principalmente
a mujeres jovenes no caucasicas; posteriormente se estable-
ci6 el origen epitelial del mismo.! Durante toda su historia
ha recibido diferentes nombres, entre los que se mencionan
neoplasia papilar epitelial, tumor acinar sélido y quistico,
neoplasia papilar quistica, carcinoma papilar quistico, tumor
solido y quistico, tumor papilar de bajo grado y, finalmente,
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tumor de Frantz.? Fue hasta 1996 cuando la Organizacion
Mundial de la Salud le asigné su nombre actual®y poste-
riormente fue clasificado dentro del grupo de tumores del
pancreas exocrino tipo borderline, es decir, con incierto po-
tencial maligno.*

El objetivo de este articulo es mostrar una caso tratado
en el Hospital General de Tijuana, elaborando una breve
revision de la literatura para discutir los aspectos clinicos,
diagnosticos, histologicos, prondstico y de tratamiento del
tumor solido pseudopapilar de pancreas. Teniendo en cuenta
esta informacion se puede establecer la sospecha diagndsti-
ca ante casos similares, lo cual puede derivar en tratamiento
quirurgico que redituara en pocas complicaciones posterio-
res y en la curacién completa de la enfermedad.

El cancer de pancreas es la cuarta causa de muerte por
céncer en Estados Unidos y la sexta en Europa. La mayoria
de los canceres pancreaticos son raros antes de la tercera dé-
cada de vida, siendo mas frecuentes en la séptima y octava
décadas de la vida.’ El méas comtn de los tumores malig-
nos del pancreas es el adenocarcinoma ductal (85 a 90 %),5
siendo las neoplasias quisticas del pancreas poco frecuentes
y correspondiendo solo a 1 % de los tumores del pancreas y
a 10 % del total de las lesiones quisticas pancreaticas.’

Caso clinico

Mujer de 37 afios de edad con antecedentes de dos cesareas
ocho y 17 afios atras, sin otros antecedentes de importancia.
Inici6 padecimiento con seis meses de evolucion, con dis-
tension abdominal progresiva, exacerbada con la ingesta de
solidos, acompaiada de saciedad temprana. Sin dolor abdo-
minal, sensacioén de masa, pérdida de peso ni otros sintomas
de relevancia. A la exploracion fisica se encontrd paciente
con abdomen con paniculo adiposo leve, peristalsis presen-
te, sin dolor a palpacion ni masas abdominales. El resto de
la exploracion fue normal. Por medio de ultrasonografia se
identificé colecistitis cronica litidsica, motivo por el cual
se le realizo colecistectomia abierta en la cual se encontrd
tumor a nivel de cuerpo de pancreas. El analisis histopato-
logico de la muestra obtenida por biopsia incisional reveld
tumor s6lido pseudopapilar del pancreas.

Posteriormente se efectué tomografia axial computa-
rizada para valorar la extension de la lesion, encontrando
tumor de aproximadamente 7 cm de diametro, heterogéneo,
bien delimitado por una capsula (figuras 1 y 2). La paciente
acudié a nuestra institucion con examenes prequiriirgicos
normales y fue programada para cirugia. Se realiz6 celio-
tomia exploradora con abordaje a través de linea media
supraumbilical. Se encontr6 tumor sélido de aproximada-
mente 8 cm de diametro localizado en cuerpo de pancreas,
a la izquierda de la arteria mesentérica superior. Se intentd

Figura 1. Tomografia con doble contraste (oral e intravenoso)
en la cual se observa una lesion en el cuerpo del pancreas.

Figura 2. Tomografia en otro corte que muestra la masa con
una capsula fina y densidad heterogénea.

enucleacion simple de la lesion, pero al observar afeccion
de casi todo el espesor del cuerpo del pancreas se decidié
pancreatectomia distal con preservacion esplénica. Se cerrd
pancreas proximal con puntos de colchonero vertical, con
catgut crémico. Ante hemorragia originada de las ramas
pancredaticas de la arteria esplénica, se optd por esplenecto-
mia con ligadura de vasos cortos y de la arteria esplénica a
nivel del sitio de reseccion del tumor. Se coloco sistema de
cerrado tipo Blake y posoperatoriamente se mantuvo anal-
gesia epidural, terapia antibidtica con ceftriaxona (1 g cada
8 horas en forma intravenosa) y metronidazol (500 mg cada
8 horas en forma intravenosa), ademds de nutricion paren-
teral total (bolsa de nutriciéon comercial de 2000 kcal para
24 horas) por siete dias. Se observo buena evolucion clinica
con signos vitales normales, escaso gasto seroso por drena-
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je y adecuada tolerancia a la via oral, por lo que la paciente
fue egresada en buenas condiciones generales.

El estudio histopatologico reveld un tumor de 7 x 6 x 4 cm,
con capsula color gris blanquecino (figura 3). Al corte de la
masa se encontraron areas color café obscuro alternando con
areas microquisticas y aspecto congestivo hemorragico. Al
analisis microscopico se advirtieron areas solidas con células
dispuestas alrededor de un estroma de tejido fibroconectivo
con capilares congestivos (formaciones pseudopapilares, fi-
gura 4), ademas de areas de hemorragia antigua y reciente,
con numerosos depositos de cristales de colesterol. En las
células de las pseudopapilas se observaron las hendiduras
nucleares caracteristicas (figura 5). Este estudio fue consis-
tente con el diagnostico de tumor sélido pseudopapilar del
pancreas.

B\ i

Figura 3. Imagen macroscépica de la lesion resecada en la
cual se advierte una capsula, con la cola del pancreas y el
bazo a la derecha.

Figura 4.
observan formaciones pseudopapilares (flecha).

Discusioén

El tumor sélido pseudopapilar del pancreas es una neopla-
sia rara: desde la primera descripcion elaborada por Frantz
en 1959 solo se habian informado poco mas de 400 casos en
la literatura mundial para 1997,% 452 casos para 2004 en la
literatura inglesa,’ y 629 para 2006 en 178 series.'” Al hacer
una busqueda en la literatura nacional solo se encontraron
cuatro casos.!!"?

El tumor so6lido pseudopapilar del pancreas consti-
tuye 0.2 a 2.7 % de los tumores primarios no endocrinos
del pancreas,> *!>!%15 con predominio en mujeres no cau-
casicas (mas de 90 % de los casos).® Se ha sefialado a las
mujeres asiaticas y afroamericanas como el grupo de mayor
frecuencia, especialmente entre la segunda y tercer déca-
das de vida'® (promedio de 24 afios, con rango de dos a 72
afios).!” La relacion hombre-mujer es de 1:9.5,"7 y en el sexo
masculino tiende a aparecer a una edad discretamente mas
avanzada (en promedio 31 afios)."> En nuestra paciente, la
edad de presentacion fue ligeramente mas avanzada.

Se desconoce su causa exacta y se ha sugerido que po-
dria ser un tumor derivado de las células del conducto
pancreatico, de las células acinares, de las células endocri-
nas,'® de células pancreaticas pluripotenciales o de tejido
extrapancreatico (posiblemente ovarico) que se adjunto al
parénquima pancreatico durante la embriogénesis tempra-
na.”!” También se especula la influencia de ciertos factores
genéticos debido a su predominio en mujeres asiaticas y
afroamericanas.'’

Al realizar el analisis inmunohistoquimicos se puede
encontrar positividad a vimentina, enolasa especifica de
neurona, o-l-antitripsina, o-1-antiquimiotripsina, CD10
y CD56 en mas de 90 % de los casos.>!®!® La presencia
de la B-catenina puede alcanzar 100 % a nivel del cito-
plasma y 80 % en el nicleo en muestras de tumor so6lido
pseudopapilar de pancreas.'” El caso contrario ocurre con la
presencia de sinaptofisina, cromogranina A, insulina, glu-
cagon, somatostatina, citoqueratina, proteina S100, tripsina
y quimiotripsina, donde la positividad es muy baja.>!>!®
Un fenémeno observado es la presencia de cadherina-E en
nucleo, pero completamente ausente en el citoplasma y en
la membrana celular.® A nivel de la membrana celular se
pueden encontrar receptores de progesterona en la mayoria
de los casos,'>!*2! por lo que se cree que esta hormona po-
dria tener un papel importante en el crecimiento del tumor.'s
Esta creencia se ha corroborado parcialmente al observar
mayor crecimiento del tumor sélido pseudopapilar de pan-
creas durante el embarazo.!'®

Genéticamente se han demostrado mutaciones en el exon
3 del oncogén de la B-catenina en 90 % de las muestras ob-
tenidas a partir de tumor solido pseudopapilar de pancreas
de 20 pacientes, aunque la presencia de sobreexpresion nu-
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Figura 5. Imagen microscopica en la cual se observa
crecimiento sélido y hendiduras nucleares caracteristicas
(flecha).

clear de p53 fue poco frecuente.’* No se han encontrado
alteraciones en la familia de genes ras, gen/proteina p53,
p16, K-ras o DCP4."*?2 El indice proliferativo es menor de
1 % en las muestras de tumor sélido pseudopapilar de pan-
creas no maligno, el cual aumenta 30 a 40 % en casos de
malignidad.”

El cuadro clinico incluye dolor abdominal (58 a 72 %
de los casos), aunque hasta casi 30 % de los pacientes es
asintomatico y el diagnostico se establece con examenes de
gabinete realizados por otras razones.>'>!¢242> Es menos fre-
cuente la presencia de masa abdominal, ictericia,?® malestar
abdominal vago,'® sensacion de plenitud o saciedad tem-
prana,”'s nausea, vomito o pérdida de peso.” Dada la poco
especificidad de la sintomatologia y el lento crecimiento del
tumor, la deteccion del mismo es tardia. Puede alcanzar 20
cm de tamafo, creciendo alrededor de los tejidos y no dentro
de los mismos, siendo relativamente suave. Por lo anterior es
muy raro que cause datos de obstruccion biliar o pancreatica
(aun cuando se localice en la cabeza del pancreas).?’*

Por ultimo, el abdomen agudo debido a hemoperitoneo
por rotura espontanea o sangrado intratumoral es suma-
mente raro.'>?%?° En el caso descrito, la paciente presentd
sintomatologia vaga (distension abdominal y saciedad tem-
prana), sin masa abdominal palpable ni dolor abdominal,
aun cuando éste se presenta en gran parte de los casos. Si
bien en algunas series se han observado estos datos clinicos
con relativa frecuencia, no orientan el diagnostico.

La paciente resefiada fue intervenida quirirgicamente
por diagndstico de colecistitis cronica litidsica, encontrando
incidentalmente el tumor y tomando biopsia. El diagnosti-
co incidental tras la realizacion de un estudio de gabinete
ha sido un patron en estos pacientes, aunque se desconoce

la frecuencia del diagnostico incidental durante una cirugia
realizada con otros fines.

Los exdmenes de laboratorios por lo general son nor-
males y el diagndstico del tumor so6lido pseudopapilar de
pancreas se realiza con estudios de gabinete: ultrasonido,
tomografia axial computarizada o resonancia magnética. El
ultrasonido puede mostrar masa pancreatica heterogénea y
sin septos en su interior, aunque en algunos casos puede
ser dificil visualizarla completamente.?**° Por lo tanto, una
mejor opcion es la tomografia axial computarizada abdomi-
nal, donde se puede observar una masa heterogénea grande
con una capsula bien definida (hiperdensa en mas de 70 %
de los casos). En aproximadamente 10 % de los casos, el
tumor sélido pseudopapilar de pancreas contiene liquido en
su interior.”” Las calcificaciones se encuentran en 30 % de
los casos, generalmente en la periferia del tumor.!**! En la
resonancia magnética también se aprecia una lesion hetero-
génea, hiperintensa en casi 90 % de las ocasiones.?’

En el estudio de Voss y colaboradores se sugiri6 la rea-
lizacion de la biopsia por aspiracidon con aguja fina guiada
por ultrasonido endoscépico, la cual muestra sensibilidad
y especificidad para tumores no neuroendocrinos de 81.6 y
87.5 %, respectivamente.* Por otra parte, la tomografia por
emision de positrones puede mostrar captura elevada de la
F!8-fluorodeoxiglucosa por el tumor sélido pseudopapilar,
aunque sin duda se trata de un estudio que no agregaria mas
informacion que la aportada por la tomografia axial compu-
tarizada o la resonancia magnética.*

El tratamiento de eleccion es el quirtrgico: dado que
el tumor so6lido pseudopapilar puede localizarse en la ca-
beza (33 a 40 %), en el cuerpo (14 a 28 %) y en la cola
(32 a 50 %) del pancreas, las opciones son la enucleacion
simple, la pancreatectomia distal y la duodenopancreatec-
tomia.>*121% En todos los casos se debe intentar preservar
la mayor cantidad de tejido pancreatico, por lo que algunos
cirujanos pueden preferir la enucleacion simple, aunque el
riesgo de desarrollar fistula es alto.”® En el caso descrito
se intentd de primera intencion la enucleacion simple, sin
embargo, al observar la afeccion de casi todo el espesor
del pancreas se establecio que existia riesgo muy elevado
para la produccion de una fistula, por lo que se optd por
la pancreatectomia distal con esplenectomia ante la presen-
cia de hemorragia derivada de algunas ramas de la arteria
esplénica. No fue realizada diseccion linfatica extensa ni
reseccion de estructuras adyacentes al no estar justifica-
das.”® La pancreatectomia distal junto con esplenectomia
no altera la morbilidad ni la mortalidad en forma significa-
tiva, cuando se compara con la pancreatectomia distal sin
esplenectomia.’ El tamafio del tumor no debe considerarse
predictor de irresecabilidad, ya que lesiones de hasta 30 cm
pueden ser resecadas sin problemas.’
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Por si solo, el tratamiento quirtrgico proporciona al pa-
ciente una sobrevida superior a 90 % a cinco aflos, con una
tasa de recurrencia de 10 a 15 %.%!2%* Aun en los pocos casos
que han mostrado lesiones multicéntricas a partir de tejido
pancreatico ectopico en higado, retroperitoneo, mesocolon
y epiplon®1%35 o metastasis sincronicas, debe intentarse la
reseccion de estas lesiones agregadas, ya que el pronostico
contintia siendo satisfactorio, puesto que la diseminacidén
no se considera un factor predictivo negativo de supervi-
vencia*? (a diferencia de la edad avanzada, factor de riesgo
para metastasis metacronicas).*

Aunque se ha estudiado la quimioterapia, ain no se ha
logrado definir bien su papel. Sin embargo, se ha propuesto
su uso en los tumores irresecables o con multiples metasta-
sis a higado, sin que exista un esquema quimioterapéutico
estandarizado.?’

La histologia del tumor s6lido pseudopapilar revela una
cépsula, tejido quistico, sélido y hemorragico, y un tamafio
que comunmente alcanza 6.5 a 15 cm de diametro, si bien
se han registrado mayores (hasta 30 cm).'® Es precisamente
la existencia de una capsula y de hemorragia intratumoral
lo que permite distinguirlo de otros tumores del pancreas.>*’
Al microscopio se encuentran areas solidas alternando con
cambios degenerativos que producen un patréon pseudopa-
pilar caracteristico de células epiteliales en varias capas
alrededor de un tallo central fibrovascular.'*!¢ Las areas so-
lidas contienen necrosis, macrdéfagos esponjosos, granulos
de colesterol y calcificaciones.!

En 10 a 15 % de los casos hay metastasis'*!® o recurren-
cia del tumor!® Los sitios mas frecuentemente afectados por
las metastasis son el higado (28 %), la vena cava (27 %)
y el bazo (17 %). Otros sitios que pueden presentar lesio-
nes metastasicas son el peritoneo, el duodeno, el epiplon,
el colon y el pulmén.!® El comportamiento maligno puede
ser predicho ante evidencia de invasion perineural o a va-
sos sanguineos, con o sin invasion profunda a los tejidos
circundantes,?® un alto grado de pleomorfismo celular, un
indice mitotico elevado, un patréon de crecimiento difuso,
un crecimiento difuso con necrosis tumoral extensa y la
presencia de un componente no diferenciado (p. ej. elemen-
tos del carcinoma sarcomatoide).?>** Ninguno de estos
factores de agresividad del tumor fueron observados en la
pacientes referida.

Conclusiones

Se debe mantener un alto indice de sospecha clinica para
el diagnéstico del tumor sélido pseudopapilar del pancreas,
ante la presencia de dolor o tumor palpable en hemiabdomen
superior en pacientes jovenes del sexo femenino con lesion
localizada en pancreas, heterogénea y bien delimitada. La

intervencidon quirdrgica representa el mejor tratamiento
para esta entidad patologica y se debe intentar en todos los
casos, independientemente del tamafio de la lesion, por lo
que ésta se debe resecar en su totalidad con el fin de ofrecer
el mejor pronostico.
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