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Caso clinico

Tumor sélido pseudopapilar de pancreas. Comunicacion de un caso
pediatrico

Rafael Alvarado Garcia,* Daniel Garcia Sanchez,** Pedro S Jiménez Urueta***

RESUMEN

El tumor soélido quistico pseudopapilar de pancreas es una neoplasia maligna infrecuente que afecta a mujeres jévenes. Descrita en
1959, ha sido nombrado tumor sélido quistico o neoplasia epitelial sélida. Su potencial maligno es bajo y las metastasis son poco
comunes. El tratamiento es quirtrgico e implica la reseccion de la tumoracion mediante pancreatectomia parcial. Su prondstico es
positivo. En este articulo se revisa la literatura y se comunica el caso de una nifia de 13 afios con una tumoracioén abdominal de seis
meses de evolucién. Se le realizé biopsia por aspiracion con aguja fina que revel6é tumor maligno. Se resec6 el tumor y parte del
pancreas. En el andlisis histopatol6gico se encontré que se trataba de un tumor sélido pseudopapilar de pancreas.
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ABSTRACT

Cystic solid pseudopapillary tumor of the pancreas is a rare malignant neoplasia that occurs more frequently in young females. It was
described in 1959. It is also named cystic solid tumor or solid epithelial neoplasm. It has a low malignant potential, and metastases
are rare. Treatment is surgical, with complete excision of the tumor by partial pancreatectomy. Outcome is favorable. We present a
case of a 13 year-old girl with an abdominal tumor of 6 months of evolution. Fine needle aspiration cytology reported malignant cells,
suggesting a pseudopapillary tumor of the pancreas. Partial surgical resection of the pancreas and the tumor were carried out. We
reviewed the literature and comment this case.
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I tumor so6lido pseudopapilar del pancreas fue
descrito por primera vez en 1959 por Fran-
tz.! Se conoce también como tumor quistico
papilar,? neoplasia epitelial sélido-papilar,®
tumor papilar de bajo grado* y, por supuesto, como tu-
mor de Frantz.! En 1996, la Organizacion Mundial de la
Salud lo reclasificd y le asigné su nombre actual: tumor
s6lido pseudopapilar de pancreas.® Se considera una en-
fermedad infrecuente (menos de 1% de todos los tumores
pancreéaticos) con un bajo potencial de malignizacion,®
que afecta principalmente a mujeres jovenes’ y difiere
clinica y patoldgicamente del pancreatoblastoma (tumor
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pancreético maligno que afecta a nifios),® aunque en apa-
riencia comparten un mismo origen ontogénico.® A pesar
del incremento en el diagndstico de esta enfermedad, no
hay suficiente informacion sobre su presentacion clinica
y su tratamiento quirargico. El objetivo de este trabajo
es ampliar el conocimiento acerca de esta afeccion en
nifios y revisar la bibliografia existente.

CASO CLIiNICO

Se trata de una joven de 13 afios de edad, que seis meses
antes de su hospitalizacion comenzd a experimentar
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molestias abdominales inespecificas. Dias después
refirid dolor en el hipocondrio izquierdo, continuo,
moderado y punzante, sin exacerbaciones, remisiones
o irradiaciones, que se traté con analgésicos. Al dia
siguiente, la madre notdé incremento del perimetro
abdominal. Tras pasar 48 horas con dolor y ausencia
de evacuaciones, acudieron a un centro hospitalario,
donde fue internada.

A la exploracion fisica se observo normal, por lo
que se le realizaron estudios de imagen. La radio-
grafia simple de abdomen mostré radiopacidad en el
hemiabdomen superior izquierdo. En el ultrasonido se
aprecio ecogenicidad aumentada con zonas anecoicas
y bordes bien definidos en el hipocondrio izquierdo
de aproximadamente 12.8 x 9.2 cm. La tomografia
axial computarizada de abdomen revel6 una masa con
hiperdensidad heterogénea en el cuadrante superior
izquierdo, en la que se identificaron areas hipodensas y
necrosis, ademas de adenopatias locales (figura 1). Se
hizo biopsia por aspiracion con aguja fina que indico
neoplasia maligna de células pequefias. Se tomaron
marcadores fraccion B de gonadotropina coridnica que
tuvieron un valor mayor a 1,500 mUIl/mL.

Se refirid a la paciente al Centro Médico Nacional
20 de Noviembre para su tratamiento en el Servicio de
Oncologia Pediatrica. A su ingreso, la exploracion fisica
revel6 presion arterial de 90/60 mmHg, peso de 47.5 kg
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Figura 1. La tomografia axial de abdomen mostré una masa con
hiperdensidad heterogénea en el cuadrante superior izquierdo.

(percentil 3) y talla de 151 cm (percentil 10); palidez
generalizada, torax sin alteraciones y abdomen globoso
por masa palpable en el hipocondrio izquierdo, fija a
planos profundos de 9 x 9 cm. La paciente menciond
sentir dolor generalizado en el hemiabdomen izquierdo y
no experimentar cambios en el dolor abdominal referido
al inicio de su padecimiento. Se repiti6 la determinacion
de marcadores tumorales con los siguientes resultados:
alfafetoproteina, 0.6 ng; antigeno cancinoembrionario,
0.072 ng; fraccién B de gonadotropina corionica, 0.
también se hizo una nueva biopsia por aspiracién con
aguja fina que demostro neoplasia maligna de células
pequefias, redondas y azules.

Se considerd que se trataba de un tumor resecable, por
lo que se llevd a cabo una laparotomia. Mediante este
procedimiento se encontr6 una tumoracion dependiente
de la cola del pancreas (figura 2) de 22 x 15 cm, muy
vascularizada, bien encapsulada y sin invasion a érganos
vecinos, localizada en la trascavidad de los epiplones; se
descarto la esplenectomia debido a que se preservaron
los vasos esplénicos. Su evolucién después de la ope-
racion fue térpida, con pancreatitis y tolerancia parcial
a la via oral, ndusea, vomito, distension abdominal y

Pancreas

Figura 2. Fotografia transquirdrgica en la que se observa tumor
bien encapsulado incluido en la cola del pancreas.
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dolor de gran intensidad, evacuaciones liquidas, fiebre
y mal estado general, depuracion alterada de amilasa y
de lipasa. Se le prescribié ayuno, nutricion parenteral
total, doble esquema antibiotico (ceftriaxona, metroni-
dazol) y octreotide. A las dos semanas de tratamiento
se comprobd mejoria total.

El resultado histopatoldgico definitivo (figura 3)
fue tumor solido pseudopapilar de pancreas, con es-
tructuras pseudopapilares s6lidas y pseudoquisticas en
proporciones equitativas, sin diseminacién a ganglios
peritumorales. El andlisis inmunohistoquimico para
descartar la posibilidad de tumor neuroendocrino o de
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Figura 3. Histologia. A) En las areas sélidas, se observan hileras
de células epiteliales sin un patrén definido, acentuadas por nu-
merosos canales microvasculares. B) Los cambios degenerativos
en las células epiteliales permiten observar la caracteristica pseu-
dopapilar en la que las células tumorales residuales aparecen
como rosetas con un centro vascular.

células de los islotes fue negativo, pero mostr6 una
marcada reactividad a la alfa-1-antitripsina y a la vi-
mentina, lo que corroboré el diagndstico. Los estudios
radioldgicos de seguimiento arrojaron resultados nor-
males. La funcién exocrina del pancreas fue adecuada,
en tanto que la funcion endocrina mostré una curva
de tolerancia a la glucosa normal. La paciente tuvo un
buen desarrollo y crecimiento, sin alteraciones de la
funcién intestinal.

DISCUSION

Los tumores malignos de pancreas son infrecuentes en
nifios y adolescentes. El més frecuente es el pancrea-
toblastoma.'®!* En adultos, el cancer de pancreas es la
cuarta causa de muerte por cancer. Los tumores malignos
del pancreas incluyen los que crecen en las células de
los conductos (adenocarcinoma, carcinoma de células
escamosas), en las células acinares (carcinoma de células
acinares), en el tejido conectivo (liposarcoma), en las
células de los islotes (insulinoma, gastrinoma) y los de
origen linfatico (linfomas) o incierto (tumor pseudopa-
pilar y pancreatoblastoma).?

Las causas de los tumores pancreaticos en la edad
pediétrica son desconocidas. Pueden aparecer en cual-
quier region del pancreas y casi siempre son tumores
no funcionales; los sintomas que provocan dependen de
su localizacion. EI tumor sélido pseudopapilar del pan-
creas es muy poco comun; segun Lack y col.,*® quienes
tienen 30 afios de experiencia en el Hospital Pediatrico
de Boston, s6lo uno de cada ocho (12%) tumores es de
este tipo. Por sus caracteristicas histopatologicas, se
ha diagnosticado erroneamente como adenocarcinoma,
cistadenoma y cistocarcinoma.*

Su patogénesis aln no es clara, pero el hecho de que
afecte principalmente a mujeres jovenes llevd al estudio
de receptores hormonales, en el que se observé que las
células de este tumor son altamente reactivas a anti-
cuerpos para progesterona y negativas para estrégenos,
lo que sugiere un origen ductal,>'° aunque otros autores
mencionan que estas hormonas pueden estar involu-
cradas en su crecimiento pero no en su génesis.1014.16
También las anormalidades cromosdmicas, como la t
(11;22) (924;912), pueden jugar un papel importante en
la evolucidn de esta neoplasia.t’
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Su presentacion clinica no es especifica; sin embargo,
el dolor abdominal es una constante en casi todos los
casos. Esto se debe al crecimiento lento de una masa ab-
dominal en el cuadrante superior izquierdo o epigastrio,
de consistencia firme. La tumoracion se detecta en la
exploracién fisica de rutina o después de algin trauma-
tismo,*81015 como sucedio con esta paciente.

Para el diagnostico diferencial deben considerarse
todas las lesiones quisticas, como los quistes de reten-
cion, los pseudoquistes, los hidatidicos y los tumores
quisticos (adenoma o adenocarcinoma) y algunas lesio-
nes secundarias del tejido pancreatico ocasionadas por
neuroblastoma y procesos linfoproliferativos.®

El diagndstico de masa abdominal, en este caso, se
sospeché gracias a la radiografia simple de abdomen
en la que se observo radiopacidad en el cuadrante su-
perior izquierdo. El estudio ultrasonogréafico es el paso
siguiente; en él se not6 una masa bien definida con
ecogenicidad disminuida y zonas sélidas. En algunos
reportes se menciona que las calcificaciones semicir-
culares son peculiaridades de esta lesion.®*® El estudio
de imagen mas (til es la tomografia axial computari-
zada, ya que define con exactitud las caracteristicas
de la lesién, la anatomia pancreatica y la invasién a
estructuras vecinas.®*® Los estudios endoscopicos y
angiogréaficos no aportan nada.

La aspiracién con aguja fina es en la actualidad
el método diagndstico inicial recomendado para la
obtencion de la biopsia;!"® sin embargo, estudios
recientes indican que no es necesaria en este tipo de
neoplasias, ya que en muchos casos no es posible di-
ferenciarlas del pancreatoblastoma, como sucedid con
esta paciente, a quien se le realiz6 en dos ocasiones sin
que fuera concluyente en ninguna de las dos. Ademas,
si el tumor es resecable, no se precisa la aspiracién
con aguja fina.?®

El estudio histopatolégico mostré un patrén de
crecimiento uniforme, con una combinacion de ele-
mentos sélidos, pseudopapilares o pseudoquisticos en
porciones variables.? Las &reas solidas revelan células
ordenadas en laminas o columnas que rodean tabiques
fibrovasculares. Los cambios degenerativos, como
la inflamacion y la formacidn de espacios mitéticos
entre las células mas lejanas y los delgados vasos san-
guineos, resultan en un aspecto solido pseudopapilar

con una gran microvasculatura.?®?! En las metastasis
se encontré un grado nuclear mas alto y puntos de
prominente necrobiosis caracterizada por células con
nucleos picnéticos y citoplasma eosinofilo.?

El tratamiento indicado en los nifios es la reseccion,
ya que es la Gnica modalidad curativa.'®?® Este tumor
se encuentra en la frontera entre los tumores benignos
y malignos. Elementos como el grado nuclear, el indice
mitatico, el pleomorfismo celular, la invasion venosa
o los sitios de necrobiosis pueden afectar el esquema
quirurgico, aunque por lo general su potencial metas-
tasico es muy bajo.®

En los tumores del cuerpo o de la cola del pancreas
puede hacerse pancreatectomia distal con o sin pre-
servacion del bazo, mientras que en los tumores de la
cabeza del pancreas, en los que estan en el cuello de la
glandula, en los que invaden los conductos pancreéticos,
que tienen bordes definidos o que incluyen los vasos
portales 0 mesentéricos, se indica pancreatoduodenec-
tomia (procedimiento de Whipple o Longmire).8202 |_a
invasion a la vena porta o a la arteria mesentérica no
debe tomarse como criterio de irresecabilidad.™

En los nifios, cuando el tumor se encuentra en la por-
cion media del pancreas se elige una intervencion menos
agresiva, como la pancreatectomia central para extirpar
el tumor, tratando de conservar los bordes de la cabeza, el
proceso uncinado y la cola del pancreas.®?>% Las metas-
tasis deben extirparse, a diferencia de lo que se hace con
otras neoplasias pancreaticas.?” En el caso particular de
las metéastasis hepaticas, se pueden realizar lobectomias
0 enucleaciones en casi todos los pacientes.

La quimioterapia tiene un efecto positivo en algunos
sujetos, en tanto que la radioterapia es eficaz en ciertos
tumores irresecables.®!21519.22.27

El prondstico es bueno aun cuando haya metastasis.
Mas de 95% de los pacientes con tumor sélido pseudo-
papilar del pancreas se curan totalmente con la reseccion
quirdrgica.®**% |a invasion local, la recurrencia o las
metastasis limitadas no representan una contraindicacion
para una nueva reseccion, incluso algunos individuos
con este tipo de tumor considerado irresecable pueden
vivir 10 afos después de la reseccion total.201527

A los seis meses de la operacion, la paciente cuyo
caso se describid se encontraba asintomatica y realizaba
su vida normalmente.
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