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Tumor sélido pseudopapilar del pancreas pediatrico.
Presentacién de un caso y revision en la literatura

Solid pseudopapillary tumor of the pancreas in pediatric patients.
Case report and literature review
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Resumen

Introduccidn. El tumor sélido pseudopapilar del pancreas
(TSP) es un tumor epitelial de baja malignidad que afecta
principalmente a mujeres jévenes y comprende aproxi-
madamente 1-2% de todas las neoplasias de pancreas.
Presentamos un caso de este tipo de tumor tratado en
el Hospital General de Tijuana en el Servicio de Cirugia
Pediatrica, asi como una revisién de la literatura.

Caso clinico. Se presenta el caso de un paciente feme-
nino de 12 afios de edad con la Unica sintomatologia de
tumor palpable en epigastrio de crecimiento progresivo.
Es diagnosticada con un tumor sélido pseudopapilar
localizado en la cola del pancreas y tratada exitosa-
mente con pancreatectomia distal sin esplenectomia.
Se egresa a los 3 dias de postquirurgico.

Discusion. Se concluye que el TSP es un diagnostico di-
ferencial ante la presencia de masas a nivel del pancreas,
aunque por su rareza no debe ser la primera opcién a
descartar, especialmente en pacientes pediatricos. La ci-
rugia por si sola representa el mejor tratamiento para esta
entidad patolégica, ya que demuestra un nivel de cura-
cion excelente, y se debe intentar en todos los casos
independientemente del tamafio de la lesion pancreética.
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Abstract

Background: Solid pseudopapillary tumor (SPT) of the
pancreas is a low-grade epithelial malignant tumor prin-
cipally affecting young women and represents ~1-2%
of all pancreatic neoplasms. We present a case of this
type of tumor treated at the General Hospital of Tijuana
in the service of pediatric surgery. We also present a
review of the literature.

Case: We present the case of a 12-year-old female with
symptomatology of a progressively growing palpable
tumor in the upper abdomen. She was diagnosed with
SPT located in the tail of the pancreas. It was treated
successfully with distal pancreatectomy without sple-
nectomy. The patient was discharged on the third post-
surgical day.

Discussion: SPT is a differential diagnosis with the pres-
ence of a mass at the level of the pancreas. Due to its
rarity, it is not the first option to rule out, especially in
pediatric patients. Surgery alone represents the best
treatment for this pathological entity and should be at-
tempted in all cases, independent of the size of the
pancreatic lesion.

Key words: pediatrics, pancreatic solid pseudopapil-
lary tumor, benign tumor.
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Introduccién

Eltumor sélido pseudopapilar (TSP) del pdncreas es
un tumor epitelial de baja malignidad que afecta prin-
cipalmente a mujeres jévenes. Fue descrito por pri-
mera vez por Frantz' en 1959 y ha sido denominado
con otros términos como neoplasias papilares epite-
liales, tumor acinar sélido y quistico, neoplasia papi-
lar quistica, carcinoma papilar quistico, tumor sélido
y quistico, tumor papilar de bajo grado y tumor de
Frantz.? Finalmente, en 1996, la Organizacién Mun-
dial de la Salud (OMS) le dié el nombre de tumor
sélido pseudopapilar del pancreas,®y lo clasificé den-
tro del grupo de tumores del pancreas exocrino tipo
«borderline», es decir, con incierto potencial malig-
no.* EI TSP es una neoplasia que comprende aproxi-
madamente 1-2% de todas las neoplasias de pan-
creas (Tabla 1).> Presentamos un caso de este tipo
de tumor tratado en el Hospital General de Tijuana
en el Servicio de Cirugia Pedidtrica, asi como una
revision de la literatura.

Reporte del caso

Paciente femenino de 12 anos de edad, sin ante-
cedentes de relevancia. Refiere historia de 4 anos
de evolucién con presencia de masa en regién epi-
gastrica, que fue incrementando paulatinamente de
tamano hasta ser notoria a la palpacién superficial.
El examen fisico revel6 una paciente en buenas
condiciones generales, con presencia de un tumor
indoloro palpable en epigastrio e hipocondrio izquier-
do, de aproximadamente 15x 10 cm.

Los exdmenes de laboratorio fueron normales,
incluidos los niveles de a-feto-proteina y 3-gonado-
tropina coridénica humana. Se realizé ultrasonido que
muestra lesion en cuadrante superior izquierdo, de
8 x 9 x 5 cm aproximadamente, sélido, de aspecto
heterogéneo y cdpsula bien definida (Fig. 1). Se
realiza tomografia axial computarizada (TAC), en
la que se observa un tumor de aproximadamente 8
x 8 cm, heterogéneo, bien definido por la presen-
cia de una cdpsula (Fig. 2). La imagen por reso-
nancia magnética (IRM) de la lesién en sentido axial
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(Fig. 3) revela el tumor ocupando gran parte del
cuadrante superior izquierdo.

Finalmente, se realiza celiotomia exploradora con
abordaje a través de incisidon subcostal izquierda.
Se encontré tumor sélido de aproximadamente 10
cm de didmetro localizado en la cola del pancreas
(Fig. 4). Se realizé pancreatectomia distal con re-
seccion del tumor. En el postquirdrgico, se observa
con buena evolucién, signos vitales normales, es-

Tabla 1. Clasificacién de los tumores quisti-
cos del pancreas (OMS)

l. Tumores primarios
A. Pancreas exocrino
a. Benigno
* Cistadenoma seroso
* Cistadenoma mucinoso
* Adenoma mucinoso papilar intraductal
* Teratoma quistico mucinoso
* “Bordeline”(incierto potencial maligno)
* Tumor quistico mucinoso con moderada displasia
* Tumor mucinoso papilar intraductal con displasia mo-
derada
* Tumor sélido pseudopapilar
b. Maligno
* Adenocarcinoma ductal
* Carcinoma indiferenciado (anaplasico)
* Cistadenocarcinoma seroso
* Cistadenocarcinoma mucinoso: no invasivo o invasivo
* Carcinoma mucinoso papilar intraductal: no invasivo o
invasivo
* Cistadenocarcinoma de células acinares
* Carcinoma sélido papilar
B. Pdncreas endocrino
* Tumores de islotes celulares funcionantes y no funcio-
nantes
Il. Tumores secundarios
A. Tumores quisticos del pancreas exocrino
* Pseudoquiste
* Quiste congénito
* Quiste linfoepitelial
* Quiste endometrial
* Quiste de retencion
* Quiste parasitario
* Quiste de pared duodenal paraampular
* Quiste enterdgeno

Elaborado a partir de Valdés y cols.®

Bol Med Hosp Infant Mex



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

caso gasto seroso por drenaje cerrado y tolerancia microquisticas, con aspecto congestivo hemorrdgi-
a lavia oral. co (Fig. 5). El diagndstico histopatolégico fue de tu-
mor sélido pseudopapilar del pancreas.

El andlisis histopatoldgico reveld la presencia de
un tumor de 9 x 8 x 4 cm, con cdpsula color gris
blanquecino, indurada. Al corte de la masa se en-
cuentran dreas color café obscuro alternando con
dareas sélidas, gris blanquecinas, granulares y areas

Figura 1. Ultrasonido abdominal mostrando el tumor encapsulado

y con tejido heterogéneo. Figura 2. Tomografia con corte a nivel de cuerpo de péncreas,

mostrando una masa con una capsula fina y con una densidad
heterogénea, aparentemente en la cola del pancreas.

Figura 3. Imagen por resonancia magnética que muestra una masa Figura 4. Imagen macroscépica de la lesion resecada con corte
que impide el llenado adecuado del estomago con el medio de coronal, en la cual se advierte la presencia de un tumor encapsula-
contraste. do en la cola del pancreas, con aqueas sélidas y pseudoquisticas.
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Figura 5. Imagen microscopica en la cual se observa un patron
solido (arriba) y las formaciones pseudopapilares caracteristicas del
TSP (abajo).

Discusion

EI TSP del pancreas es una neoplasia sumamente
rara. Desde el primer reporte hecho por Frantz en
1959 hasta el ano 2006, se han reportado 629
casos en 178 series®®y solamente se han reporta-
do 4 casos en nuestro pais.”' Hasta 1999, se ha-
bian reportado aproximadamente 90 nifos (meno-
res a 18 afos) con TSP.'? EI TSP del pdncreas es
muy raro, constituyendo el 0.17-2.7% de los tumo-
res primarios no endocrinos del pancreas.'>'> Se
observa principalmente en mujeres no caucdsicas
en 90-95% de los casos>¢ (especialmente asidticas
y afroamericanas) que se encuentran en la 29y 3¢
décadas de vida,>'®'” con un pico de incidencia en
la 39 década de vida (promedio a los 24 afios) y un
rango que va desde los 2 hasta los 72 afos.? Los
casos que se presentan en la primera década de
vida son raros y menos del 10% se reportan en pa-
cientes mayores de 40 anos.'® El TSP rara vez se
observa en hombres; de hecho existe una relacion
1:9.5 hombre-muijer,'>'? aunque en nifos se ha
encontrado una relacién 1:3 hombre-mujer.? El
pico promedio de incidencia en hombres es a los
31 anos'® (la edad promedio es mayor en pacien-
tes masculinos, P< 0.05).?'
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La etiologia del tumor sélido pseudopapilar del
pdncreas aun es desconocida y continla siendo
motivo de controversia. Se han propuesto tres ori-
genes probables: en las células del conducto pan-
credtico, en las células acinares o en las células
endocrinas.'®?2 Otra hipétesis es que el TSP se ori-
gina de células pancredticas pluripotenciales o de-
riva de tejido extrapancredtico, posiblemente gona-
dal (ovdrico), que pudiera haberse adjuntado al
parénquima pancredtico durante la embriogénesis
temprana.®?® También se ha sospechado la pre-
sencia de factores genéticos en su origen al obser-
varse una mayor incidencia en mujeres asidticas. '
El andlisis inmunohistoquimico revela que en mds
del 90% de los casos existe una positividad a la vi-
mentina, a la enolasa especifica de neurona, a la
a-1-antitripsina®>242 q la - 1-antiquimiotripsina'®,
al CD10y al CD56.242¢ Ademds, se ha observado
la expresion de cadherina-E en nucleo y su ausen-
cia a nivel de membrana y citoplasma.?” Todas las
células del TSP muestran inmunoreactividad cito-
plasmdtica para la galectina-3 y ha servido para di-
ferenciar al TSP de los tumores endocrinos.??

No se ha observado la presencia de receptores
de estrogeno en estos tumores, pero si se ha evi-
denciado la presencia de receptores de progeste-
rona en muchos casos (de 80 a 100%).10.1621.28 | q
expresion de vimentina, a-1 antitripsina, a-1 anti-
quimiotripsina y enolasa especifica de neurona con-
firma la sospecha de la teoria de una célula precur-
sora proveniente de una célula epitelial primitiva.”
Se cree que las hormonas sexuales juegan un pa-
pel mds importante en el crecimiento del tumor que
en su etiopatogenia,'*'® como lo confirma el mayor
indice de crecimiento del TSP durante el embara-
z0.'¢ Por otro lado, Abraham y cols. observaron la
presencia de mutaciones en el exdn 3 del oncogén
de la B-catenina en el 90% de las muestras analiza-
das, y sélo el 15.8% de las mismas mostraron so-
breexpresién nuclear de p53."° Tanakay cols. ob-
servaron 100% de inmunoreactividad para la
B-catenina en el citoplasma'y 83% en nicleo de 18
muestras de TSP.?’ Ocasionalmente se ha obser-
vado la presencia de aneuploidia,'® especialmente
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en los TSP malignos. Se han encontrado anormali-
dades cromosdémicas, incluyendo doble pérdida de
cromosomas X, trisomia de cromosoma 3y trans-
locacién no balanceada entre los cromosomas 13
y 17, asociados con una conducta agresiva.'® El in-
dice proliferativo, evaluado por la inmunoreactivi-
dad Ki-67, es menor del 1% en las muestras co-
munes de TSP. En los casos agresivos ha mostrado
30-40% de positividad.*°

El cuadro clinico de estos tumores es variable. En
la revision de Martin RCGy cols. se encontré la pre-
sencia de dolor abdominal en el 58% de los casos,
y el 29% permanecié asintomatico,? similar a lo
observado por Nakagohri Ty cols.?' Por otra parte,
Patil TB y cols. evidenciaron la presencia de dolor
abdominal en el 72% de los pacientes en su repor-
te de 14 casos,* y Sheehan MK y cols. en el 63%
de sus casos.® El dolor abdominal también es el
sintoma mds frecuente en nifos con TSP, presente
en el 87% de los casos, ademds de masa palpable
en el 35%, dispepsia en el 26% y elevacién de la
amilasa sérica en el 18%.2° Otros datos clinicos que
pueden estar presentes son: malestar abdominal
vago, '¢ sensacién de plenitud, ' o saciedad tempra-
na,’” sensacién de una masa abdominal, ictericia
ndusea y vomito (32%),?' y pérdida de peso
(18%).2"%33 El palpar una masa abdominal puede
ser un sintoma tardio de la enfermedad.” A pesar
de todo, este tipo de tumores son de lento creci-
miento, lo que contribuye a largos periodos libres
de enfermedad aun en pacientes con recurrencias
o metdstasis.! Aunque este tipo de tumores pue-
den crecer hasta 20 cm, generalmente lo hacen
alrededor de los tejidos mdas que dentro de los mis-
mos.® De ahi deriva que aunque el TSP se localice
en la cabeza del pancreas, sélo 8% de los mismos
cursen con ictericia.® En otros casos, el diagndstico
se realiza en forma incidental durante la realizacién
de alglin estudio de imagenologia complementario
por otra patologia,'* debido a que los pacientes se
encuentran asintomaticos aun cuando son porta-
dores de este tumor.? En algunas series, el diag-
néstico incidental alcanza hasta el 55% de los pa-
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cientes.? El diagnéstico por abdomen agudo cuan-
do se presenta hemoperitoneo por rotura espontd-
nea o sangrado intratumoral, es mds raro.'417:3437

Los exdmenes de laboratorio usualmente son
normales (p. e]. niveles de amilasa)'®y los marca-
dores de cdncer pancredtico (p. ej. CA19-9, anti-
geno carcinoembrionario o a-fetoproteina) casi
siempre son negativos.>

Los estudios de imagenologia para el diagnés-
tico de estas lesiones son: el ultrasonido, la to-
mografia axial computarizada (TAC) y la imagen
por resonancia magnética (IRM). En las placas
simples de abdomen pueden observarse estruc-
turas desplazadas o calcificaciones.’ Por otra par-
te, en el ultrasonido se visualiza una masa con
dreas de alta y baja ecogenicidad sin septos en
su interior,*y la angiografia demuestra zonas de
poca vascularidad.®?® En la TAC, los TSP se pre-
sentan como masas heterogéneas grandes con
presencia de una cdpsula.?® Las zonas de hemo-
rragia tienen hiperatenuacién y las areas de de-
generacion quistica se observan con hipoatenua-
cion. Las calcificaciones se observan en el 30%
de los casos. Con el contraste se observa un re-
forzamiento periférico heterogéneo con un cen-
tro de baja densidad.?® La cdpsula suele ser hi-
perdensa (70%) y los tumores pueden presentar
un nivel liquido en su interior (10%).% Las calcifi-
caciones son raras, pero cuando existen, se en-
cuentran en la periferia del tumor.*® Algunos au-
tores han reportado una frecuencia de
calcificaciones de aproximadamente 40%.233' En
las resonancias magnéticas se muestra una he-
terogeneidad en 73.5% de los casos y en 89%
son hiperintensas. La presencia de hemorragias
dentro de la lesién se observa en mds del 70%
de los casos.?® Las dreas de hiperintensidad en la
serie T1 y de hipointensidad baja o no-homogé-
nea en la serie T2 ayudan a identificar las dreas
de hemorragia y también ayudan a diferenciar
los TSP de otros tumores pancredticos.'? Las zo-
nas solidas en la serie T1 se muestran hipointen-
sas, aunque pueden verse ocasionalmente zonas
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de hiperintensidad.*' Se ha sugerido realizar biop-
sias por puncidén por aspiracién con aguja fina
(PAAF) percutdnea guiada por TAC, aunque no
se ha difundido su uso debido a complicaciones
potencialmente serias.?” Por ello, se ha sugerido
la posibilidad de realizar biopsias por aspiraciéon
con aguja fina guiada por ultrasonido endoscépi-
co, ya que muestran sensibilidad de 81.6% vy es-
pecificidad de 87.5% para tumores no neuroen-
docrinos.*? Las complicaciones con este método
diagnéstico apenas son del 2%.% EI TSP también
se ha detectado con la tomografia por emision
de positrones; se puede observar una captura ele-
vada de la F-18 fluorodeoxiglucosa por la lesion.*4

El TSP se encuentra circunscrito al pancreas
en 85% de los casos y el 10-15% de los pacien-
tes muestran metdstasis'*'® o tendrdn recurren-
cias del tumor.'"? El sitio mds frecuente de me-
tdstasis es el higado (2-42%, promedio 14%),84
vena cava inferior (27%), bazo (17%),8 vena por-
ta (5%),'74¢ peritoneo (42%), ganglios linfaticos
(25%)'” y el resto a otros érganos como retrope-
ritoneo, duodeno, epipldn, colon, mesocolony
pulmén (9%).84¢ Otros autores reportan como
sitios frecuentes de diseminaciéon, después del
higado, a los ganglios linfdticos y el peritoneo.?
Las metdstasis hepdticas generalmente son soli-
tarias.!” No se han establecido criterios claros de
malignidad, pero la invasién perineural o angio-
invasion, con o sin invasién profunda a los tejidos
circundantes,** asi como un alto grado de
pleomorfismo celular y un indice mitético eleva-
do, pueden indicar el comportamiento agresi-
vo.3%4¢ Otras caracteristicas patolégicas, proba-
blemente asociadas con una conducta agresiva
del TSP, son: patrén de crecimiento difuso con
necrosis tumoral extensa, la presencia de un com-
ponente no diferenciado,’® atipia nuclear, la in-
vasién venosa y la presencia de células gigantes
mono o multinucleadas.?? La presencia del TSP
en ancianos se ha relacionado con mayor proba-
bilidad de malignidad.?? La neoplasia es mds agre-
siva en pacientes masculinos.?'
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El andlisis histopatolégico demuestra la presen-
cia de tumores encapsulados, compuestos por ele-
mentos quisticos, sélidos y hemorrdgicos. La pre-
sencia de una cdpsula y de hemorragia
intratumoral son caracteristicas importantes en el
diagnéstico, debido a que rara vez se encuentran
en otras neoplasias pancredticas.®'>34 El tamano
oscila entre los 2 a 20 cm, con un promedio entre
diferentes reportes de 6 a 10 cm, siendo mayores
en el cuerpo y cola que en la cabeza del pan-
creas.'2152025 Se pueden encontrar calcificaciones
en el 30% de los casos que generalmente son pe-
riféricas.®'%3* A nivel microscépico, se observan
dreas soélidas alternando con formaciones pseu-
dopapilares, evidencia de degeneracion celular, se
incluyen cristales de colesterol y agregados de his-
tiocitos, hendiduras nucleares y agregados de glé-
bulos hialinos citoplasmdticos.??* Los cambios de-
generativos producen un patron pseudopapilar
caracteristico de células epiteliales en varias ca-
pas alrededor de un tallo central fibrovascular. 312>
Las células son uniformes, con escasa actividad
mitética, poligonales, monomérficas y con gran
contenido de eosindfilos.'%'> Las dreas sélidas con-
tienen necrosis, macréfagos esponjosos, granulos
de colesterol y calcificaciones.' Es posible que el
TSP sea esencialmente sélido e hipervascular y
que, a medida que aumenta de tamano, se acom-
pana de hemorragia intratumoral secundaria y ne-
crosis, con desarrollo de componentes quisticos
degenerativos. Las manifestaciones clinicas, carac-
teristicas de crecimiento e inmunoperfil, son simi-
lares al TSP cldsico.*” Otra forma de crecimiento
es la denominada neoplasia quistica papilar infil-
trativa sélida, la cual es histolégica, histoquimica y
ultraestructuralmente semejante al TSP cldsico,
excepto la ausencia de una cdpsulay la presencia
de una porcién infiltrativa.®

El diagnéstico diferencial incluye cualquier pro-
ceso solido y/o quistico del pdncreas.'”'83* En ni-
nos, se debe descartar neuroblastoma, leucemia/
linfoma y desérdenes linfoproliferativos, pues son
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mds comunes que las neoplasias primarias. Las
metdstasis son extremadamente raras. '

El tratamiento de eleccidn es el quirdrgico, pre-
servando la mayor parte de tejido pancredtico posi-
ble.? El sitio de localizacién de los TSP del pancreas
es: en la cabeza en 33-40%, en el cuerpo en 14-
28%y en la cola en 32-50%,;%'° de ahi que las op-
ciones quirdrgicas abarquen la simple enucleacién,
la pancreatectomia distal y la duodenopancreatec-
tomia.”'3! Se puede realizar esplenectomia con
pancreatectomia distal, lo cual no altera en forma
significativa la morbi-mortalidad.®® En el caso de la
enucleacion, el riesgo de desarrollar una fistula es
alto, por lo que debe ser evitada en lo posible.** No
estd justificada la diseccion linfatica extensa ni la
reseccion de estructuras adyacentes.' El tamafo
del tumor no es un predictor de irresecabilidad, ya
que lesiones de hasta 20-30 cm pueden ser rese-
cables sin ningn problema.? Con la sola cirugia, el
pronostico del TSP es muy bueno; la sobrevidaa 5
anos es superior al 95%'%4° y a 10 afos del 93%,%
con una morbilidad de hasta 43%* y baja tasa de
recurrencia (10-15%).6.10.46

Las complicaciones que se pueden presentar
después de la cirugia son fistula pancredtica, fistula
biliar, infeccion de herida quirdrgica, absceso ab-
dominal, vaciado gastrico prolongado, sangrado
intra-abdominal e ileo.* Incluso, en caso de existir
metdstasis sincrénicas, se debe intentar la resec-
cién de las mismas, ya que el pronéstico contintia
siendo satisfactorio con ese abordaje, puesto que
la diseminacién no se considera como un factor
predictivo negativo de supervivencia.>* Se ha su-
gerido que la edad es un factor de riesgo para el
desarrollo de metdstasis metacronicas.”'

La terapia adyuvante con quimioterapia se ha usa-
do en un pequeno numero de pacientes sin que sea
claro su papel en esta entidad patoldgica, especial-
mente en los casos de metdstasis hepdticas.'* Los
regimenes de quimioterapia han sido diversos sin
demostrar respuesta adecuada.? Se puede intentar
la administracion de quimioterapia en pacientes con
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lesiones irresecables o con multiples metdstasis a hi-
gado, aungue no hay un esquema quimioterapéuti-
co estandarizado.” La radioterapia se ha usado en
forma infrecuente en tumores irresecables o como
adyuvante después de la reseccién del tumor.?# Se
ha observado una mala respuesta con ciclos de 5-
fluorouracilo. Por otra parte, se ha observado un uso
exitoso de radioterapia en TSP irresecable localmente
avanzado. También se han obtenido buenos resulta-
dos con el uso de ablacién con radiofrecuencia per-
cutdnea en las metdstasis hepdticas.*

Nuestro caso corresponde a una paciente de 12
anos de edad, lo que no es frecuente aun en esta
rara entidad patoldgica, aunque se han reportado
algunas series de casos en edades pedidtricas, como
la de Choi SH y cols.?° donde observaron una edad
promedio de 13 anos. Nuestro caso presenta los
datos clinicos mds frecuentes reportados para el TSP:
dolor abdominal y presencia de una masa palpable
de lento crecimiento. Al estudiar el caso, se observa
la falta de alteraciones en los exdmenes de laborato-
rio; no asi en el ultrasonido, la tomografia axial com-
putarizada y la imagen por resonancia magnética,
donde se observa claramente la presencia de la le-
sién y se corrobora lo establecido por diversos auto-
res, quienes sostienen que estos estudios son de gran
valor para el diagnéstico del TSP de pdncreas.

El tratamiento del TSP de pdncreas en nuestra
paciente fue una pancreatectomia distal. Se logré
la reseccién completa del tumor sin ninguna com-
plicacién postquirtrgica inmediata.

Se concluye que el TSP es un diagnéstico dife-
rencial ante la presencia de masas a nivel del pan-
creas, aunque por su rareza no debe ser la primera
opcion a descartar, especialmente en pacientes
pedidtricos. La cirugia por si sola representa el me-
jor tratamiento para esta entidad patoldgica, ya que
demuestra un nivel de curacion excelente.

Autor de correspondencia: Dr. José Francisco Camacho
Aguilera
Correo electrdnico: entamoebo@hotmail.com
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