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Pancreatoblastoma no asociado con sindrome de Beckwith-Wiedemann

O Reyes Posada,* L Juarez Villegas,** M Zapata Tarres,** P Lezama del Valle P,*** P Valencia Mayoral*

| pancreatoblastoma es una de las neoplasias

disontogénicas o disembrioplasicas ceasi exclu-

sivas de la infancia; a la fecha se han informado

41 casos en el Registro Nacional de Tumores de
los Estados Unidos, 89% de los varones que lo manifesta-
ron cursaron con sindrome de Beckwith-Wiedemann, que
fue descrito por Horie en 1977 con un patron histolégico
exclusivo que lo distingue de otras neoplasias.

COMUNICACION DEL CASO

Nifio de dos afios ocho meses de edad a quien se le detectd
una masa abdominal en el hipocondrio izquierdo y fue
referido a la institucién de los autores. En la exploracion
fisica se le palp6 un tumor duro, irregular, mévil y no
doloroso en el cuadrante superior izquierdo del abdomen;
la tomografia abdominal (figura 1a) revel6é un tumor con
origen en el pancreas, heterogéneo y con zonas hipodensas,
que desplazaba al intestino, bazo, higado y rifién. Se resecd
totalmente el tumor, que media 13 x 10 x 12 cm, un frag-
mento de la cola del pancreas y otro del colon transverso.
El paciente padecié metéstasis hepaticas, recibio cinco
ciclos de quimioterapia y actualmente, dos afios y medio
después, se encuentra bien, libre de tumor.
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Figura 1.

HALLAZGOS ANATOMOPATOLOGICOS

El tumor se localizo en el cuerpo y la cola del pancreas,
sus dimensiones fueron de 12.5 x 8.5 x 6.5 cm; era mul-
tinodular, lobulado, ahulado, bien limitado y adherido a
un segmento de colon sin alteraciones (figuras 2b y 2c);
al corte la superficie del tumor era blanquecina o rosacea,
trabeculada, finamente nodular, brillante y protuia sobre
el plano de seccion (figura 2d).

El examen histoldgico revel6 una neoplasia bien li-
mitada por una capsula de tejido fibroconectivo laxo con
infiltrado inflamatorio mononuclear que lo separaba del
tejido pancreatico residual (figura 2a). En el tumor se en-
contraron dos componentes principales: areas epiteliales y
estromales (figura 2b); las primeras formadas por mantos
de células pequefias, mondtonas, de escaso citoplasma y
nucleos redondos a ovales con cromatina gruesa (entre es-
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Figura 2.

tas células se encontraron nidos de aspecto epitelioide, de
células grandes, que corresponden a cuerpos escamoides,
figuras 2¢ y 2d); los mantos epiteliales estaban separa-
dos por tabiques de tejido conjuntivo vascularizado de
espesor variable, de aspecto cartografico o desmoplasico
compuesto por fibras de colageno y células fusiformes
(figuras 2c y 2d).

Se le practic6 estudio de inmunohistoquimica con
anticuerpos para: o-1-antitripsina, sinaptofisina, enolasa
neuronal especifica, cromogranina, CD99, desmina, WT1,
antigeno epitelial de membrana, citoqueratinas, vimentina
y a-fetoproteina. Como se puede apreciar en la figura 3
(a) los marcadores epiteliales se expresaron intensamente
en los mantos de células y en los cuerpos escamoides,
mientras que précticamente en espejo los marcadores
de tejido mesenquimatoso delinearon nitidamente a los
tabiques fibrosos (figuras 3b y 3c¢); la cromogranina fue
negativa mientras que la sinaptofisina y la a-fetoproteina
fueron positivas en forma focal.

La microscopia electronica (figura 3d) mostro células
epiteliales unidas entre si por complejos de union de las
membranas, microluces con especializacién incompleta

Figura 3.

membranal, reticulo endoplasmico rugoso prominente,
escasas mitocondrias y granulos de zimégeno.

DISCUSION

Los hallazgos histoldgicos, de inmunohistoquimica y
microscopia electronica revelaron que, como es sabido,
esta neoplasia puede tener diferenciacién acinar, ductal o
endocrinay mesenquimatosa, lo que coincide con su origen
disembriogeénico. El presente caso ilustra un caracteristico
pancreatoblastoma; este raro tumor que, a diferencia de
la gran mayoria de los casos conocidos, no cursd con
sindrome de Beckwith-Wiedemann, la edad en que se
manifestd fue menor a la que en promedio se informa en
labibliografia, era sélido, se localizaba principalmente en
la cola del pancreas, padecié metastasis hepaticas y tuvo
buena respuesta a la quimioterapia.
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