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Tumor solido pseudopapilar de pancreas.

Reporte de caso

Héctor Fabio Losada M.!, Diego Ardiles L.!, Pablo San Martin F.! y Pablo Burgos V.!

Pseudopapilar solid tumor of pancreas. Case Report

Introduction: The pseudopapillary solid tumor of the pancreas is a rare entity that represents less than 1%
of pancreatic neoplasms. It usually occurs in young women and only gives symptoms of a compressive
nature once it has reached a large size. Given its uncertain biological behavior, the treatment is surgery.
Case Report: We present the case of a 23-year-old woman with a 1-year history of epigastric pain evolu-
tion and weight loss. The imaging study demonstrated a solid-cystic heterogeneous mass dependent on the
head of the pancreas of neoplasic appearance. A laparoscopic incisional biopsy was performed, the result of
which was an undifferentiated malignant tumor, which was why the surgical resection was chosen. An open
pancreatoduodenectomy was performed without incident with a favorable post operative. Histopathological
and immunohistochemical analyzes were compatible with a solid pseudopapillary tumor of the pancreas.
Key words: solid pseudopapillary tumor; pancreatic cancer; tumor.

Resumen

Introduccion: El tumor sélido pseudopapilar del pancreas es una rara entidad que representa menos del
1% de las neoplasias pancreaticas. Suele presentarse en mujeres jovenes y solo da sintomas de caracter
compresivo una vez que alcanza un gran tamafio. Dado su comportamiento bioldgico incierto el trata-
miento es la cirugia. Caso Clinico: Presentamos el caso de una mujer de 23 afios con historia de 1 ano de
evolucion de dolor epigastrico y baja de peso. El estudio imagenologico demostré una masa heterogénea
solida-quistica dependiente de la cabeza del pancreas de aspecto neoplasico. Se realiz6 una biopsia in-
cisional laparoscopica cuyo resultado fue de un tumor maligno indiferenciado, por lo que se opt6 por la
reseccion quirurgica. Se realiz6 una pancreatoduodenectomia abierta sin incidentes con un postoperatorio
favorable. Los andlisis histopatologicos e inmunohistoquimico fueron compatibles con un tumor sélido

pseudopapilar de pancreas.

Palabras clave: tumor s6lido seudopapilar; cancer de pancreas; tumor.

Introduccion

El tumor sélido pseudopapilar del pancreas o
tumor de Gruber-Frantz, fue descrito por primera
vez en 1959'2. Si bien su prevalencia no se puede
establecer con claridad, distintos autores apuntan a
alrededor de un 1% de todas las neoplasias pancrea-
ticas®’. Sus sintomas son inespecificos y en general
son secundarios al caracter compresivo de lesiones
de un tamafio considerable. La reseccion quirurgica
completa con margenes negativos ofrece la posibili-
dad de una excelente supervivencia a largo plazo>.

A continuacion, presentamos un caso de una
mujer de 23 afios que presenta un tumor pseudopa-

pilar dependiente de la cabeza del pancreas que se
resuelve con pancreatoduodenectomia.

Caso clinico

Mujer de 23 afios sin antecedentes morbidos, con
historia de 1 afio de evolucion caracterizado por
dolor abdominal epigéstrico persistente irradiado a
dorso exacerbado con las comidas y baja de peso de
10 kg durante el mismo periodo. Su examen fisico
no presenta alteraciones. Se realizd ecografia ab-
dominal la cual revel6 colelitiasis multiple, una via
biliar de calibre normal y una masa mal definida de
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la cabeza del pancreas. Se complet6 el estudio con
una tomografia axial computada (Figuras 1y 2) y
resonancia nuclear magnética que evidenciaron una
masa de aspecto neoplasico ubicada en la cabeza del
pancreas heterogénea, de predominio sélido y algu-
nas areas quisticas, bien delimitada, aparentemente
encapsulada, de 4,7 x 5,3 x 5,7 cm, con discreta
captacion de medio de contraste y acentuada res-
triccion a la difusion del agua, que desplazaba hacia
lateral y comprimia la segunda porcion del duodeno,
sin invasion de estructuras vecinas. Las pruebas de
laboratorio solo demostraban discreta elevacion
de pruebas hepaticas (GGT 570, GOT 210, GPT
1.067). Los marcadores tumorales se encontraban
dentro de limites normales (CA 125 5,5 U/ml, CA
19-9 7,2 U/ml, CEA < 0,5 ng/ml, AFP 1 ng/ml). Se
presenta caso en reunion multidisciplinaria donde
se decide realizar una laparoscopia exploradora con
toma de biopsia para descartar enfermedad irrese-
cable. En el procedimiento se confirmo la presencia
de una gran masa de aproximadamente 5 cm de
diametro, bien delimitada, dependiente de la cabeza
de pancreas, que desplaza duodeno, no infiltrante, de
caracter s6lido con minimo contenido hematico. Sin
ascitis, ni metastasis hepaticas, ni carcinomatosis
peritoneal. La paciente evoluciona favorablemente
durante el postoperatorio y es dada de alta en espera
del resultado de la biopsia. La biopsia diferida infor-

Figura 2. Tomografia computada con contraste en fase venosa
corte coronal, Tumor bien delimitado dependiente de la cabeza
del pancreas, de caracter heterogéneo en areas quistico, de 5,2
x 5,1 cm. Eje venoso porto-mesentérico y arteria mesentérica
superior sin signos de infiltracion.
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ma tumor maligno poco diferenciado. Considerando
los hallazgos descritos se decide realizar procedi-
miento de Whipple. Durante la cirugia se observo un
tumor de aproximadamente 8 cm dependiente de la
cabeza de pancreas que desplazaba parcialmente al
duodeno, bien delimitado, sin diseminacién macros-
copica regional ni a distancia (Figura 3). La paciente
evoluciono en forma favorable siendo dada de alta
a los 7 dias posteriores a la intervencion. El estudio
histopatoldgico no fue categdricamente concluyente
(Figura 4), por lo que se complement6 con analisis
inmunohistoquimico revelando la expresion de
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Figura 1. Tomografia com-
putada con contraste en
fase venosa corte axial,
Tumor bien delimitado de-
pendiente de la cabeza del
péancreas, de caracter hete-
rogéneo en areas quistico,
de 5,1 x 4,4 cm. Eje venoso
porto-mesentérico y arteria
mesentérica superior sin
signos de infiltracion.

Figura 3. Macroscopia de
pieza quirlrgica (pancrea-
toduodenectomia). Tumor
sélido-quistico dependiente
de cabeza de pancreas.
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Figura 4. A: Lesion tumoral, de aspecto nodular, compuesta por areas sélidas, pseudopapilares y hemorragicas. El tumor se encuentra
rodeado por una cépsula fibrosa que comprime y lo separa del parénquima pancreético. B: Se observan células neoplasicas monomorfas,
poco cohesivas, que rodean tallos fibrovasculares, conformando estructuras pseudopapilares.

B-catenina, vimentina, CD10 y CD56, mientras que
fue negativo para enolasa neuronal especifica, sinap-
tofisina y cromogranina. Se confirmo6 la presencia
de una neoplasia so6lida pseudopapilar del pancreas.
Los ganglios linfaticos y margenes quirargicos fue-
ron negativos y no presentaba invasion perineural
ni linfovascular.

Discusion

El tumor de Franz es una rara entidad cuyo pro-
medio de presentacion es de 30 afios, con relacion
de mujer a hombre de 10:1'. Su localizacién mas
frecuente es en el cuerpo y cola del pancreas. A
diferencia del resto de tumores pancreaticos, este
tumor se caracteriza por su lento crecimiento y
bajo grado de malignidad. Es de buen pronostico,
si bien su incidencia de transformacién maligna es
de 10%, su recurrencia y sobrevida a 5 aflos es de
2 y 97% respectivamente**®. Sin embargo, Yepuri
recientemente establecid un drastico aumento de la
recidiva, llegando hasta 23% en el periodo de 5 a
10 afios, sugiriendo como factores de riesgo el sexo
masculino, diseccion ganglionar positiva, presencia
de invasion linfovascular y margenes microscopicos
positivos en la reseccion.

El origen celular es desconocido y podria incluir
células ductales, acinares, endocrinas o células ma-
dre pluripotenciales. La mayoria presentan mutacion
del ex6n 3 de la B-catenina lo cual produce una acti-

vacion de la sefial Wnt/B-catenina mutacion puntual
de activacion en el exon 3 del gen de la B-catenina
(CTNNBI1)2.

La presentacion clinica inicial suele ser inespe-
cifica. Debido a su crecimiento lento, a menudo
provoca sintomas una vez alcanzado gran tamaio.
El sintoma mas frecuente es el dolor abdominal
superior (11-67%). Otros sintomas son distension
abdominal (16-27%), masa abdominal palpable
(15%), nauseas y vomitos (9%), pérdida de peso y
ocasionalmente ictericia (1%)*".

Su aspecto imagenoldgico tipico consiste en una
masa encapsulada con diversos componentes quis-
ticos y solidos causados por la degeneracion hemo-
rragica; la calcificacion y el leve realce intralesional
también han sido descrito. Los tumores mayores
a 3,5 cm presentan estas caracteristicas clasicas,
sin embargo, los tumores menores a 3 cm pueden
presentarse solo como masas solidas. La resonan-
cia nuclear magnética permite identificar de mejor
manera las areas hemorragicas entregando mayor
informacion para el diagndstico y permitiendo ade-
mas definir la resecabilidad®’.

La evaluacion histologica muestra estructuras
tipicamente solidas y pseudopapilares, vasculariza-
cion intensiva o estructuras pseudoquisticas hemo-
rragicas en diversas proporciones. Los marcadores
inmunohistoquimicos habitualmente utilizados en
el TSP son vimentina, alfa-1-antitripsina, enolasa
neuronal especifica, CD10 y CD56%%7.

En relacion al tratamiento, en la actualidad la
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reseccion completa del tumor con margen RO es
el tratamiento de eleccion. El procedimiento qui-
rargico depende de la localizacion y el tamafio del
tumor, siendo la pancreatectomia distal con o sin
esplenectomia para tumores del cuerpo y/o la cola
del pancreas, y la pancreatoduodenectomia formal
para tumores de la cabeza del pancreas. La reseccion
completa es curativa con sobrevida a 5 afios mayor
a 95% de los pacientes con enfermedad limitada al
pancreas. La diseccion ganglionar no es de regla
dada la baja incidencia de metastasis linfatica®?.
Cabe mencionar que el reciente trabajo de Yepuri
reporta recurrencias ain después de los 5 afios, sus-

tentando la necesidad de mantener el seguimiento de
estos pacientes al mediano y largo plazo.
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