Tumor pseudopapilar
del pancreas - reporte de caso

Pancreatic pseudopapilar tumor - case report
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RESUMEN

[ tumor pseudopapilar del pancreas es una entidad muy poco frecuente que afecta pre-

ferentemente a mujeres jovenes. Se trata de un carcinoma quistico con bajo potencial
maligno que se diagnostica generalmente de forma incidental pues no hay signos ni sintomas patog-
nomonicos de dicha enfermedad. La reseccion quirtrgica es curativa en la mayoria de los casos y el
prondstico es excelente aun si hay metdstasis al momento del diagnéstico. Se presenta el caso de una
paciente de sexo femenino de 21 arios de edad, sin antecedentes personales de importancia, quien
consulto por dolor abdominal agudo. Se realizo tomografia computarizada, la cual reportd una masa
de 75 x 80 x 76 mm en la cola del pancreas, por lo que se llevé a cirugia realizdndose pancrea-
trectomia distal con reseccion completa del tumor y preservacion esplénica. El estudio de anatomia
patologica reporto tumor pseudopapilar del pdncreas. La paciente tuvo una evolucion satisfactoria y
hasta el sequimiento a los 16 meses persiste asintomdtica y no ha presentado recurrencia.
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ABSTRACT

Pseudo papillary tumor of the pancreas is a rare
entity most commonly seen in young females.
This neoplasm it is a cystic carcinoma of low ma-
lignant potential usually diagnosed incidentally
because an abscense of typical signs or symp-
toms. Surgical resection it is usually curative
with excellent prognosis even when metastasis
are present at the time of diagnosis. We report
the case of a 21-year-old female who presented
with abdominal pain with no previous history of
any abdominal discomfort or pain. Computed
tomography showed a 75 x 80 x 76 mm solid
mass located at the tail of the pancreas. A distal
pancreatectomy with preservation of the spleen
was performed. Pathology reported: pseudo pa-
pillary tumor of the pancreas. Evolution was sa-
tisfactory with no complication and the follow
up at 16 months showed no recurrence. Histo-
logical examination confirmed the diagnosis and
the complete resection of this tumor has an ex-
cellent prognosis with rare recurrences.
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Case report

El cdncer de pancreas es la décima causa de
neoplasia mas comun en los Estados Unidos,
pero es a su vez la cuarta causa de muerte por
cancer en ese pais. Del nimero total de casos,
aproximadamente el 90% son adenocarcinomas,
quedando un 10 % para los otros posibles tipos
histolégicos de tumor (1- 2). En una revisién es-
tadistica sobre la incidencia del cédncer de pan-
creas en el estado de Michigan entre los anos
1986 a 2002, de un total de 15185 pacientes
estudiados,1,7% de ellos presentaron tipos de
tumores de histologia rara; de estos, sélo tres
casos se reportaron como tumores sélidos y
pseudopapilares del pancreas(3).

Los tumores quisticos del pancreas pueden ser
clasificados segtin su patologia en los siguientes
grupos: neoplasias quisticas serosas, neoplasias
quisticas mucinosas, neoplasias sélidas - pseu-
dopapilares, neoplasias mucinoso - papilar in-
traductal y miscelaneos. Cada grupo tiene ca-
racteristicas fisiopatoldgicas diferentes (4).

Las descripciones iniciales de los tumores séli-
dos y pseuopapilares de pancreas, fueron rea-
lizadas por el doctor Frantz y datan de 1950,
pero fue hasta 1982 cuando Kléppel realizé una
revisién de cinco casos que la entidad a toma-
do importancia clinica. En la actualidad existen
alrededor de 700 casos reportados de este tipo
de tumores en la literatura en inglés, y este tipo
de tumores suman aproximadamente del 1 % al
2 % de los tumores exocrinos del pancreas. (5)
(fig .1)

La neoplasia sélida y pseudopapilar de péncreas
usualmente se presenta como una masa soélida
bien delimitada y de gran tamafo. Tiene en pro-
medio entre 3 - 8 cm y su localizacién habitual
es el cuerpo y la cola del pancreas. La invasién
directa con los érganos adyacentes a estos tu-
mores es rara (6).

En el examen macroscépico se puede observar
un tumor sélido con degeneracién hemorrégica
y quistica sobre su superficie. Microscépicamen-
te, la neoplasia consiste en células de ndcleo
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Figura 1. TUMOR Y COLA DEL PANCREAS
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Figura 2. EVALUACION MICROSCOPICA DEL
TUMOR PSUDOPAPILAR

pequeno y redondeado, con citoplasma eosin-
ofilico formando un patrén pseudopapilar, todo
sobre nucleos fibrovasculares (6). Practicamen-
te todos los tumores seudopapilares presentan
mutaciones en el gen de la beta catenina, ade-
mas puede tefirse en patologia para CD-10 y
marcadores neuroendocrinos (7) (fig. 2). Micros-
cépicamente, la neoplasia consiste en células
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de nucleo pequeino y redondeado, con citoplas-
ma eosinofilico formando un patrén pseudopa-
pilar, todo sobre ntcleos fibrovasculares. Se han
identificado mutaciones genéticas asociadas a
este tipo de neoplasias entre ellas la CTNNBI1/
beta catenina (fig. 2).

Este tipo de tumores ocurre generalmente en
mujeres jovenes entre los 20 y 30 afios, aunque
ocasionalmente puede encontrarse en hombres.
Se ha propuesto entonces que existen factores
genéticos y hormonales que juegan un papel
importante en esta enfermedad (6). Aunque an-
teriormente se consideraba benigna, en la ac-
tualidad se acepta que es una neoplasia epitelial
maligna de bajo grado con escaso poder me-
tastatico (7) siendo la incidencia reportada de
transformacién maligna del 15 % (8).

No existe un cuadro clinico tipico para esta en-
tidad y un porcentaje importante de pacientes
pueden ser asintométicos; aunque a veces el
dolor o disconfort abdominal, una masa pal-
pable o signos de compresién de estructuras
adyacentes (via biliar o duodeno) pueden estar
presentes (9).

El diagndéstico imagenolégico de los tumores
seudopapilares de pancreas puede ser compli-
cado. En los estudios multicorte se observan
masas sélidas, con capsula gruesa, hemorragia
interna, calcificaciones y degeneracion quisti-
ca, pese a estas caracteristicas en ocasiones se
confunde con otras neoplasias como adenocar-
cinomas, tumores quisticos mucinosos o tumo-
res neuroendocrinos (10).

Generalmente la reseccién quirirgica suele ser
curativa en la mayoria de pacientes, alcanzando
hasta el 95 % de sobrevida, lo que hace que este
tipo de tumores tenga un excelente prondstico,
aunque una pequena fraccidon de éstos se presen-
tan con metéstasis en el momento del diagnds-
tico o se pueden identificar metéstasis después
de la reseccidn quirtrgica del tumor primario
(11). Reportes senalan que la mayoria de de me-
tastasis se hacen a higado, peritoneo, omento
mayor y cadenas ganglionares (12). Sin embar-
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go, aunque la aparicién de metastasis ocurra, la
reseccion de las mismas es usualmente posible
lo que da un buen prondstico a los pacientes
afectados (13). El diagnéstico diferencial de los
neoplasias seudopapilares de pancreas incluyen
los tumores de células de los islotes, carcinoma
de células acinares (en mujeres mayores de 50
anos) y el pancreatoblastoma cuando se presen-
ta en personas menores de 10 afos (6).

CASO CLINICO

Se trata de una paciente de sexo femenino de 21
afios de edad, y sin antecedentes clinicos de im-
portancia, que se presentd al servicio de urgen-
cias con un cuadro de dos dfas de evolucién con-
sistente en dolor abdominal tipo célico, difuso,
pero con predominio en el flanco y el cuadrante
superior izquierdo, asociado a nauseas y vémito
en multiples ocasiones, de caracteristicas bilio-
sas y ademas referia fiebre, la cual no fue medida
de forma objetiva. Al examen fisico la paciente
se encontré hemodinamicamente estable, afe-
bril y con deshidratacién leve. Presentaba dolor
a la palpacioén epigéstrica y del flanco izquierdo,
sin sintomas de irritacién peritoneal.

Dentro de los parametros de laboratorio presen-
td: leucocitosis 14 200, con PCR de 0,3; amilasas
de 192, lipasas de 192 y un perfil hepatico nor-
mal. La ecograffa abdominal total reporté masa
ecogénica, heterogénea de 8,5 cm en su didme-
tro mayor, medial al bazo y posterior al cuer-
po gastrico. La tomograffa axial computarizada
(TAC) reportd: “Pancreas prominente, se identi-
fica en intimo contacto con el cuerpo una ima-
gen redondeada, de densidad homogénea, con
captacién periférica del medio de contraste, de
contornos bien definidos, medidas: 75 x 80 x 76
mm, sin calcificaciones, que produce efecto de
masa sobre el cuerpo gastrico, desplazéndolo
en sentido antero superior, y que ademés com-
prime el angulo esplénico del colon. Hay escaso
liquido libre alrededor de la lesién. No se obser-
va compromiso vascular”.

Posteriormente se lleva a laparoscopia diagnds-
tica, allf se encontrd una gran masa con compro-
miso del cuerpo y cola pancreética, de paredes
gruesas y muy bien delimitado. Por el didmetro
del tumor se convierte a laparotomia; se realiza
reseccion de la masa y pancreatectomia distal.
Se tom¢ cultivo del liquido encontrado dentro
de la masa extraida. El resultado del cultivo fue
negativo; amilasas del liquido de la masa: nega-
tivas. Resultado de patologia: "Masa que al cor-
te presenta salida de material hematico y pardo
violaceo con éareas amarillentas, trabéculas y
cordones de células uniformes redondeadas con
citoplasma eosinofilico y una fina red vascular
de aspecto pseudopapilar con areas extensas de
necrosis”. Se diagnostica entonces como tumor
pseudopapilar del pancreas. Pancreas resecado
de aspecto histoldégico normal. Inmunohistoqui-
mica: nse, cd56, cd10, progesterona y vicentina,
que confirmaron el diagndstico de tumor pseu-
dopapilar del pancreas.

El seguimiento a los 16 meses se realizd tele-
fénicamente y la paciente contintia estando
asintomatica y el control tomografico no se ha
realizado, pues la paciente se encuentra actual-
mente en embarazo.

DISCUSION

El tumor pseudopapilar del pancreas es una en-
tidad poco frecuente que afecta principalmente
mujeres jovenes, con un potencial maligno que,
aunque es bajo, no se puede despreciar y por
lo tanto se debe manejar como tal realizando
todos los estudios de extensién necesarios y la
inmunohistoquimica completa para poder tener
un diagndstico diferencial completo y acertado.
La reseccién quirtrgica es el manejo de eleccidén
ya que en la mayoria de los casos es curativa,
requiriendo solamente realizar seguimiento ima-
genoldgico con tomografia y en caso de presen-
tar metastasis realizar la exéris respectiva.
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CONCLUSION

El tumor pseudopapilar del pancreas es una en-
tidad rara que afecta principalmente a mujeres
jovenes, con potencial maligno, por lo que siem-
pre que se tenga la sospecha el estudio diag-
ndstico debe ser riguroso y en caso de llegar a
este diagndstico el tratamiento instaurado debe
ser, sin excepcidn la reseccién quirdrgica en los
pacientes que sean buenos candidatos y que to-
leren el procedimiento.
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