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Resumen

Introduccion: las neoplasias solidas pseudopapilares de pancreas representan alrededor del 3% de los
tumores pancreaticos quisticos resecados. Se presentan con mayor frecuencia en mujeres jovenes entre la
segunda y tercera décadas de la vida. Es un tumor con poco potencial maligno que se ubica principalmente
en la cola; sin embargo, puede encontrarse en cualquier localizacién anatémica pancreatica. Métodos: se
presentan 5 casos de cuatro mujeres y un hombre, entre 16 y 36 afios, que consultaron principalmente por
dolor abdominal. Resultados: cuatro pacientes fueron llevados a pancreatectomia distal sin esplenectomia
por laparoscopia, y una paciente a pancreatoduodenectomia por laparotomia. Se logré extraer por completo y
satisfactoriamente el tumor a los cinco pacientes. No se evidencié metastasis. Los tumores se localizaron en
la cabeza (1), cuello (1) y predominantemente en cuerpo y cola (3). El reporte histopatoldgico posoperatorio
confirmé el diagnostico en los cinco casos, en la paciente mas joven se habia realizado una biopsia percuta-
nea previa a la intervencion quirtrgica. Conclusiones: la reseccién quirdrgica completa del tumor con preser-
vacion del bazo es el tratamiento de eleccidn en pacientes con neoplasia sélida pseudopapilar de pancreas.
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Abstract

Introduction: Solid pseudopapillary neoplasms of the pancreas represent around 3% of resected cystic pan-
creatic tumors. They occur more frequently in young women between the second and third decades of life. It
is a tumor with little malignant potential located mainly in the tail; however, it can be found in any pancreatic
anatomical location. Materials and methods: We reported five cases of four women and one man, between
16 and 36 years of age, who consulted mainly for abdominal pain. Results: Four patients underwent distal
pancreatectomy without laparoscopic splenectomy, and one underwent laparotomy pancreatoduodenectomy.
The tumor was completely and satisfactorily removed from all five patients. No metastasis was found. The
tumors were located on the head (1), neck (1), and predominantly on the body and tail (3). The postoperative
histopathological report confirmed the diagnosis in all five cases; in the youngest patient, a percutaneous biop-
sy had been performed before surgical intervention. Conclusions: Complete surgical resection of the tumor
with preservation of the spleen is the treatment of choice in patients with solid pseudopapillary neoplasm of
the pancreas.
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INTRODUCCION

El tumor sélido pseudopapilar de pancreas también se
denomina tumor de Frantz, tumor sélido y papilar, tumor
sélido-quistico, tumor quistico papilar o neoplasia epitelial
papilar y sélidaV). Lichtenstein fue el primero en reportar
esta entidad en 1934®), pero Virginia Kneeland Frantz en
1959 describi6 su patologia® y Hamoudi y colaboradores
describieron sus caracteristicas de microscopia electrénica
en 1970, La Organizacién Mundial de la Salud (OMS) lo
clasificé como neoplasia sélida pseudopapilar (NSSP) en
1996©). La prevalencia ha aumentado en los dltimos afios
porque se ha incrementado la deteccién incidental de lesio-
nes quisticas de pancreas por la realizaciéon de imdgenes
como tomografia axial computarizada (TAC) y resonancia
magnética nuclear (RMN) de abdomen, para estudiar otras
causas®. La cantidad de casos reportados en la literatura ha
aumentado 7 veces en las tltimas dos décadas®©.

En el presente estudio se reporta una serie de S casos de
NSSP y se revisan los aspectos clinicos, radiolégicos, histo-
légicos, tratamiento y pronoéstico.

METODOS Y MATERIALES

Se reporta una serie de S casos, de 4 mujeres y 1 hombre
entre 16 y 36 afos, con diagnéstico de NSSP. Los pacien-
tes fueron diagnosticados y tratados entre mayo de 2017
y abril de 2020 en un hospital de tercer nivel en Bogots,
Colombia. La mayoria debuté con sintomatologia similar,
que consiste en dolor y distensiéon abdominal. Dos de los
cinco pacientes presentaron nauseas, emesis y fiebre. Un
paciente presentd dolor lumbar y otra, pérdida de peso. El
tamafio y localizacién del tumor fue variable a nivel de la
cabeza (1), cuello (1), cuerpo y cola de pancreas (3), con
predominio distal. Se realizaron cuatro pancreatectomias
distales laparoscopicas con preservacion de bazo y una
pancreatoduodenectomia abierta. Para la revision biblio-
grifica se realiz6 una bisqueda de la literatura en PubMed y
Google Scholar, se incluyeron articulos en espafiol e inglés,
no se excluyé ningun articulo por fecha de publicacion.

PRESENTACION DE CASOS

Caso 1

Mujer de 27 afios acude al servicio de urgencias por dolor
abdominal difuso e intermitente de dos meses de evolucién
asociado a distension abdominal. Se le realiz6 una ecografia
y una TAC de abdomen con contraste que reportaron una
masa quistica en el cuello del pancreas (3,6 cm x 3,6 cm x
3,5 cm) con alta sospecha de tumor sélido pseudopapilar
de péncreas. Los marcadores tumorales CA 19-9 y anti-

geno carcinoembrionario fueron negativos. Se le solicit6
un ultrasonido endoscépico (USE) biliopancreatico que
reporté una lesion en el cuerpo del pancreas distal a la
confluencia esplenoportal, con una elastografia sugestiva
de lesién maligna con un strain ratio de 180 (normal < 25).

Se realizé6 una pancreatectomia distal por laparosco-
pia con preservacion del bazo, en la cual se encontré un
tumor en el cuello del pancreas de aproximadamente S cm
(Figura 1) que no comprometia las estructuras vasculares
y una adenopatia sobre la arteria hepdtica, la cual se logré
resecar. El reporte histopatoldgico confirmo el diagnéstico
de neoplasia solida pseudopapilar (Figura 2) con adeno-
patia negativa para tumor. No hubo complicaciones poso-
peratorias. Tras 4 meses de la intervencion, el estado de la
paciente es adecuado, con modulacién del dolor abdomi-
nal. Se le realizé6 una TAC de abdomen con contraste de
control con hallazgos posquirtrgicos de pancreatectomia
distal e infarto esplénico antiguo.

Figura 1. Tumor en el cuello del pancreas. Fuente: archivo de los autores.

Caso 2

Se trata de una paciente femenina de 23 afios que consulté
al servicio de urgencias por dolor abdominal de un mes de
evolucion asociado a episodios febriles de 38 °C, multiples
episodios eméticos, pérdida de peso y dismenorrea, con
estudios extrainstitucionales que descartaron foco infec-
cioso. El reporte de TAC de abdomen con contraste fue
consistente con masa en el cuerpo del pancreas de aspecto
neopldsico con compresion de la cdmara géstrica. Alingreso
se encontré con hemoglobina de 9,4 g/dL y recuento de
plaquetas de 608 000. Se le solicité una RMN de abdomen
(Figura 3) con protocolo para pancreas que report una
masa en la cola de 10 cm x 8 cm con un componente quis-
tico anterior y s6lido posterolateral, con un efecto compre-
sivo sobre las visceras y con una pobre visualizacién de la
vena esplénica, la cual sugeria la presencia de trombosis. El
reporte de Doppler esplenoportal no registré alteraciones
vasculares.
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Figura 2. A. Las células tumorales muestran un citoplasma eosinéfilo, algunos con vacuolas intracitoplasmaticas perinucleares y
globulos hialinos. B. Lesion tumoral constituida por nidos sélidos de células que se agregan alrededor de los vasos sanguineos y
generan una arquitectura pseudopapilar. Fuente: archivo de los autores.

Figura 3. RMN de abdomen con contraste. Fuente: archivo de los
autores.

Fue programada para una pancreatectomia distal con
esplenectomia via laparoscépica. Durante la cirugia se
resecé una masa de 15 cm hipervascularizada, la cual se
encontraba adherida al mesocolon transverso, con fibrosis
de la cara posterior del estémago en contacto con la arte-
ria y la vena esplénicas que se lograron disecar y preservar;
habia presencia de adenopatias en el tronco celiaco, las
cuales se resecaron y enviaron a biopsia por congelacién y
no reportaron malignidad; no se realiz6 esplenectomia y se
transfundieron 4 unidades de glébulos rojos empaqueta-
dos. En el posoperatorio presentd anemizacién en relacién
con los valores de ingreso (7,6 g/dL) e hipotensién, por lo
cual requirié soporte transfusional adicional.
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Ala paciente se le dio salida y reingresé a los 8 dias por
presencia de contenido hemdtico mayor de 300 mL en
el dren, se le realiz6 una TAC de abdomen con cambios
posquirurgicos esperados, con escasa cantidad de liquido
libre sobre el lecho quirargico considerado normal. El
diagnostico de neoplasia sélida pseudopapilar se con-
firmé con el reporte histopatoldgico. A los 16 meses de
la intervencidn la paciente estd asintomadtica, se le realizd
una TAC de abdomen de control que no evidencié una
recaida tumoral.

Caso 3

Es una mujer de 36 anos con antecedente de hipertension
arterial que ingresé programada para pancreatectomia
distal y colecistectomia via laparoscépica por un tumor
sélido pseudopapilar de la cola del péncreas y colelitiasis
sintomatica. Durante la cirugia se evidenci6 una lesion de
8 cm a nivel del cuerpo y cola del pancreas con contenido
quistico dependiente del conducto principal, la cual se
reseco con preservacion del bazo, sin complicaciones. Tuvo
un dificil manejo posoperatorio por el dolor, episodios
emeéticos e infeccion del sitio operatorio, por lo cual se dio
manejo analgésico, antiemético y antibidtico. El diagnos-
tico histopatolégico (Figura 4) confirmé neoplasia sélida
pseudopapilar. A los 2 meses de la cirugfa cursé con fistula
pancredtica, que requirié un drenaje percutineo con una
adecuada resolucién. En el tltimo control, 20 meses des-
pués de la cirugia, se encontré asintomatica.
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Figura 4. A. El estudio de inmunohistoquimica para B-catenina muestra una expresiéon nuclear anormal en las células
neopldsicas (derecha), en contraste con la expresion de la membrana normal en el tejido pancredtico adyacente (izquierda). B.
Las células tumorales muestran nicleos con cromatina finamente granular, superficie nuclear irregular, algunos con hendiduras

longitudinales caracteristicas. Fuente: archivo de los autores.

Caso 4

Es una paciente femenina de 16 afios que consulto al servicio
de urgencias por un cuadro clinico de una semana de dolor
abdominal en el epigastrio, deposiciones diarreicas y fiebre
no cuantificada asociada a cefalea global. Tenia antecedente
de ptrpura trombocitopénica autoinmune a los 2 afos. Se le
realiz6 una ecografia de abdomen total en la que se evidenci6
una masa retroperitoneal. Posteriormente, se le realizé una
TAC de abdomen con contraste (Figura §), que reportd una
lesion focal de aspecto neopldsico en la cabeza del pancreas,
se plante6 como diagnéstico diferencial un cistoadenoma
mucinoso o tumor neuroendocrino (TNE). Finalmente, se
realizé una RMN de abdomen con contraste que reportd
una masa de aspecto complejo dependiente de la cabeza del
pancreas sin signos de invasién hacia las estructuras adyacen-
tes, que tenfa como diagnésticos diferenciales una neoplasia
quistica compleja o TNE.

Se le realiz6 una biopsia percutdnea guiada por ecografia
que report6 una neoplasia sélida pseudopapilar, asi como
una pancreatoduodenectomia por laparotomia con hallaz-
gos de tumor solido dependiente de la cabeza del pancreas
que midié 9,5 cm x 7 cm, con distorsion de la anatomia del
duodeno, vasos nutricios de la arteria gastroduodenal hacia
el tumor, via biliar de calibre normal y ganglios periportales
aumentados de tamaio. El posoperatorio fue en la unidad
de cuidados intensivos (UCI) con una adecuada evolu-
cién clinica y egreso sin complicaciones. A los 6 meses de

Figura 5. TAC de abdomen con contraste. Fuente: archivo de los
autores.

la cirugfa present6 pancreatitis aguda leve que resolvi6 sin
complicaciones. En el tltimo control, 17 meses después de
la cirugfa, se encontré asintomatica.

Caso 5
Se trata de un paciente masculino de 21 anos que consulta

por un cuadro clinico de tres meses de evolucion consis-
tente en dorsolumbalgia, sin otra sintomatologfa asociada.
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No hubo hallazgos relevantes en el examen fisico. Con la
impresién diagnostica de urolitiasis se le realizé una uro-
TAC que report6 en la cola del pancreas una imagen nodu-
lar bilobulada de 28 mm x 29 mm con calcificaciones en
su interior, sugestiva de tumor neuroendocrino (exocrino)
tipo mucinoso. Posteriormente, se realizd6 una RMN de
abdomen con protocolo para pancreas, en la cual se observo
una lesién quistica sélida sugestiva de tumor pseudopapi-
lar. El paciente fue programado para pancreatectomia dis-
tal por laparoscopia con preservacion esplénica. Durante
la reseccion del tumor se encontrd una lesion sélida en la
cola del pancreas de aproximadamente S cm de didmetro,
homogénea, hipervascularizada y con bordes irregulares, la
cual comprometia la vena y arteria esplénicas, sin evidencia
de lesiones metastasicas.

Se realizd la diseccion con identificaciéon de la vena
mesentérica superior y disecciéon de péancreas distal con
arteria y vena esplénicas, se evidencié el tumor descrito y
se realizé una ligadura con Hem-O-Lock® distal y proximal
de la vena y arteria esplénicas y se resec la infiltracién del
tumor, se preservaron los vasos géstricos cortos y la arteria
gastroepiploica izquierda; posteriormente, se reseco el pan-
creas distal. Se revis6 el bazo con una adecuada perfusion
sin signos de isquemia o infarto, sin complicaciones. La
patologia diagnostic6 una neoplasia solida pseudopapilar.

Reingresé a los 14 dias por un cuadro de seis horas de
evolucién consistente en dolor epigastrico irradiado al
dorso, asociado a emesis, sin fiebre. No hay signos de abdo-
men agudo. Al ingreso se solicitaron paraclinicos que evi-
denciaron leucocitosis con neutrofilia, hiperbilirrubinemia
directa, sin acidosis metabolica, equilibrio electrolitico,
funcién renal preservada y amilasa sin alteracién. Se sos-
pechd una coleccién intraabdominal, por lo que se inicid
el manejo antibidtico de amplio espectro, analgésico y se
realizé una TAC de abdomen con contraste que reportd
una coleccién de aproximadamente 62 mm x 138 mm x 50
mm en el lecho quirtrgico, con imdgenes que sugerian mul-
tiples infartos esplénicos, sin otras alteraciones. La radiolo-
gla intervencionista realizé el drenaje de 140 mL de liquido
hemitico residual con reporte de amilasa positiva y cursd
con fistula pancreatica.

El paciente tuvo una buena evolucién con el manejo
antibiotico y el drenaje de la coleccién, sin requerimiento
de esplenectomia. Un mes después se realizé una TAC de
abdomen de control con un reporte de infartos esplénicos
sin cambios, pancreatectomia distal y coleccién residual de
33 mL, por lo cual se retir6 el catéter. Tras 5 meses de la
intervencion el estado del paciente era adecuado y se rea-
lizé una TAC de abdomen control con cambios de pancrea-
tectomia distal, sin evidencia de coleccién.
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RESULTADOS

Cuatro pacientes fueron llevados a pancreatectomia distal
por laparoscopia sin esplenectomia, y una paciente a pan-
creatoduodenectomia por laparotomia. Se logré extraer
por completo y satisfactoriamente el tumor a los cinco
pacientes. No se evidencié metdstasis. Los tumores se
localizaron en la cabeza (1), cuello (1), cuerpo y cola del
péncreas (3), con predominio distal. El reporte histopato-
légico posoperatorio confirmé el diagnéstico en los cinco
casos, en la paciente més joven se habia realizado una biop-
sia percutdnea guiada por ecografia, previa a la interven-
cioén quirtrgica.

DISCUSION

Las NSSP son definidas por la quinta edicién de la
Clasificacién de Tumores del Aparato Digestivo de la OMS
como tumores malignos de bajo grado compuestos por
células epiteliales poco cohesionadas que forman estructu-
ras solidas y pseudopapilares y carecen de una linea especi-
fica de diferenciacion epitelial pancredtica”. Las NSSP son
raras: representan alrededor del 1%-3% de todos los tumo-
res quisticos resecados®. Se presentan frecuentemente
en mujeres entre la segunda y tercera décadas de la vida,
y menos del 10% se diagnostica en hombres!". En nuestra
serie, el 80% de las NSSP se present6 en mujeres. Se locali-
zaron principalmente a nivel del cuerpo y cola del péncreas,
aunque también puede comprometer la cabeza y el cue-
110®, datos similares a los encontrados en nuestra serie. El
1%-1,8% de las NSSP tienen localizacion extrapancredtica,
principalmente en el retroperitoneo, omento, mesenterio,
estomago, duodeno, colon, higado, glindula suprarrenal,
ovario, testiculo y pulmén" 19,

No se ha podido establecer con claridad cudles son las
células involucradas en el desarrollo de la NSSP, parecen
derivarse de células madre pluripotentes de las crestas
genitales que se unen al pancreas durante la embriogéne-
sis'). Se ha relacionado con mutaciones en el cromosoma
11q, el cual contiene material genético para la formacién
de proteinas como la ciclina D1, FLI-1, CD56 y el recep-
tor de progesteronal'?. A pesar de que la NSSP expresa
receptor de progesterona que la hace sensible a hormonas,
lo cual podria explicar su prevalencia en mujeres, su rol no
se ha probado en la tumorogénesis'®. Adicionalmente, hay
mutaciones en el exén 3 del gen de la p-catenina, por el cual
se activa la via de sefalizaciéon Wnt, lo cual se ve potenciado
por el gen BCL9, que se encuentra presente en este tipo
tumores, y esto aumenta la actividad transcripcional y la
oncogénesis (Figura 6)"1214),
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Figura 6. Fisiopatologia de la neoplasia sélida pseudopapilar de pancreas”. Modificado de: Lanke G et al. World J Gastrointest Endosc.

2018;10(9):145-155.

La NSSP afecta el tejido exocrino pancreatico, el cual
se conforma por células acinares, que producen enzimas
digestivas; a nivel morfolégico son células piramidales que
contienen grdnulos rodeados por una membrana que con-
tiene tripsindgeno, quimiotripsindgeno, procarboxipepti-
dasa, proelastasa, calicreinégeno y las profosfolipasas A y
BU%). Las NSSP suelen componerse de diferentes elemen-
tos, tales como zonas hemorrégicas y calcificaciones, y pre-
sentan una capsula fibrosa®. A nivel celular, las vacuolas
citoplasmaticas, los nicleos granulares y los glébulos hia-
linos pueden estar presentes, lo cual ayuda al diagndstico,
como se observa en la Figura 2A(”'%), Adicionalmente, hay
una poblacién celular monomorfa, uniforme, de pequefio a
mediano tamafio, sobre un fondo limpio o hemorrégico, y
estructuras papilares, como se muestra en la Figura 2B(".
El diagnéstico confirmatorio se realiza a través de estudios
inmunohistoquimicos que comprueban principalmente la
mutacion de la proteina p-catenina, como se puede eviden-
ciar en la Figura 4A"%. El panel de inmunohistoquimica
propuesto para el diagnéstico de NSSP es de marcadores
positivos para B-catenina y CD99 (patrén puntiforme), y
marcadores negativos para cromogranina, tripsina, BCL10
y E-cadherina). La aspiracién con aguja fina (AAF)
guiada por USE es ttil para el diagndstico, confirmado
por la inmunocitoquimica sobre el bloque celular, la cual
sirve para excluir otros tumores pancreaticos!'®. La biop-
sia con aguja fina (BAF) guiada por USE tiene la ventaja
de proporcionar una muestra de tejido adecuada para una
mayor exactitud diagnéstica. El estudio histopatoldgico y
la inmunohistoquimica permiten evaluar los diagnésticos
diferenciales (Tabla 1).

Este tipo de tumor suele tener manifestaciones clinicas
inespecificas, la mayoria de ellas causadas por compresion
del tumor al parénquima pancreatico normal (Tabla 2)"
20), Cerca del 15% de los pacientes son asintométicos .

Tabla 1. Diagnéstico diferencial de neoplasia solida pseudopapilar de
péncreas”

- Adenoma quistico

- Cistoadenocarcinoma
- Adenoma microquistico
- Sarcoma

- Angiolinfoma

- Cistoadenocarcinoma de células acinares

Modificado de: Lanke G etal. World ] Gastrointest Endosc. 2018;10(9):145-
15S.

Tabla 2. Presentacién clinica de neoplasia sélida pseudopapilar de
péncreas

- Dolor epigéstrico y dorsal
- Saciedad precoz

- Distension abdominal

- Ictericia

- Pérdida de peso

- Néauseas y vomitos

- Masa abdominal palpable

Modificado de: Lanke G etal. World ] Gastrointest Endosc. 2018;10(9):14S-
15S.

Los estudios de imdgenes que se pueden realizar son
ultrasonografia, TAC y RMN de abdomen con contraste
(Tabla 3). La TAC y RMN del abdomen tienen una pre-
cision alrededor del 60% para determinar el correcto diag-
néstico histolégico de las lesiones quisticas del pancreas.
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Adicionalmente, son un medio diagnéstico que ayuda a
diferenciar lesiones agresivas de las no agresivas en un 75%
2 90% de los casos®®"). Uno de los elementos en comtin que
se puede apreciar en las imdgenes diagndsticas es unalesion
encapsulada, con componentes sélido y quistico, hemorra-
gia intramural, cipsula fibrosa y eventualmente calcificacio-
nes®). Se debe considerar como principal diagnéstico dife-
rencial la NSSP cuando se evidencia una gran masa a nivel
del cuerpo o cola del pancreas, de contornos definidos con
porciones sélidas y quisticas sin tabiques internos®"?). En
un estudio se encontré que, en las imdgenes de tomografia
computarizada multicorte, los hombres generalmente tie-
nen lesiones mds pequefias con mayor componente sélido
y calcificaciones, en comparacién con las mujeres*.

Es importante diferenciar este tumor de otras neoplasias
pancredticas porque la piedra angular del tratamiento en
estos casos es la reseccion quirtrgica, la cual es curativa en
la mayoria de los pacientes®. Existen cinco estudios que
comparan el abordaje quirdrgico: cirugfa minimamente
invasiva frente a intervencién abierta con los diferentes
tipos de reseccién pancredtica dependiendo de la localiza-
cioén: pancreatoduodenectomia, pancreatectomia central,
pancreatectomia distal o enucleacién (Figura 7). En
los tumores que comprometen el cuerpo o la cola y tienen

algun tipo de compromiso vascular se debe realizar una
pancreatectomia distal®”. En la actualidad, se prefiere rea-
lizar este tipo de cirugfa con preservacion esplénica, debido
a que esta asociada a menor morbilidad, menos complica-
ciones infecciosas, menor incidencia de fistula pancredtica
y menor estancia hospitalaria®?”. Adema4s, se ha docu-
mentado un significativo aumento del recuento de plaque-
tas después de la esplenectomia, lo cual se ha asociado con
complicaciones tromboembélicas®?). Por tiltimo, la preser-
vacion esplénica se ha relacionado a largo plazo con una
mejor condicién general ®%).

Enlo posible, siempre se debe intentar preservar el bazo,
aun cuando el paquete vascular esplénico se encuentre
comprometido y deba ligarse. La preservacion esplénica se
puede lograr mediante pancreatectomia distal con preser-
vacion de vasos esplénicos o por la técnica quirtdrgica de
Warshaw®®"). esta técnica consiste en ligar la arteria y vena
esplénicas conservando la circulacién del bazo mediante
la preservacién de los vasos géstricos cortos y los gastroe-
piploicos izquierdos®>3¥. Un metaanalisis que comparé la
preservacion de vasos esplénicos con la técnica de Warshaw
mostrd que esta técnica tiene significativamente mayor
incidencia de infarto esplénico y varices géstricas/epigds-
tricas, ademds de que mds pacientes con infarto esplénico

Tabla 3. Hallazgos de neoplasia sélida pseudopapilar de pancreas segtin el estudio imagenolégico®"

USE TAC RMN
- Masa circunscrita bien - Masa encapsulada con contornos definidos con - Permite una mejor visualizacion de la capsula y de la
delimitada con capsula fibrosa. componente s6lido o quistico. extension tumoral.
- Efecto de masa que comprime - Cuando el tumor es de caracteristicas quisticas - EnT1: se observa una capsula fibrosa hipointensa con

diferentes estructuras con alta

puede variar el grado de atenuacién segun la

hemorragia interna de alta intensidad.

ecogenicidad. extension de la necrosis hemorrégica contenida en
el quiste.
- Tumor pequefio con - Tumor con coeficiente de atenuacion de 20 a 50 - EnT2: se observa intensidad de sefial heterogénea.

componente solido. unidades Hounsfield.

- Tumor grande con componente - El componente quistico varia de tamafio de - Las porciones sélidas son isointensas o hipointensas

quistico que muestra un
reforzamiento acustico
posterior.

- Masa de baja ecogenicidad con
areas quisticas que sugieren
necrosis hemorragica.

Modificado de: Tafur A et al Rev Med. 2017;25(1):70-77.
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acuerdo con la extension de la necrosis, coagulos
sanguineos y tejido necrético tumoral. Sin
embargo, no se asocia con el tamafio del tumor.

comparadas con el parénquima pancreatico.

- Algunas veces se observan focos hiperintensos en el
tumor, lo cual puede corresponder a detritus celulares
0 areas de necrosis hemorragica.

- Con medio de contraste se podria evidenciar realce
periférico heterogéneo en la fase arterial temprana y
un posterior llenado heterogéneo de la lesion en la
fase portal.
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Ubicacion de la lesion en el
pancreas

v v

Cabeza o proceso Cuello o cuerpo sin

uncinado compromiso vascular
Pancreatoduodenec- Pancreatectomia

tomia clasica o con
preservacion pildrica

central con pancreato-
yeyunostomia distal

Esplenectomia

v v

Tumor pequefio con
capsula fibrosa

\ '

Pancreatectomia distal

Cuerpo o cola

Enucleacion

v v

Preservacion
esplénica

Figura 7. Algoritmo para determinar el tipo de reseccién pancredtica®). Modificado de Liu M et al. Pancreatology. 2019;19(5):681-68S.

fueron llevados a esplenectomia, pero no hubo diferencias
entre los dos procedimientos en términos de fistula pan-
credtica, morbilidad y estancia hospitalaria®". Asimismo,
realizar la preservacion esplénica mediante la técnica de
Warshaw estd asociada a menor morbilidad posoperatoria
que la esplenectomia®¥. Actualmente, se ha demostrado
que es preferible la cirugia minimamente invasiva debido
a que esta se asocia con menor tiempo quirtrgico y menor
estancia posoperatoria. Sin embargo, no hay diferencias
intraoperatorias asociadas a menor pérdida de sangre,
requerimientos transfusionales, complicaciones posopera-
torias, mortalidad o margenes de reseccién quirdrgica®®>3?.

En la mayoria de los pacientes la enfermedad es locali-
zada, solo 9%-15% tiene una invasién local o metéstasis®.
La malignidad no se puede predecir ficilmente con base
en los hallazgos preoperatorios y los patrones de inmu-
nohistoquimica”. La invasién parenquimatosa profunda
en el tejido circundante es la caracteristica patoldgica mds
frecuente que sugiere malignidad“’, ademas de mérgenes
lobulados y discontinuidad focal de la cdpsula, patrén de
crecimiento exofitico, proporcion del componente sélido-
quistico y el indice Ki-67“". En un metaanlisis reciente se
confirmoé que el riesgo de malignidad en la NSSP aumenta
con el incremento gradual del indice Ki-67).

El pronoéstico generalmente es bueno. La supervivencia a
S anos es cercana al 97% incluso en presencia de metasta-
sis, lo cual demuestra que es una enfermedad relativamente
indolente comparada con otras neoplasias pancredticas*?.
Las metdstasis se presentan principalmente hacia el higado
o peritoneo. Las alteraciones moleculares encontradas en

NSSP con metéstasis son mutaciones con activacion de
CTNNBI e inactivacién de reguladores epigenéticos como
KDMG6A, TET1y BAP14Y,

La recurrencia luego de la reseccidon quirtrgica de NSSP
no metastdsica es del 2%. Los principales factores de riesgo
de recurrencia son: hombres (odds ratio [OR]: 1,96), gan-
glios linféticos positivos (OR: 11,9), margenes R1 (OR:
11,1) e invasién linfovascular (OR: S,S), todos con p <
0,05“9. Adicionalmente, el tamafio del tumor (> S cm) y las
metastasis sincrénicas se han asociado a recurrencia®. No
hay un sistema de clasificacion especifico para predecir los
resultados en NSSP. A pesar de que existen muchos factores,
no se ha podido consolidar un elemento determinante rela-
cionado con la recurrencia”). Recientemente se han encon-
trado similitudes fisiopatoldgicas entre los TNE pancredti-
cos y las NSSP, con la asociacién del indice Ki-67 como un
factor que podria reflejar la recurrencia®*). El indice Ki-67,
un antigeno que se ha utilizado para estudiar la velocidad de
crecimiento tumoral, fue introducido por la OMS en 2017
para TNE pancreiticos*”). Se ha incorporado el grado del
tumor (Tabla 4), segtin el indice Ki-67 en TNE pancredti-
cos, a las NSSP como un estudio histopatolédgico clave para
estudiar las tasas de crecimiento tumoral“®*). Zou y colabo-
radores realizaron un estudio en el que relacionaron el grado
del tumor acorde al indice Ki-67 y el tamano de la lesién
con la recurrencia posterior a la reseccién tumoral. El grado
basado en Ki-67 fue superior al propuesto por el Comité
Estadounidense de Céncer, quienes propusieron el sistema
TNM para evaluar la recurrencia en NSSP™. En un estudio
europeo multicéntrico en el cual se incluyeron 149 pacientes
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a quienes se les resecé completamente una NSSP, se encon-
tr6 que la realizacion de AAF guiada por USE preoperatoria
no afecté esta recurrencia®”.

Tabla 4. Grado del tumor asociado al indice Ki-67+")

Grado 2 3%-20%

Modificado de: Inzani F et al. Endocrinol Metab Clin North Am 2018;47(3):
463-470.

Finalmente, se presenta un algoritmo para el correcto
abordaje diagndstico, tratamiento y seguimiento de los

pacientes con NSSP teniendo en cuenta las manifestacio-
nes clinicas y los estudios complementarios que se dispon-
gan en cada institucién (Figura 8)().

CONCLUSIONES

La NSSP es una rara entidad maligna de bajo grado que
afecta sobre todo a mujeres jovenes. El sintoma de presen-
tacion puede ser vago, o incluso el paciente puede estar
asintomatico, por lo que a menudo se diagnostica inciden-
talmente. Los hallazgos clinicos junto con las imdgenes
radiolégicas y la citologia constituyen la base de su diagnos-
tico. La reseccién quirurgica del tumor sigue siendo el pilar
de su tratamiento. Se utilizan diferentes métodos quirurgi-
cos para resecar estos tumores dependiendo de la parte del

Paciente sintomatico que
amerita estudio

Ultrasonografia
transabdominal

Diagnostico con TAC/RMN

Alta sospecha de NSSP
Paciente joven
Mujer
Hallazgos imagenoldgicos caracteristicos
Sin antecedentes de malignidad
pancreatica

Aspiracion con aguja fina
por ultrasonido endoscdpico

Baja sospecha de NSSP
Paciente longevo
Masculino
Hallazgo compatible con lesion quistica
pancreatica
Antecedente de malignidad pancreética
Presencia de factores de riesgo para
malignidad pancreatica

Hallazgos de NSSP

Inmunohistoquimica
compatible con NSSP

Reseccion quirargica

Seguimiento con TAC cada
6-12 meses por 10 afios

Figura 8. Algoritmo para el diagndstico, tratamiento y seguimiento de NSSP®. RMN: resonancia magnética nuclear; TAC: tomografia axial
computarizada. Modificado de: Lanke G et al. World J Gastrointest Endosc. 2018;10(9):145-15S.
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péncreas afectada, el tamafio del tumor y la extension de su
invasion local.
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