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Resumen

En pacientes pediatricos los tumores pancreaticos son entidades de presentacién infrecuente. El tu-
mor sélido pseudopapilar del pancreas fue descripto en 1959 y habitualmente se presenta en pacientes
de sexo femenino, entre la segunda y tercer década de la vida. Si bien es un tumor de histologfa benigna
se considera maligno por su comportamiento, con potencial para metastatizar. Este tumor no presenta
marcadores bioquimicos especificos y el diagndstico presuntivo se realiza en funcién de la presenta-
cién clinica y las caracteristicas imagenoldgicas. El tratamiento de eleccién es quirtrgico, con especial
énfasis en la presencia de margenes libres.

Se presenta una adolescente de 13 afios de edad con cuadro de dolor abdominal crénico reagudi-
zado; en estudios de imégenes se constata la presencia de una masa ocupante de espacio ubicada por
detrés de la cabeza del pancreas. Se realiza duodenopancreatectomia cefdlica. El informe final de ana-
tomfa patoldgica confirma el diagndstico de Tumor sélido pseudopapilar de pancreas.

En este articulo se realiza el reporte de un caso y revisién de la literatura actualizada.

Palabras clave: Pancreas - Tumor pseudopapilar

Summary

In pediatric patients, pancreatic tumors are infrequent entities. The solid pseudopapillary tumor of
the pancreas was described in 1959 and usually occurs in female patients between the second and third
decade of life. Although it is a benign histology tumor, it is considered malignant due to its behavior,
with the potential to metastasize. This tumor does not present specific biochemical markers and the
presumptive diagnosis is made depending on the clinical presentation and the imaging characteristics.
The treatment of choice is surgical, with special emphasis on the presence of free margins.

We present a 13-year-old adolescent with chronic abdominal pain exacerbated; in imaging studies
the presence of an occupying mass of space located behind the head of the pancreas is confirmed. A
cephalic duodenopancreatectomy is performed. The final report of pathological anatomy confirms the
diagnosis of solid pseudopapillary tumor of the pancreas.

In this article, a case report and review of the updated literature is made.

Index words: Pancreas - Pseudopapillary tumor

Resumo

Em pacientes pediatricos, os tumores pancreaticos sdo entidades pouco frequentes. O tumor pseu-
dopapilar sélido do pancreas foi descrito em 1959 e geralmente ocorre em pacientes do sexo feminino
entre a segunda e terceira décadas de vida. Embora seja um tumor histolégico benigno, é considerado
maligno devido ao seu comportamento, com o potencial de metastatizar. Este tumor ndo apresenta
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marcadores bioquimicos especificos e o diagndstico presuntivo é feito dependendo da apresentacéo
clinica e das caracteristicas da imagem. O tratamento de escolha é cirdrgico, com énfase especial na

presenca de margens livres.

Apresentamos um adolescente de 13 anos com dor abdominal crénica exacerbada; nos estudos de
imagem, confirma-se a presenca de uma massa de ocupacido localizada atrés da cabeca do pancreas.
Uma duodenopancreatectomia cefalica é realizada. O relatério final da anatomia patoldgica confirma o
diagnéstico de tumor pseudopapilar sélido do pancreas.

Neste artigo, é feito um relato de caso e revisdo da literatura atualizada.

Palavras-chave: Pancreas - Tumor pseudopapilar

Introduccion

El tumor sélido pseudopapilar de pancreas
fue descripto por Virginia Frantz en 1959 y defi-
nido de ese modo por la Organizacién Mundial
de la Salud en 1996'2. Es una neoplasia poco fre-
cuente ya que representa solo el 2-3% de todos
los tumores primarios del pancreas?, pero es el
més frecuente en la segunda década de la vida'*.

La edad media al momento del diagndstico
es de 20 a 30 afios, y la proporcién de mujeres a
hombres es 8 0 9 a 1. Se considera una neopla-
sia maligna debido a su capacidad para formar
metastasis, que estan presentes al momento del
diagndstico en 5% a 20% de los casos. Sin embar-
go, por lo general tiene comportamiento benigno
y un excelente resultado a largo plazo luego de la
reseccion quirdrgica completa'?.

Presentacion del caso

Paciente femenina de 13 afios de edad consul-
ta por cuadro de 2 afios de evolucién caracteriza-
do por episodios de dolor abdominal periumbi-
lical, célico, de leve a moderada intensidad, que
se presentaban mensualmente; y que en las tres

Figuras 1 y 2. Formacién de 4,6 por 4 cm, que desplaza la vena porta. Notese la relacidén estrecha con la pared

semanas previas a la consulta se presentan en
forma semanal, aumentan su intensidad y agrega
vémitos gastricos.

Al momento del examen fisico, abdomen
blando, depresible, doloroso a la palpacién pro-
funda en el epigastrio, sin defensa ni descompre-
sidn; no se palpan masas abdominales. Labora-
torio de ingreso dentro de valores normales. Se
realiza ecograffa abdominal: formacién hipoeco-
génica, heterogénea, ovoidea, de bordes netos,
de 49 x 36 mm, subhepaética, posterior a la cabeza
del pancreas, el cual se encuentra respetado, con
Wirsung de calibre normal; via biliar no dilatada.
Se solicita TC de abdomen y pelvis con doble con-
traste: se constata formacién sélida heterogénea
por detrés de la cabeza del pancreas que presen-
ta realce luego de la administracién de contraste
EV; la misma mide 4,6 x 4 x 3,6 cm, desplaza a
la vena porta en sentido superior e izquierdo, al
pancreas anteriormente y comprime parcialmen-
te a la vena cava inferior; no se observan dilata-
ciones de la via biliar ni del conducto de Wirsung
(Figuras 1 y 2). Los marcadores tumorales CEA,
CA 19-9, CA125 y alfafetoproteina se encontraron
dentro de valores normales.

duodenal y la cabeza del pancreas (Figura 2).



TUMOR SOLIDO PSEUDOPAPILAR DE PANCREAS. REPORTE DE UN CASO Y REVISION DEL TEMA

REVISTA DE CIRUGIA INFANTIL m

Con estos hallazgos se discute el caso en Co-
mité de Tumores de nuestra Institucién y se de-
cide realizar duodenopancreatectomia cefélica.
Se realiza incisién subcostal bilateral, se observa
neoformacién en cara posterior de cabeza de pan-

creas, de aproximadamente 5 cm de diametro, li-
mites netos, consistencia duro-elastica, adherida
al pancreas, sin plano de clivaje. Se realiza duo-
denopancreatectomia cefalica con reconstruccion
a lo Child con preservacion del piloro (Figura 3).

Figura 3.-Pieza Quirdrgica.

El estudio anatomopatolégico de la pieza
quirargica informa hallagos histomorfoldgi-
cos e inmunohistoquimicos compatibles con
tumor sélido pseudopapilar. Se observa tanto
en la macroscopia como en la microscopia la

formacién de pseudopapilas y la presencia de
una pseudocapsula (Figuras 4, 5 y 6); margenes
quirtdrgicos libres de neoplasia; nueve estructu-
ras linfaticas peripancreaticas libres de lesién
neoplésica.

Figura 4. Macroscopfia al corte (Obsérvese la pseudocépsula
y la formacién de pseudopapilas).
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Figura 5. Imagen microscépica. Pseudocédpsula en relacién con parénquima
pancreético normal.

Figura 6. Microscopia a 20x. Areas quisticas con formacién de pseudopapilas.
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Con las técnicas de inmunomarcacién se ob-
serva que las células neopldasicas expresan en
forma difusa e intensa vimentina y CD 56, y fo-
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Figura 9. CD 10.

pancreética de bajo débito que se manejé con
permanencia del drenaje abdominal quirtrgico,
nutricién parenteral, octredtide y drenaje percu-
tdneo de dos colecciones del lecho quirtrgico.
Alta hospitalaria a los 32 dias de postoperatorio.
Actualmente en control ambulatorio con evolu-
cion satisfactoria.

calmente CD 10 y sinaptofisina. La marcacién
con cromogranina es negativa (Figuras 7, 8, 9y
10).

La paciente cursé postoperatorio con fistula
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Figura 10. CD 56.

Discusion

En la edad pediétrica las neoplasias primarias
del pancreas son muy infrecuentes, sin embargo
dentro de las mismas el tumor sélido pseudopa-
pilar del pancreas (TSP) representa entre el 52 y
el 71% de los casos®. Este tumor suele presen-
tarse en pacientes adolescentes y tiene una clara
predileccién por el sexo femenino (9.5:1)°.
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Si bien el origen del TSP es desconocido, estu-
dios de inmunohistoquimica sugieren que deri-
varfa de células pluripotenciales embrionarias"'°.

Respecto a la forma de presentacién clinica,
todas las series de casos publicados coiniciden
en que el dolor abdominal inespecifico suele ser
el motivo de consulta, seguido en frecuencia por
la aparicién de una masa abdominal palpable.
Un grupo considerable de pacientes (17 - 42%) es
diagnosticado tras el hallazgo incidental de una
masa pancreatica en estudios por imégenes. Ic-
tericia, pérdida de peso y nauseas son sintomas
infrecuentes.

El examen fisico suele ser normal, pudiendo
en ocasiones palparse una masa en hemiabdo-
men superior?,

El tumor puede localizarse en cualquier seg-
mento del pancreas, sin predileccién por ningu-
no de los mismos®. Al momento del diagndstico
suelen ser tumores de gran tamafio midiendo
entre 5 y 20 cm aproximadamente. Se trata de
lesiones bien circunscriptas, en su gran mayoria
delimitadas por una pseudocéapsula fibrosa.

Este tumor no presenta alteraciones bioqui-
micas caracteristicas y los marcadores tumorales
(alfafetoproteina, bHCG, CEA, CA19-9 y CA125)
se encuentran dentro del rango normal'*'°.

La ecograffa suele ser el primer método solici-
tado para el estudio por imédgenes y muestra una
masa redondeada, de limites definidos, ecogéni-
ca con areas quisticas o de apariencia sélida. En
la TC se observa como una masa redondeada, he-
terogénea, con realce periférico que corresponde
a la pseudocapsula fibrosa del tumor®*?. La RMI
podria ser de utilidad en aquellos tumores locali-
zados en la cabeza del pancreas para lograr mejor
definicién del duodeno y de la via biliar. La pun-
cién biopsia con aguja fina presenta sensibilidad
variable (50-80%)'°. Algunos autores no la reco-
miendan debido a la incertidumbre diagnéstica
y la posibilidad de diseminar células tumorales.
Ademads, en la poblacién pediatrica no permi-
te diferenciar entre TSP y pancreatoblastomab®.
Sélo estarfa indicada en casos de presentacién
atipica’.

En pacientes pediatricos, especialmente en
adolescentes de sexo femenino, con una masa
pancredtica que presente caracteristicas tipicas
de TSP no es necesario obtener muestra histold-
gica para realizar el tratamiento quirdrgico'®.

El tratamiento de eleccién en estos tumores
es la pancreatectomia con margenes libres, aun
en pacientes estadio V238,

Generalmente estos tumores se localizan en
cuerpo y cola de pancreas; sin embargo, pueden
encontrarse en cualquier sector de la glandula.
Macroscédpicamente se trata de masas bien cir-
cunscriptas por la presencia de una pseudocap-
sula y se encuentran areas sélidas y quisticas, y
muchas veces se observan calcificaciones'®. His-
tolégicamente se observa formacion de pseudo-
papilas®. La invasién vascular o neural es inusual
pero serfa un indicador de mayor agresividad del
tumor'. La inmunohistoquimica es positiva para
vimentina, alfa-I1-antiquimiotripsina, enolasa
neuronal especifica, CD 10 y receptores de pro-
gesterona®.

Si bien el comportamiento habitual de este
tumor es benigno, se considera maligno debido
a su capacidad de metastatizar. Las metastasis,
habitualmente en higado o peritoneo, pueden
estar presentes al momento del diagndstico en el
5 a 20% de los casos, siendo importante destacar
que pueden desarrollarse afios mas tarde, atin en
casos de reseccién tumoral completa. En los ca-
sos que fuese posible, el tratamiento de eleccién
para las metéstasis es quirdrgico'.

El rol de la quimio y radioterapia contintian
siendo controvertidos.

El prondstico en casos de reseccién completa
con margenes libres es favorable, con una sobre-
vida global a 5 afios del 95%°.

En la actualidad no existe un protocolo de se-
guimiento luego de la cirugia, pero se recomien-
dan controles con métodos por imagenes como
ecograffa y TC a intervalos variables!.

En conclusidn, se trata de un tumor poco fre-
cuente, de comportamiento potencialmente ma-
ligno en donde la reseccién radical es fundamen-
tal para lograr un buen prondstico a largo plazo.
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