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RESUMEN

OBJETIVO: Examinarlascaracteristicasclinicopatolégicas
y definir los efectos del tratamiento quirtirgico de los tumores
s6lidos-pseudopapilares del pancreas. METODO: Estudio
retrospectivo y descriptivo de los datos de pacientes con
tumor sélido-pseudopapilar de pdncreas entre enero
2000 y 2016. RESULTADOS: Cinco pacientes fueron
diagnosticados con tumor sélido-pseudopapilar. EI 100 %
correspondieron al sexo femenino con una media de edad
de 214 afos (rango: 14-33 afios). La localizacién mas
frecuente fue el cuerpo y la cola del pancreas en el 60 %,
seguido de la cabeza en un 40 %, con una media de tamafio
tumoral de 104 cm (rango: 5,7-13 cm). Al 40 % se les
practicé pancreatoduodenectomiay al 60 % pancreatectomia
corporocaudal. Entodoslos pacientes se logré unareseccion
RO, un tumor present? infiltracién a la arteria mesentérica
superior y no se encontré enfermedad metastdsica. Con
un seguimiento medio de 24,1 meses (1-57 meses) no
se presentaron recurrencias locales o a distancia; y se
registré una muerte (20 %) a los 30 dias de posoperatorio.
CONCLUSIONES: Los tumores s6lidos-pseudopapilares
del pancreas son una neoplasia poco frecuente con un
comportamiento bioldgico indolente que afectan en la
mayoria de los casos a mujeres jovenes. La reseccion
quirdrgica con margenes negativos es el tratamiento de
eleccién y tienen un prondstico muy favorable.

PALABRAS CLAVE: Tumor sélido-pseudopapilar,
pancreas, tumor de Frantz, tumor quistico papilar de
péancreas.

Recibido: 27/08/2016 Revisado:15/11/2016
Aceptado para publicacién:22/01/2017
Correspondencia: Dr. Carlos Coello, Servicio de Vias
Digestivas. Instituto de Oncologia “Dr. Luis Razetti”.

130

SUMMARY

OBJECTIVE: Examine the clinicopathological features
and define the effects of surgical treatment of the solid
pseudopapilar tumor of the pancreas. METHOD: A
retrospective, descriptive study of the data of patients with
diagnostic of solid pseudopapilar tumor of the pancreas
between January 2000 and 2016. RESULTS: Five patients
were diagnosed with solid pseudopapilar tumor of the
pancreas. The 100 % were female with an average age of
21.4 years old (range 14-33 years). The most common site
was the body and tail of the pancreas in 60 %, followed by the
head by 40 %, with amean tumor size of 10.4 cm (range: 5.7
to 13 cm). The 40 % underwent pancreaticoduodenectomy
and the 60 % distal pancreatectomy. In all of the patients
RO resection was achieved, one tumor showed infiltration
to the superior mesenteric artery and no metastatic disease
was found. With a mean follow up of 24.1 months (1-57
months) no local or distant recurrences were; and one
death (20 %) at 30 days after the surgery was recorded.
CONCLUSIONS: The solid pseudopapilar tumor of the
pancreas is a rare malignancy with an indolent biological
behavior affecting in most cases the young women. Surgical
resection with negative margins is the treatment of choice
and have a very favorable prognosis

KEY WORDS: Solid-pseudopapilar tumor, pancreas,
Frantz’s tumor, papillary cystic tumor of the pancreas.
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INTRODUCCION

I tumor sélido-pseudopapilar de
pancreas (TSP) es una neoplasia
infrecuente que corresponde a
menos del 2 % de las neoplasias
pancredticas exocrinas . Fue
descrita por primera vez en 1959 por Virginia
Kneeland Frantz y muchos nombres se han
usado para describir este tumor, entre los que
se encuentran tumor quistico papilar, tumor
sélido/papilar y tumor de Frantz. En 1996, la
OMS simplificalaclasificacion y nomenclatura,
resultando el tumor sélido-pseudopapilar de
pancreas como la terminologia aceptada ©.

Hasta la fecha se conocen alrededor de 500
casos reportados en la literatura médica, de los
cuales la mayoria se han identificado en los
ultimos 25 afios gracias alamejorade las técnicas
de diagndstico y auna descripcién més detallada
de sus caracteristicas clinico patoldgicas ©.

Esta neoplasia con un bajo potencial de
malignidad, afecta en mas del 90 % de los
casos a mujeres jovenes entre 18 y 35 afios de
edad. Se presenta en la mayoria de los casos de
forma asintomatica, entre las manifestaciones
clinicas més frecuentes se encuentran una masa
abdominal de crecimiento lento asociado o no
a dolor abdominal, en pacientes jovenes sin
comorbilidades.

Su patogénesis es alun desconocida, pero
se piensa que existen factores genéticos y
hormonales implicados, sin embargo, a pesar de
subajo potencial de malignidad y un curso natural
indolente, algunos casos pueden ser localmente
agresivos e infiltrantes con metdastasis al higado,
pulmén y peritoneo ©7,

Puede localizarse a cualquier nivel del
pancreas, aunque se presenta con mas frecuencia
en el cuerpo/cola (64 %). En la TAC se
describe como lesiones voluminosas, sélidas y
quisticas, bien definida de capsula gruesa muy
vascularizada, cuyo componente quistico es
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hiperdenso con presenciade areas de hemorragia
en estudios de RMN.

Histolégicamente se caracteriza por a.
Areas sélidas con estructuras pseudo-papilares
y pseudo-quisticas b. Presencia de una rica
red microvascular, y c. Presencia de células
eosindfilas PAS+, que poseen un perfil
inmunohistoquimico mixto mesenquimal,
endocrino y epitelial ®'9. Dentro de las
caracteristicas histopatoldgicas sugestivas de
malignidad se encuentran: atipia celular,
invasién capsular, linfovascular y perineural,
metastasis ganglionar e invasién del tejido graso
peripancreatico, sin embargo, para la fecha no
existe ningun criterio histopatolégico que pudiera
predecir con certeza el comportamiento biolégico
de este tipo de tumores, categorizdndolos como
un verdadero enigma quirdrgico en algunos
centros @',

La reseccion quirtdrgica es el tratamiento de
eleccién y su prondstico es excelente, con una
supervivencia a 10 afios que se aproxima al
100 % U2, Se requiere de margenes quirtrgicos
negativos (reseccion RO) paralograr control local,
prevenir el desarrollo de metdastasis, aliviar los
sintomas y garantizar resultados 6ptimos a largo
plazo. El tipo de pancreatectomia depende de
la localizacién de la neoplasia en el pancreas y
no se requiere de diseccion linfatica debido a lo
poco frecuente de las metastasis ganglionares .

El objetivo de este estudio es examinar las
caracteristicas clinicopatolégicas y definir los
efectos del tratamiento quirdrgico de los tumores
s6lidos-pseudopapilares del pancreas en el
Instituto de Oncologia “Dr. Luis Razetti” y del
Centro Médico de Caracas entre enero 2000 y
enero 2016.

METODO

Se evaluaron los datos de los pacientes
con tumor sélido-pseudopapilar de pancreas
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entre enero 2000 y enero 2016, teniendo como
fuente los datos de los archivos del Instituto
de Oncologia “Dr. Luis Razetti” y los de la
consulta de vias digestivas del Centro Médico
de Caracas del Dr. Armando Gil Mendoza. Las
variables analizadas fueron las caracteristicas
clinicopatolégicas (edad, sexo, presentacion,
localizacién,tamafio tumoral ,metastasis), tipo de
tratamiento quirdrgico, tasa de complicaciones,
tasa de recaida locorregional y a distancia mas
supervivencia libre de enfermedad.

Las variables categéricas se reportan como
frecuencias y porcentajes; y las variables
continuas se reportaron como medias.

RESULTADOS

En el tiempo comprendido entre enero 2000
y enero 2016, se registraron 364 pacientes con
tumores de pancreas de los cuales 5 pacientes
(1,37 %) presentaban diagndstico histoldgico
de tumor sélido-pseudopapilar. El 100 %
correspondieron al sexo femenino con un rango
deedad que oscil6 entre 14y 33 afios y una media
de 21 .4 anios. Entre las caracteristicas clinicas
de presentacién se encontrd que el sintoma mas
frecuente fue la epigastralgia en 4 pacientes
(80 %) y un paciente (20 %) fue asintomatico,
diagnosticado de forma incidental.

En todas las pacientes la TAC abdominal
con protocolo pancredtico demostré una lesion
de ocupacién de espacio bien delimitada
con componente sélido y quistico con realce
heterogéneo posterior a la administracién del
contraste (Figura 1). En 2 pacientes (40 %) el
tumor se localiz6 en la cabeza del pancreas y en
los tres (60 %) restantes en cuerpo y cola. En
todas las pacientes la enfermedad se encontraba
localizada en el pancreas sin evidencias de
enfermedad metastdsica a distancia. La media
de tamaifio tumoral fue 10,4 cm con un rango
entre 5,7 cmy 13 cm (Cuadro 1).

Conrespecto al tipo de tratamiento quirdrgico
realizado: a 2 pacientes (40 %) se les practico
pancreatoduodenectomia (Operacién de
Whipple) y a3 pacientes (60 %) pancreatectomia
corporocaudal (Figura?2). Aunadelas pacientesa
las que se le practico la pancreatoduodenectomia
se realizé rafia de la vena mesentérica superior
y colocacién de prétesis vascular en la arteria
mesentérica superior debido a que la lesion
infitraba dicha estructura vascular. En todas las
pacientes se logré una reseccion RO.

Laapariencia microscépicaen todos los casos
demostré las caracteristicas tipicas dadas por
areas solidas pseudo-papilares con degeneracion
quistica y hemorragia. En un paciente el tumor
presenté comportamiento infiltrante (infiltracién

Figura 1. TAC abdominal con contraste EV de paciente con tumor sélido-pseudopapilar de cola de pancreas

y espécimen quirdrgico de pancreatectomia corpocaudal.
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Cuadro 1. Caracteristicas clinico-patolégicas de pacientes con tumor sélido -pseudopapilar de pancreas.

Variables clinico-patolégicas Numero de pacientes Yo
Sexo

Masculino 0 0
Femenino 5 100
Edad (afios) media 214

Rango 14 - 33

Sintomas

Epigastralgia 4 80
Asintomatico 1 20
Localizacién

Cabeza 2 40
Cuerpo y cola 3 60
Tamaiio tumoral (cm) media 104

Rango (cm) 57-13

Cirugia

Pancreatoduodenectomia 2 40
Pancreatectomia corporocaudal 3 60
Seguimiento (meses) media 24,1

Rango (meses) 1-57

Mortalidad 1 20

Figura 2. Espécimen quirtrgico de pancreatectomia corpocaudal de paciente con tumor sélido-pseudopapilar

de cola de pancreas.

de la arteria mesentérica superior) y no se
encontré enfermedad metastasica.

El seguimiento medio fue de 24,1 meses con
un rango entre 1 y 57 meses y ningin paciente
ha presentado recurrencia local o a distancia.
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Se registré una muerte (20 %) en este estudio,
el cual fue la paciente en la cual se realizo
la reconstruccién vascular quien desarroll6
una isquémica mesentérica a los 30 dias de
posoperatorio.
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DISCUSION

Lostumores sélido-pseudopapilar de pancreas
son tumores poco frecuentes, desde su primera
descripcion en 1959, no se han reportado
para la fecha mas de 500 casos, en el MSKCC
constituye menos del 1 % de todos los tumores
de pancreas tratados, reportando 24 casos en un
estudio de revision de 15 afios @. En nuestra
revision representa menos del 1,5 % de todas las
neoplasias pancredticas admitidas en los centros
que forman parte del estudio, sinembargo, existe
un aumento de su incidencia en los altimos afios,
debido posiblemente a una mejor compresion de
sus caracteristicas clinico-patolégicas y mejor
conocimiento de la historia natural de estas
lesiones ©.

La mayoria de estas neoplasias han sido
diagnosticadas en mujeres,en nuestraserie todas
las pacientes fueron de este sexo (5/5 100 %).
El pico de incidencia en los estudios publicados
para la actualidad ocurren en la tercera década
de la vida, con una mediana de edad de 26 afios
registrada en dos grandes ensayos de series de
casos, observamos en nuestro estudio datos
similares, con una edad promedio de aparicion
de estas lesiones de 21 afios 4419,

Cuatro de los cinco pacientes de nuestra serie
tenian como motivo de consulta epigastralgia, a
excepcion de un caso el cual se diagnostico de
manera incidental, datos que concuerdan con
las revisiones publicadas donde la presentacién
clinica mads comun estd caracterizada por
sintomas inespecificos, conllevando a un
diagnéstico tardio conlesiones de gran volumen,
esta ultima caracteristica no es predictor de
irresecabilidad ni de comportamiento biolégico
agresivo con invasion a estructuras vasculares
de importancia (V. En este estudio el tamafio
promedio de lalesion fue de 10,4 cm la de mayor
tamafo reportado fuede 13 cmyenel 60 % de los
casos el tumor se ubicé en el areade cuerpoy cola.
Unode los pacientes en donde el tumor se report6

en cabeza de pancreas presentd infiltracion
vascular diagnosticada en el preoperatorio, por
lo que se planificé la pancreatoduodenectomia
con reconstruccién vascular.

Desde el punto de vista histolégico se logré
observar en todos los pacientes de nuestra serie
las caracteristicas tipicas histolégicas dadas por
una lesién con dreas sélidas, pseudopapilares y
pseudoquisticas més presencia de una rica red
vascular y hemorragia ®'9. No se encontré en
ninguno de los casos hallazgos histolégicos
sugestivos de malignidad dados por atipia celular,
invasion capsular, linfovascular y perineural, lo
que confirmaque en lamayoriade los casos estas
neoplasias tienen un bajo potencial de malignidad
y un curso natural indolente V.

El comportamiento biolégico de los
tumores soélido-pseudopapilar de péncreas
es incierto y como ya se ha comentado los
hallazgos histopatolégicos fallan en predecir
el comportamiento maligno de estas lesiones,
siendo la cirugia con margenes negativos (RO)
la conducta oncolégica indicada; casi que
anecddticamente se han reportado hasta la
fecha 20 casos de enfermedad metastdsica (519,
No existen recomendaciones para indicar
quimioterapia o radioterapia adyuvante en
paciente conresecciones RO, porque el porcentaje
derecaidaes practicamente nulo en las diferentes
series.

Como se describe en la literatura el pronéstico
de estas lesiones es excelente, posterior a la
resecciéon completa con tasas de supervivencia
que se acercan al 100 %, en nuestra revision
se registr6 una muerte por complicaciones
posoperatorias, los restante 4 casos luego de
un seguimiento de 24,1 meses no se registraron
signos de recaidas locorregionales ni a distancia.

Podemos concluir que el tumor sélido-
pseudopapilar de pancreas es una neoplasia poco
frecuente que afecta en la mayoria de los casos
a mujeres jovenes entre la segunda y tercera
década de la vida. Presenta un comportamiento
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biolégico indolente y cuando produce sintomas
estos suelen ser vagos y no especificos. La
reseccion quirdrgica con margenes negativos es
el tratamiento de eleccidn en todos los casos, lo
cual se asocia con un prondstico muy favorable
y supervivencia a largo plazo.
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