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ARTICULO DE INVESTIGACION

TUMOR SOLIDO PSEUDOPAPILAR DEL PANCREAS
EN LA IV REGION*

Drs. Marcelo A. Beltran S.!2, Javier Arcos P.2, Ramén Hermosilla V.2,
Oriana Urbina C.2, Tatiana Fuentes M.?, Paola Andrade L.2, Francisco Tello C.?

' Servicio de Cirugia, Hospital San Juan de Dios de La Serena.
2 Departamento de Clinicas, Facultad de Medicina, Universidad Catolica del Norte, IV Region.
Chile.

Abstract

Solid-pseudopapillary tumor of pancreas

Introduction: The solid-pseudopapillary tumor of pancreas (STP) is a low-grade malignant neoplasm.
In Chile, 21 cases have been reported since 2008, most of them treated in Santiago. The present series contri-
butes to the national case-load and has the purpose to describe the experience with this uncommon neoplasm
in the IV Region. Patients and Methods: From January 2004 to March 2014, a total of 38 benign and ma-
lignant pancreatic neoplasms have been informed in the data-base of our Regional Pathology Service. We
selected the biopsies informed as STP and 5 cases (13%) were found. The clinical records of these patients
were retrospectively reviewed. The results were reported using descriptive statistics with central tendency
measures and dispersion. Results: Most patients were women with a mean age of 44.8 years. All patients were
studied with either abdominal ultrasound; computed tomography or magnetic resonance. In 2 patients the STP
was located in the pancreatic tail, and they were submitted to distal pancreatectomy. The other 3 patients had
the STP in the pancreatic head and were resolved by pancreatoduodenectomy. All tumors were confirmed
by immunohistochemistry. Late follow-up showed malignant behavior in 1 patient while the other 4 patients
are currently free of disease. Conclusions: The general characteristics of STP in the IV Region are similar to
what is currently known. They present a high incidence compared with the habitually published incidence.

Key words: Pancreatic pseudopapillary tumors, Frantz tumor, pancreas cancer, pancreatectomy.

Resumen

Introduccion: El tumor solido pseudopapilar del pancreas (TSP) es una neoplasia con bajo potencial
maligno. En Chile se han reportado 21 casos desde el afio 2008, 18 de ellos tratados en instituciones de San-
tiago. La presente serie ademas de contribuir a la casuistica nacional, tiene como objetivo la descripcion de
la experiencia de la IV Region con el manejo de estos tumores. Pacientes y Métodos: Entre enero de 2004
y marzo de 2014 se informaron 38 biopsias de tumores pancreéticos benignos y malignos en la base de datos
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del Servicio de Patologia Regional. Se seleccionaron las biopsias informadas como TSP, las que constituyen
5 casos (13%) y se revisaron las fichas clinicas en forma retrospectiva. Para el informe de los resultados se
utiliz6 estadistica descriptiva con medidas de tendencia central y dispersion. Resultados: El promedio de edad
fue 44,8 afios, siendo la mayoria mujeres. Los pacientes fueron estudiados con ecografia, tomografia compu-
tarizada y resonancia magnética. En 2 pacientes el TSP se localizaba en la cola del pancreas, estos pacientes
fueron sometidos a pancreatectomia distal. En los otros 3 casos el TSP se encontraba en la cabeza del pancreas
y fueron resueltos mediante pancreatoduodenectomia. Los TSP fueron confirmados por inmunohistoquimica.
El comportamiento posterior fue benigno en 4 casos y maligno en 1 caso. Conclusiones: Las caracteristicas
de los TSP en la IV Region son similares a las conocidas y presentan una alta incidencia comparada con la

habitualmente reportada.

Palabras clave: Tumor pseudopapilar de pancreas, Tumor de Frantz, Cancer de pancreas, Pancreatec-

tomia.

Introduccion

El tumor so6lido pseudopapilar del pancreas
(TSP) es una neoplasia del pancreas exocrino con
bajo potencial maligno y crecimiento lento que se
presenta tipicamente en mujeres jovenes'. El TSP
fue reportado por primera vez en 1959 por Virginia
K. Frantz’. En 1970 Hamoudi y colaboradores des-
cribieron las caracteristicas ultraestructurales del
TSP lo que llevo a su aceptacion como una entidad
clinico-patoldgica diferente®. Finalmente el afo
1996, fue incluido en la clasificacion de tumores
de la World Health Organization®. Estos tumores
representan 1% a 2% de todas las neoplasias y 10%
a 15% de todos los tumores quisticos del pancreas'™.
La reseccion quirurgica ofrece la posibilidad de una
excelente supervivencia a largo plazo’, recomen-
dandose el abordaje quirtrgico agresivo en estos
pacientes'. En Chile se han reportado 21 casos desde
el afio 2008%13, 18 de ellos tratados en instituciones
de Santiago®!2. Razoén por la cual, la presente serie
ademas de contribuir a la casuistica nacional, tiene
como objetivo la descripcion de la experiencia de la
IV Regién con el manejo de estos tumores durante
los ultimos 10 afos.

Pacientes y Método

El presente constituye un estudio observacional
retrospectivo de una serie de casos consecutivos.
Inicialmente se revis6 la base de datos del Servicio
de Patologia Regional buscando todas las biopsias
de cirugias pancreaticas realizadas en la IV Region
entre el mes de enero de 2004 y marzo de 2014
en los 2 hospitales de mayor complejidad de la
region, Hospital San Juan de Dios de La Serena y
Hospital San Pablo de Coquimbo. En este periodo
se informaron 38 biopsias de tumores pancreaticos
benignos y malignos. Se seleccionaron las biopsias
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informadas como TSP, las que constituyen un total
de 5 casos (13%). La segunda intervencion constitu-
y6 la revision de las fichas clinicas de los pacientes
operados por este diagndstico incluyendo variables
clinicas, radioldgicas, quirargicas, complicaciones,
estadia hospitalaria, caracteristicas de la biopsia,
inmunohistoquimica y seguimiento. Para el informe
de los resultados se utilizo estadistica descriptiva
con medidas de tendencia central y dispersion. Se
discutieron los hallazgos de la serie y se reviso la
literatura actual sobre el tema.

Resultados

En el periodo de estudio, se operaron 38 tumores
pancreaticos benignos y malignos en la IV Region,
la mayor parte de los cuales fueron adenocarcinomas
de la cabeza del pancreas (63%). Los TSP se en-
contraron con una frecuencia de 13% del total (Ta-
bla 1). El promedio de edad fue 44,8 afios (30 a 60),
siendo la mayoria mujeres (80%). La presentacion
clinica habitual fue de dolor abdominal inespecifico
localizado en el hemiabdomen superior en todos los
casos con una evolucién variable entre 3 semanas
y 5 meses. El estudio radioldgico inicial fue una
ecografia abdominal que demostr6 la presencia de
una tumoracion quistica en el pancreas en 4 casos
(Figura 1), seguido de una tomografia abdominal
computarizada (TC) en 3 pacientes (Figura 2) y una
resonancia magnética abdominal (RMA) en 1 caso
(Figura 3). En 1 paciente el tnico estudio fue la TC.
Estos estudios permitieron confirmar la presencia
de un tumor con caracteristicas quisticas y sélidas
en el pancreas, en 4 casos plantearon dentro de los
posibles diagnosticos un TSP. En 2 pacientes el TSP
se localizaba en la cola del pancreas, en uno de ellos
el diagnostico inicial fue el de un tumor esplénico
con compromiso de la cola del pancreas, estos pa-
cientes fueron sometidos a pancreatectomia distal
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Tabla 1. Tumores de pancreas operados en la I'V Region
entre enero de 2004 y marzo de 2014

Sexo Q 24 (65%)/
3 13 (35%)
Edad 59,4+12,8
(32-81)
Diagnéstico
- Tumor neuroendocrino 1 (3%)
- Adenocarcinoma de papila de Vater 1 (3%)
- Tumor de Frantz (TSP) 5 (13%)
- Cistoadenoma (mucinoso/seroso) 7 (18%)

- Adenocarcinoma de cabeza de pancreas 24 (63%)

Total 38 (100%)
Localizacién

- Cuello 1 (3%)
- Cola 7 (18%)
- Cabeza 30 (79%)
Operacién

- Reseccion local-Enucleacion 1 (3%)
- Pancreatectomia distal 8 (21%)
- Pancreatoduodenectomia 29 (76%)
Hospital

- Hospital San Juan de Dios de La Serena 17 (45%)
- Hospital San Pablo de Coquimbo 21 (55%)

TSP: Tumor sélido pseudopapilar.

con reseccion esplénica en bloque. En los otros 3
casos el TSP se encontraba en la cabeza del pancreas
y fueron resueltos mediante una pancreatoduode-
nectomia. Dos pacientes sufrieron complicaciones,
ambos fueron los pacientes con el TSP localizado
en la cola del pancreas, uno de ellos presentd una
fistula pancreatica tipo A y el otro sufrié una perfo-
racion inadvertida del colon en el angulo esplénico
requiriendo re-exploracion quirirgica y varios aseos
quirurgicos antes de ser dado de alta. La biopsia
permitio la sospecha de TSP por las caracteristicas

Figura 1. Ecografia abdominal de una paciente de 41
afios que muestra imagenes quisticas en la cabeza del pan-
creas, la paciente continué su estudio con una resonancia
magnética abdominal.

histolégicas que en general mostraron tumores bien
encapsulados constituidos por células poligonales y
degeneracion quistica sin permeaciones vasculares o
linfaticas. En el unico paciente masculino de la serie
con un tumor de la cola del pancreas, el TSP presen-
taba invasion macroscopica del bazo y microscopica
del parénquima pancreatico adyacente con permea-
ciones linfaticas y vasculares, los que constituyen
signos de comportamiento maligno. E1 TSP fue con-
firmado por inmunohistoquimica en todos los casos.
El comportamiento posterior de los TSP fue benigno
en 4 casos. En el TSP con caracteristicas malignas,
el seguimiento demostré recurrencia del tumor a los
3 afios con metastasis hepaticas y peritoneales lo que
llevo al fallecimiento del paciente. Las otras pacien-
tes se encuentran asintomaticas hasta el presente.
Las caracteristicas generales de los TSP operados en
la IV Region se resumen en la Tabla 2. En la Tabla 3

Figura 2. A) Tomografia computa-
rizada abdominal en una paciente
de 60 afios de edad que muestra un
tumor pseudopapilar de la cabeza del
pancreas, el corte muestra el compo-
nente principalmente quistico del tu-
mor; B) Corte transversal que mues-
tra el tumor pseudopapilar con su
componente solido, el tumor media
aproximadamente 5 cm de diametro.
La paciente fue resuelta mediante
una pancreatoduodenectomia.
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Figura 3. A) Fase arterial T1 de una resonancia magné-
tica abdominal en una paciente de 41 afios con un TSP
de cabeza de pancreas, destaca el componente solido del
tumor; B) La fase portal T1 no demuestra mayor inten-
sificacion del TSP; C) Imagen T2 que muestra mayor
intensidad del componente sélido del TSP. La paciente
fue sometida a pancreatoduodenectomia.

se muestran las caracteristicas generales de los TSP
operados en Chile y reportados en los ultimos afios.
Se puede observar que los TSP en la IV Region se
presentaron en pacientes con un promedio de edad
mayor al reportado y un paciente fue masculino con
un TSP maligno. La localizacion de los tumores fue
la habitual asi como las operaciones utilizadas para
resolverlos.

Discusion

El TSP se presenta tipicamente en pacientes
femeninos jovenes'?. El TSP en pacientes mascu-
linos es menos frecuente y el promedio de edad en
estos casos es mayor, alrededor de los 50 afios™'¢,
esto sugiere que el desarrollo del TSP en pacien-
tes masculinos podria ser un evento mas tardio y
probablemente debido a un crecimiento mas lento'.
En nuestra serie predominaron las mujeres con un
promedio de edad similar al promedio habitualmente
reportado que varia entre 13 y 45 afios en las series
internacionales'*!41° y entre 6 y 28 afios en las
publicaciones nacionales®'3. Se ha postulado que
el TSP se origina en células acinares primitivas’,
aunque la patogénesis del TSP es desconocida®®.
La tendencia a presentarse en pacientes femeninos
jovenes ha llevado a la sugerencia no comprobada
de que las hormonas sexuales podrian tener algiin
rol>*!5, El TSP constituye una neoplasia atipica de-
bido a su comportamiento indolente habitualmente
benigno pero con potencial maligno hasta en 15%
de los casos'®. Representa menos de 2% de todos los
tumores pancreaticos y 10% a 15% de los tumores
quisticos'?. En la IV Region el TSP se presento en

Tabla 2. Caracteristicas de los tumores de Frantz operados en la IV Regién

Sexo Edad Radiologia Cirugia Estadia Complicaciones Inmunohistoquimica Evolucion
(dias) positiva
Q 42 Ecografia Pancreatectomia distal + 47 Perforacion de Vimentina Viva:
TC* Esplenectomia colon Alfa 1 Antitripsina 8 aflos
3 51 TC Pancreatectomia distal + 17  Fistula pancreatica CD10-CD56 Fallece:
Esplenectomia tipo A Vimentina 3 afios
Alfa 1 Antitripsina
Q 30 Ecografia Pancreatoduodenectomia 8 No CD10-CD56 Viva:
TC Vimentina 6 afios
Alfa 1 Antitripsina
Q 41 Ecografia Pancreatoduodenectomia 8 No CD10-CD56 Viva:
RMA** Vimentina 2 afios
Q 60 Ecografia Pancreatoduodenectomia 6 No CD10-CD56 Viva:
TC Vimentina 7 meses

*TAC: Tomografia abdominal computarizada. **RMA: Resonancia magnética abdominal.
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Tabla 3. Tumores de Frantz operados en Chile (2008-2014)

Autor Ao Casos Edad Sexo n de
(afos) tumores
Acuna R.® 2008 1 6 Q1 2
De Aretxabala X.° 2008 1 15 Q1 1
Venturelli M."? 2010 3 2242 Q: 3 3
Zuiiga IM." 2011 1 32 Q: 1 2
Carrefio L.'?* 2011 5% 1327 95 5
Slako M. 2012 11 14-43 2:10 11
d: 1
Beltran M.** 2014 5 30-60 9: 4 5
g1
Total 26 29 Q:24 29
6-60) J&: 2

*Un tumor previamente reportado’. **Serie actual.

13% de todos los pacientes sometidos a resecciones
pancreaticas tumorales, esta alta incidencia se debe
seguramente a un sesgo ocasionado por el pequeilo
numero de pancreatectomias realizadas.

La presentacion clinica de los TSP es inespecifica
por lo que el diagnéstico es muchas veces inciden-
tal durante estudios radioldgicos por otras causas?.
Habitualmente se presentan con dolor abdominal o
dorsal (11% a 67%)'**, distension abdominal (16%
a 27%)>*, nausea y vomito (9%)?, masa abdominal
palpable (15%)*", pérdida de peso, y ocasional-
mente ictericia (1%)**. Sin embargo, pueden ser
asintomaticos entre 28% y 80% de los casos'**!618,
Los sintomas se deben y dependen del desarrollo
del tumor y del efecto de masa que este produce'®.
El tiempo de duracion de los sintomas no es muy
prolongado, habitualmente es menor a 3 meses?, en
otros casos puede ser superior a 6 afios". Nuestros
pacientes se presentaron todos ellos con dolor abdo-
minal inespecifico de corta evolucion concordando
con los reportes publicados. El diagndstico preope-
ratorio de TSP es dificil, y la exactitud diagnoéstica
insuficiente reportandose entre 19% y 82% en dife-
rentes series?. Una de las razones, es la variedad de
imagenes que presenta el TSP, las que varian entre

Rev Chil Cir. Vol 67 - N° 3, Junio 2015; pag. 285-291

Localizacion Tamaiio Operacion

tumoral

(cm)

Cabeza: 1 2-15 Enucleacion: 1
Cola: 1 Pancreatectomia distal: 1
Cabeza: 1 8 Pancreatoduodenectomia: 1
Cuerpo: 1 3-12 Pancreatectomia distal: 3
Cola: 2
Cabeza: 1 6-8 Pancreatoduodenectomia: 1
Cola: 1 Pancreatectomia distal: 1
Cabeza: 1 4-10 Pancreatoduodenectomia: 1
Cuerpo: 2 Pancreatectomia distal: 4
Cola: 2
Cabeza: 2 2-13 Pancreatoduodenectomia: 2
Cuerpo: 5 Pancreatectomia distal: 9
Cola: 4
Cabeza: 3 3-12 Pancreatoduodenectomia: 3
Cola: 2 Pancreatectomia distal: 2
Cabeza: 9 (32%) 2-15 Enucleacion: 1 (4%)

Pancreatoduodenectomia:
8 (28%)

Pancreatectomia distal:
20 (68%)

Cuerpo: 8 (28%)
Cola: 12 (42%)

tumores completamente sélidos a tumores comple-
tamente quisticos'>!%. Estas observaciones sugieren
que el TSP inicialmente constituye un tumor sé6lido
y que al crecer degenera volviéndose quistico debido
a necrosis y hemorragia intratumoral, por lo que los
hallazgos radiologicos dependen del tamafio tumo-
ral'. El estudio inicial en estos pacientes consiste
habitualmente en una ecografia abdominal, la que
reporta una tumoracion sélida quistica encapsulada
sin dilatacion del conducto pancreatico principal en
la cabeza, cuerpo o cola del pancreas*'”. Frecuen-
temente el siguiente estudio es la TC, que permite
una excelente visualizacion de las caracteristicas del
tumor y su localizacion anatomica y topografica. La
presentacion tomografica del TSP es la de una masa
compleja, encapsulada, con un componente solido y
otro quistico que se realzan en la fase arterial y en
la fase venosa portal'>+!21517 T os tumores mayores
a 3,5 cm presentan estas caracteristicas clasicas, sin
embargo, los tumores menores a 3 cm se presentan
como masas sélidas'*. La dilatacion de la via biliar
debida al TSP no es un hallazgo frecuente'”. La
presencia de metastasis y compromiso vascular
en la TC sefialan un tumor maligno'. Otro estudio
disponible es la RMA, la que diferencia mejor que
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la TC los componentes sélidos y quisticos del TSP,
demostrando las areas hemorragicas'’ y proveyendo
mayor informacion respecto a la resecabilidad**.
Los TSP en RMA presentan elevada intensidad
de sefial del componente s6lido en imagenes T1 y
elevada intensidad del componente quistico en ima-
genes T2, Algunos autores han reportado el uso
de tomografia de emision de positrones (PET) con
excelentes resultados para el diagnostico especifico
de TSP'*!16, El rol de la endosonografia asociado
a puncién con aguja fina y citopatologia se ha es-
tablecido para la confirmacion del diagnéstico de
TSP en casos de tumores pequefios menores a 3 cm
y para descartar otros tumores pancredticos como
tumores neuroendocrinos y carcinomas de células
acinares en el caso de tumores mayores a 3 cm, con
una precision que alcanza hasta 100%!14?!, Se han
reportado complicaciones con este procedimiento
como la siembra tumoral en el trayecto de la aguja,
hemorragia y fistulas pancreaticas y biliares>. En
nuestra region la endosonografia no es un estudio
disponible. En nuestra serie, 4 pacientes se estudia-
ron inicialmente con una ecografia la que demostro
la tumoracion pancreética, en 3 casos se continud
el estudio con una TC y en 1 caso con una RMA,
un paciente fue estudiado inicialmente con una TC.

El tratamiento del TSP es la completa y agresiva
reseccion quirurgica, aun en el caso de tumores
localmente invasores y en el caso de tumores dise-
minados con metastasis a distancia'*!4. El uso de
quimioterapia y radioterapia ha sido anecdéticamen-
te reportado pero no tienen un rol en el tratamiento
de estos tumores?®. El tipo de reseccion depende de la
localizacion del tumor, la localizacion mas frecuente
es la cola del pancreas (33% a 80%), seguida por la
cabeza (32% a 67%), cuerpo (14% a 27%) y proceso
uncinado (3%)**!*!8, Habitualmente se realizan pan-
createctomias distales para los tumores de cuerpo y
cola y pancreatoduodenectomias para los tumores
de cabeza y cuello'*'%121° Aunque la enucleacion
de tumores pequefios ha sido descrita, esta no se
recomienda debido a que los TSP presentan un pa-
tron de crecimiento celular infiltrante al parénquima
pancreatico adyacente y a los tejidos circundantes!,
tal y como se present6 en un paciente de esta serie.
La linfadenectomia no est4 habitualmente indicada
en TSP localizados debido a que las metastasis lin-
faticas son extremadamente infrecuentes en estos
casos>1%, El abordaje quirrgico de los TSP es
tradicionalmente la cirugia abierta. Se ha descrito
el abordaje laparoscopico para TSP menores de 3
cm de la cola del pancreas con buenos resultados
quirargicos, baja morbilidad y buen pronodstico a
largo plazo por lo que se surgiere la pancreatecto-
mia laparoscopica como técnica de eleccion para
los TSP de cuerpo y cola>*'*?, Las complicaciones
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de la cirugia pancreatica por TSP son las que habi-
tualmente se presentan con las intervenciones qui-
rurgicas en el pancreas por otras causas y consisten
principalmente en fistulas, pseudoquistes e infartos
esplénicos?*!1%1¢19 Dos de nuestros pacientes suftie-
ron complicaciones, una relacionada directamente
con la cirugia como es la perforacion del colon y la
otra esperable en resecciones de la cola del pancreas
como es la fistula pancreatica.

El TSP es un tumor bien encapsulado??, aun asi
la interface microscopica entre el tumor y el pa-
rénquima pancreatico adyacente muestra un patron
infiltrante de crecimiento limitado hasta en 90% de
todos los casos''*. El TSP al corte presenta areas
solidas, quisticas, pseudopapilares y en algunos ca-
sos hemorragicas en diversas proporciones>*!!1422,
Histologicamente el TSP se caracteriza por areas
solidas que alternan con areas pseudopapilares y es-
pacios quisticos?. Las areas solidas se componen de
cordones de células medianas poligonales uniformes
sin aumento de atipias citologicas y escasas mitosis,
en un estroma muy vascularizado rodeado de una
capsula fibrosa?*!52122, Los criterios de malignidad
para TSP son la invasion de la capsula pancreatica,
diseminacion tumoral en el parénquima pancreatico,
invasion de los tejidos adyacentes al pancreas, la
presencia de permeaciones vasculares y perineu-
rales y un Ki-67 mayor a 5%'3?2, Los marcadores
inmunohistoquimicos habitualmente utilizados en
el TSP son Vimentina, Alfa-1-Antitripsina, Enolasa
Neuronal Especifica, CD10 y CD56>*12141522 Ep
algunos casos se han medido receptores hormo-
nales para progesterona y estrogenos los que se
encuentran ocasionalmente presentes>?2. En algunos
tumores es posible encontrar la expresion focal de
Sinaptofisina, Citokeratina y Cromogranina-A?2. El
Ki-67 se encuentra elevado en TSP malignos®. En
nuestros pacientes los marcadores utilizados fueron
CD10, CD56, Alfa-1-Antitripsina y Vimentina los
que fueron positivos.

El pronostico del TSP es bueno a largo plazo
lograndose una excelente sobrevivencia alejada a
5 afios o0 mas en mas de 95% de los pacientes ope-
rados>*', aun en tumores metastasicos'. Por esta
razén la recomendacion actual es la cirugia resectiva
agresival?. Mas de 95% de todos los pacientes con
TSP localizados en el pancreas son curados con la
reseccion completa del tumor?. La recurrencia local
se presenta en menos de 10% de los casos dentro de
los primeros 4 afios después de la cirugia®!4. E1 TSP
se comporta como un tumor relativamente benigno
con un bajo indice de malignidad, la incidencia de
degeneracion maligna ha sido reportada por debajo
de 15%'3. Se ha sugerido que algunos factores como
el sexo masculino, pacientes jovenes, diametro
tumoral mayor a 5 c¢cm, invasiéon venosa, necrosis
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tumoral, patrén de crecimiento invasor y un Ki-67
elevado se asocian a degeneracién maligna del tu-
mor’, otros estudios no han demostrado asociacion
con estos factores'?. Los unicos factores estadisti-
camente comprobados que aumentan el riesgo de
malignidad son un didmetro tumoral mayor a 6 cm
y un Ki-67 elevado'. En nuestros casos, 4 pacientes
tenian TSP menores a 6 de diametro y 1 paciente de
sexo masculino tenia un TSP de aproximadamente
12 a 13 cm de diametro, este paciente fallecié por
enfermedad metastésica.

Conclusiones

Las caracteristicas de los TSP en la IV Region
son similares a las conocidas y presentan una alta
incidencia comparada con lo habitualmente repor-
tado, este hecho se debe seguramente a un sesgo
secundario al nimero de resecciones pancreaticas
consideradas factibles para tumores pancreaticos en
nuestra Region.
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