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INTRODUCCION
El tumor pseudopapilar sélido de pincreas (TPSP) es una neoplasia pancredtica exocrina poco comun,

que representa, aproximadamente, el 2 % de todos los tumores del pancreas’. Fue descrito por primera

vez por Frantz en 19592 y posteriormente caracterizado por Hamoudi en 1970, debido a esto, recibié
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nombres como tumor de «Frantz» o «Hamoudi», ademas de otros términos relacionados con su apariencia
histolégica3 .En 1996, la Organizacién Mundial de la Salud establecié su denominacién actual como «tumor
pseudopapilar sélido» del pancreas®,

El TPSP tiene una incidencia diez veces mayor en las mujeresl’s, principalmente, en la segunda y tercera

década de la vida, con una edad promedio de 22 anos>® y puede desarrollarse en cualquier parte del pancreas,
sin embargo, se presenta con mayor frecuencia en la parte distal del cuerpo y la cola.
Es asintomdtico, aunque en algunos casos puede presentarse con una masa abdominal de crecimiento

gradual y dolor o malestar abdominal inespecifico’.

La masa suele ser grande, con una cdpsula bien definida y presencia variable de necrosis, hemorragia y
cambios quisticos. Desde el punto de vista histoldgico, se caracteriza por células tumorales junto con 4reas
que muestran células orientadas alrededor de delicados nucleos fibrovasculares, dando lugar a la estructura
pseudopapilar®,

El uso de diferentes modalidades de imagen, como ultrasonido, tomografia computarizada (TC) y
resonancia magnética (RM), es de gran importancia para el diagndstico y la diferenciacién de otras lesiones
pancreaticas’. La reseccién completa del tumor es curativa en la mayoria de los casos’.

Este informe de caso presenta los hallazgos clinicos, radiolégicos y patoldgicos de una paciente con TPSP
diagnosticado en el Hospital Nacional Rosales, El Salvador. El objetivo principal es resaltar la importancia
de reconocer y diagnosticar correctamente esta entidad clinica para garantizar un tratamiento adecuado.
Esto permite determinar la estrategia terapéutica dptima y lograr resultados exitosos en el manejo de esta
enfermedad.

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de una mujer de 26 anos de edad con historia de dolor de leve intensidad, tipo célico, intermitente, sin
irradiacién, localizado en el epigastrio y el hipocondrio izquierdo, de un ano de evolucién, que se aliviaba con
analgésicos orales y se acompanaba de aumento progresivo del perimetro abdominal en el flanco izquierdo
y epigastrio, y pérdida de aproximadamente 5 kg de peso corporal. Negaba la presencia de vémitos, fiebre,
acoliay coluria. No tenfa antecedentes personales patolégicos médicos ni quirtrgicos y no habia antecedentes
familiares de cancer.

La paciente consult6 inicialmente con médico particular, quien solicité una ultrasonografia abdominal
que reportd la presencia de una neoplasia mixta en el retroperitoneo del hipocondrio izquierdo, por lo que
fue referida al centro hospitalario.

Durante el examen fisico, se present6 sin palidez ni ictericia, con tensién arterial de 120/70 mmHg,
frecuencia cardiaca de 82 latidos por minuto, frecuencia respiratoria 18 respiraciones por minuto,
temperaturade 37°y peso de 63 kilogramos. Se observé el abdomen globoso, con paniculo adiposo moderado,
blando y depresible con una masa de gran tamano, con bordes regulares, ligeramente dolorosa al tacto y no
movil, localizado en el epigastrio, sin signos de irritacién peritoneal.

Se realizaron exdmenes de laboratorio (Tabla 1) que mostraron valores dentro de los limites normales
en el hemograma y pruebas hepaticas. Las pruebas especiales revelaron niveles normales de antigeno
carcinoembrionario, alfa-fetoproteina y antigeno carbohidrato 19-9.

Se realizé una tomografia computarizada (TC) en la que se reporté una masa de 14,2 x 12,2 x 13,5
cm, en sus ejes transverso, anteroposterior y longitudinal que ocupaba el cuerpo y la cola pancreitica, con
bordes definidos, polilobulados, y algunas calcificaciones capsulares. La composicién interna heterogénea
presentaba dreas sélidas periféricas que realizaban con el material de contraste endovenoso, y el componente
hipodenso liquido en sus porciones mas centrales. No se encontraron signos de infiltracién a otros érganos
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ni adenopatias (Figura 1). Debido a las caracteristicas de imagen, asi como a la edad y el género de la paciente,
estos hallazgos fueron sugestivos de neoplasia pseudopapilar sélida de pancreas, como primera posibilidad.
Los cortes tomogréficos del abdomen superior mostraron una masa encapsulada de gran tamafio que se
extendia desde el cuerpo hasta la cola del péncreas, con bordes lobulados, bien definidos, con estructura
interna heterogénea con dreas solidas en la periférica que muestran realce con el material de contraste
endovenoso, junto con un componente central liquido de menor densidad. Se observé el efecto de masa en
los érganos circundantes con desplazamiento de los mismos, sin encontrar signos de infiltracion (Figura 1).

INTERVENCION TERAPEUTICA

Se decidié que la intervencién quirl’lrgica era necesaria, de manera que cinco dias posteriores a su ingreso, se
realizé la esplenopancreatectomia corpo-caudal abierta.

Durante la cirugfa, se encontrd un tumor con apariencia y consistencia mixta en el cuerpo y la cola
del pancreas que ejercia presion sobre la vena porta y la vena mesentérica superior, pero no las invadia ni
comprometia, sin invasion a érganos vecinos. No se presentaron complicaciones durante el procedimiento.
El reporte histoldgico (Figura 2) mostré una neoplasia pancredtica encapsulada que consistfa en un tumor
pseudopapilar sélido del pancreas. No se realizé inmunohistoquimica ni valoracién de receptores hormonales

para progesterona por falta de disponibilidad.

EvVoLUuciON CLINICA

La recuperacién posquirtrgica se realizé en la Unidad de Cuidados Intensivos, por tres dias, y los diez dias
posteriores en el drea de hospitalizacion de cirugfa general; finalmente, fue dada de alta sin haber presentado
complicaciones.

Se realizaron tres controles subsecuentes con los especialistas en cirugia general y endocrinologfa, en los que
se presentd con buen estado de salud general y sin sintomas adicionales. Luego de 12 meses posquirtirgicos, se
registré un peso corporal de 55 kg, y el estudio tomografico de seguimiento (Figura 3) no evidencid residuos
tumorales, recidivas, ni lesiones metastdsicas intraabdominales.

DIAGNOSTICO CLINICO

Tumor pseudopapilar sélido de péncreas.

Discusion

EI ' TPSP es una rara neoplasia epitelial de origen desconocido que afecta principalmente a las mujeres en la
segunday tercera décadas de vida’. A diferencia de otras neoplasias pancreiticas ocurre en jévenes e incluso en

nifos, con una predileccién por mujeres asidticas y afroamericanas’. Su deteccién ha aumentado gracias al uso
generalizado de técnicas de imdgenes como la TC y RM, que permiten la deteccién de TPSP mds pequenos,
debido a que muchos tumores son asintométicos y se encuentran de manera incidental®’.

Generalmente, se desarrolla en el cuerpo y la cola del pancreas (55 a 60 %), puede afectar también la cabeza
yel cuello (35240 %)5’9 y con menor frecuencia, sitios extrapancreaticos (1 a 1,8 %) como colon, mesenterio,

testiculo o retroperitoneo’.
La mayoria tienen un curso clinico benigno, pero entre el 10 y el 20 % se ha registrado que presentan una

degeneracién maligna, con metstasis e invasion adyacentes’m.
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asupervivencia a cinco anos es excelen c, uede oscilarentree , c 5 0. LLOS tumores €n la cabeza
Lasup lente, y puede oscilar entre el 93,6y el 98,8 %. Los t la.cab

pancredtica presentan un prondstico ligeramente menos favorable, probablemente, debido a la complejidad

quirdrgica que se presenta por su ubicacién anatémica'®.

La mayoria de los pacientes se encuentran asintomadticos en el momento del diagnéstico. Cuando se
presentan sintomas, el dolor abdominal es el mas comin™'!, ademés de otros sintomas inespecificos como
nduseas, vémitos, pérdida de peso y presencia de una masa en el cuadrante superior derecho o izquierdo del

abdomen” 191112,

Los exdmenes de laboratorio, generalmente, se presentan sin alteraciones'? y los marcadores tumorales

ACE, CA 19-9 y AFP rara vez se encuentran alterados' 2,

Las imigenes revelan un tumor encapsulado con componentes sélidos y quisticos, y en ocasiones, con
calcificaciones en la cdpsula e intraparenquima.tosas3 S8 1a ecografia abdominal es el método inicial, debido
a su fécil acceso y naturaleza no invasiva, mostrando lesiones sélidas que contienen dreas quisticas o lesiones
quisticass. Ante la sospecha diagndstica, se recomienda complementar con TC y RM, que brindan una mejor
caracterizacién de las lesiones.

En la TC, se aprecia una masa encapsulada con componentes quisticos y sélidos por degeneracién
necrohemorrégica, asi como calcificaciones en su periferialz. Por otro lado, la RM proporciona mayor
caracterizacion de la lesién. En las imdgenes ponderadas en T1 el contenido interno es hipointenso, y en
T2 es comtinmente heterogéneo e hiperintenso debido a la presencia de hemorragia interna. Tipicamente,
el componente solido realza pobremente y se observa un minimo engrosamiento con realce capsular®>®.
Las lesiones mas grandes realzan heterogéneamente, mientras que los mds pequefios lo hacen de manera

homogenea7’8. La hemorragia interna es un hallazgo caracteristico, informdndose en un rango del 29 2 88,9 %

de los casos. En la mayoria de los tumores con un tamafo superior a 3 cm, se observa una cépsula periféricas.

Lanke ez al. propone un algoritmo de manejo después de la deteccion mediante ultrasonido
transabdominal, se recomienda el uso de TC y RM; y en caso de baja sospecha de TPSP, se sugiere una
puncién con aguja fina mediante ultrasonido endoscédpico con inmunohistoquimica, lo cual puede ser util
para el diagnéstico preoperatorio, incluso en pacientes con alta sospechaM.

Desde el punto de vista macroscépico, son tumores grandes, con un didmetro entre 2 y 16 cm, con
un tamafno promedio de 5 cm?. Suelen tener una apariencia macroscopica heterogénea y se caracterizan
por ser redondos, bien definidos, encapsulados y con composicién mixta tanto quisticos como sélidos, en
proporciones variables®!.

Histolégicamente, se caracteriza por una neoplasia con células dispuestas en varias capas alrededor de tallos

fibrovasculares, lo que da lugar a la formacién de una estructura pseudopapilarm’l1’12’13’14’15. La arquitectura

pseudopapilar compuesta por glébulos hialinos, hendiduras de colesterol, macréfagos espumosos y ranuras

nucleares con ausencia de cromatina neuroendocrina (sal y pimienta) es caracteristica’.

Existen alteraciones moleculares como cambios cariotipicos en los cromosomas 2, 4 0 X, con pérdida de la
heterocigosidad en el gen HRAS con una expresion diferencial de genes, incluidos los asociados a tumores.
Ademis, se observa una regulacién al alza de p27 y p21, pero no mutaciones en p53 o K-ras y adicionalmente,
se ven afectadas las vias de sefalizacién de ErbB y GnRH?'*". También tienen mutacién P-catenina y
sobreexpresan ciclina D1, sin volverse malignas y se evidencia la expresién de FLI-1, CD56 y el receptor de

progesterona, cuyos genes se ubican en el cromosoma llqlé.

El principal diagnéstico diferencial de los TPSP incluye los adenocarcinomas pancreaticos, que son los
cdnceres mds comunes en el pdncreas y se caracterizan por su agresividad y capacidad de invasién local y
metastasis a otros organos.. Ademds, los cistoadenomas y cistoadenocarcinomas deben considerarse en el
diagndstico diferencial. Estas lesiones quisticas pueden presentar estructuras papilares similares a los tumores

pseudopapilares sélidos, pero su comportamiento biolégico y prondstico son diferentes™”®,
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La reseccién quirtrgica completa es el tratamiento de eleccidn, y el abordaje depende de la ubicacién
del tumor>>®1%1317 En los tumores localizados en la cabeza del pancreas, la pancreatoduodenectomia es

una opcién asociada con un buen pronéstico general, aunque puede haber recurrencia'? y se han registrado
complicaciones relacionadas, entre ellas, la fistula pancredtica, el sangrado posoperatorio, el vaciado gastrico
retardado y la infecciéon®. Los tumores localizados en el cuerpo y/o cola pueden recibir un abordaje
laparoscépico, esto permite la preservacién esplénica. Se ha demostrado que la cirugia laparoscépica ofrece
beneficios en términos de menor pérdida de sangre, una recuperacién postoperatoria mejorada, una estancia

hospitalaria més corta y un menor riesgo de complicaciones en comparacién con la cirugia abierta'*'>!7,

E12# % de los pacientes experimenta recurrencia después de la resecciéd®. El riesgo puede aumentar debido
afactores como un tamafio tumoral >5 cm, invasién linfovascular, metdstasis en ganglios linfiticos, metastasis
sincronicas y mdrgenes positivosl9.

En el caso presentado se incluyen las caracteristicas clinicas, imagenoldgicas e histoldgicas de un TPSP, con
la reseccién quirtrgica completa generd una recuperacion sin recidivas o malignidad.

En conclusién, la presencia de una masa pancredtica con gran tamafo, naturaleza mixta sélida y quistica,

encapsulacién y presencia de hemorragia en una mujer joven debe generar sospecha de un TPSP.

ASPECTOS ETICOS

El caso presentado refleja informacion obtenida de los registros clinicos respetando la confidencialidad del
paciente. Se cuenta con el consentimiento informado de la paciente en conjunto de un testigo familiar. Los
datos en la publicacién han sido utilizados para fines académicos.
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Tabla 1
Examenes de Laboratorio Resultado  Unidad Valor normal Examenes de Resultado  Unidad Valor
Laboratorio normal
Antigeno carcinoembrionario 1,36 ng/mL Fumadores: 0-4,3 Creatinina 0,60 mg/dL 04-1,5
No fumadores: 0-3,4
Alfafetoproteina 6,37 ng/mL 0-7 Glucosa 95 mg/dL 70-100
CA-19-9 35 U/mL 0-39 Nitrogeno ureico 12 mg/dL 5-18
Hemoglobina 13,7 g/dL 12-16 Aspartato 26 ul/L 10-42
aminotransferasa
Hematocrito 41,1 % 36-48 Alanino 34 ul/L 10-40
aminotransferasa
Leucocitos 8,17 x 10%/uL 5-10 Bilirrubina Total 0,48 mg/dL 0,2-1,0
Neutrofilos 66 % 55-65 Bilirrubina Directa 0,11 mg/dL 0-0,4
Linfocitos 209 % 20-40 Bilirrubina Indirecta 037 mg/dL 0,2-0,8
Plagquetas 312 x 103/uL 150-400 Fosfatasa alcalina 55 ul/L 30-125

Valores de laboratorio

Figura 1
TC helicoidal de abdomen multifisico con contraste endovenoso. Cortes axiales

(A-C) y coronal (D) en fase simple (A), arterial (B) y venosa portal (C,D)
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Figura 2
Examen microscépico de la pieza quirtrgica. Corte histolégico con tincién de Hematoxilina y Eosina (40x), muestra
células monombérficas, poco cohesivas, de nicleos redondos, uniformes, basofilicos y citoplasma eosinofilico,
con glébulos hialinos intra y extracitoplasméticos que se adhieren a cordones fibrovasculares hialinizados en
un patrén pseudopapilar con disposicién perivascular (puntas de flecha negras). No se evidencia invasién
vascular ni perivascular en la cdpsula. Hallazgos consistentes con un tumor pseudopapilar sélido del pdncreas

Figura 3
TC helicoidal de abdomen, con contraste oral y endovenoso. Corte axial (A) y corte coronal (B) en fase venosaportal. Se
evidencian cambios postquirtrgicos consistentes con una esplenopancreatectomia corpo-caudal. La cabeza pancredtica se
encuentra preservada. No se evidencian restos tumorales o recidivas, ni lesiones metastésicas intraabdominales ni adenopatias
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