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Objetivos Docentes

Mostrar la semiología por imagen en ecografía, TC multidetector y RM y resultados de anatomía
patológica, del tumor sólido quístico papilar de páncreas en edad pediátrica

 

Revisión del tema

Lo describe por primera vez Frantz en 1959 y lo caracteriza Hamoudi en 1970. Recibe distintos nombres.
Tumor de Frantz , tumor de Frantz y Hamoudi, tumor sólido quístico, papilar quístico, epitelial sólido y
papilar, papilar quístico y epitelial papilar quístico, finalmente  se cita en general como tumor sólido
pseudopapilar (TSSP)
Es un tumor en general poco frecuente y más aún en edad pediátrica. Siendo más frecuente en segunda  y
tercera décadas de la vida.  Supone del 1-2% de todos los tumores de páncreas siendo más frecuente en
mujeres (1:9) respecto a hombres y más frecuente en las razas asiáticas y afroamericanas. Presenta un
potencial bajo de malignidad y presenta metástasis en el momento del diagnóstico entre 10-15%. Tiene
buen pronóstico tras resección completa 95-98% a 5 años y 93% a 10 años. La mayoría de las lesiones en
el momento del diagnóstico son mayores de 5 cm y más frecuente en cabeza y cuerpo de páncreas es
poco frecuente que sea multicéntrico y extrapancreático.

El diagnóstico diferencial se hace con el resto de las neoplasias pancreáticas y el pseudoquiste pero en la
edad pediátrica  solo con el pancreatoblastoma y por las carcteristicas de imagen es facilmente
diferenciable.
La clínica de presentación más frecuente suele ser como dolor abdominal o masa palpable  y menos
frecuente como hallazgo incidental, náuseas,  dispepsia,  hemoperitoneo, ictericia y elevación de amilasa.
Los marcadores tumorales son normales.

Las características por imagen del tumor son:
Ecografía: Lesión  hipoecoica heterogénea de bordes bien definidos en cabeza y cuerpo que puede 
contener calcificaciones periféricas.(Fig1,2 y 3)
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TC: Tumor sólido quístico, de limites bien definidos y capsula gruesa con morfologia redondeada con
areas hiperdensas en relacion a restos hemáticos e hipodensas en relacion a degeneración quística, sin
observar septos,  que puede tener calcificaciones periféricas y que capta contraste de forma heterogénea
y progresiva.( Fig 4-9)
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RM: Tumor solido quístico  hiperintenso y algo heterogéneo en T1 y T2 sin observar septos de
morfología redondeada con áreas hemorrágicas (focos hiperintensos en T1  y perdida de señal en eco de
gradiente) y que capta contraste de forma periferica con gruesa cápsula y posteriormente de forma 
heterogénea.(Fig 10-20)
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Anatomía patológica del tumor:
Macroscópicamente es un tumor esférico solido bien definido con grandes áreas de hemorragia  con
áreas pseudoquísticas. (Fig 21 y 22)

Microscópicamente presenta células uniformes con estructura pseudopapilar y focos de degeneración
quística. Leve atipia nuclear de citoplasma eosinófilo y con citoplasma vacuolado. Hay áreas de necrosis
y hemorragia. Estroma fibrovascular  hialino y mixoide con actividad mitótica prominente en periferia de
capsula fibrosa con microcalcificaciones y estructuras ductales.
Inmunohistoquímica: positivo para alfa 1 antitripsina y alfa 1 antiquimiotripsina , vimentina y enolasa
neuroespecifica, beta catenina y E cadherina.
 Imágenes en esta sección:
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Fig. 1: Tumoracion heterogenea con areas hipoecoicas mal definidas en relacion a quistes sin observar
septos y sin presentar señal doppler significativa.
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Fig. 2: Tumoracion heterogenea con areas hipoecoicas mal definidas en relacion a quistes sin observar
septos y sin presentar señal doppler significativa.
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Fig. 3: Tumoracion heterogenea con areas hipoecoicas mal definidas en relacion a quistes sin observar
septos y sin presentar señal doppler significativa.
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Fig. 4: Tumoracion redondeada de bordes bien definidos que ocupa cuerpo de pancreas presentado areas
hipodensas y mas hiperdensas en estudio sin contraste que corresponde a zonas de sangrado.
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Fig. 5: Tumoracion redondeada de bordes bien definidos que ocupa cuerpo de pancreas presentado areas
hipodensas y mas hiperdensas en estudio sin contraste que corresponde a zonas de sangrado.
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Fig. 6: Tumoracion redondeada de bordes bien definidos que ocupa cuerpo de pancreas presentado areas
hipodensas y mas hiperdensas en estudio sin contraste que corresponde a zonas de sangrado.
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Fig. 7: En estudio con contraste presenta principalmente captación de la cápsula y de forma discreta en
su interior y de forma heterogénea.
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Fig. 8: En estudio con contraste presenta principalmente captación de la cápsula y de forma discreta en
su interior y de forma heterogénea.
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Fig. 9: En estudio con contraste presenta principalmente captación de la cápsula y de forma discreta en
su interior y de forma heterogénea.
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Fig. 10: T1 presentando un aspecto heterogéneo con areas hiperintensas en relación a focos de sangrado.
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Fig. 11: T2 sagital observando una gran tumoración en pancreas, siendo heterogénea con areas
hiperintensas en relación a necrosis y areas de sangrado de largo tiempo.
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Fig. 12: T2 sagital observando una gran tumoración en pancreas, siendo heterogénea con areas
hiperintensas en relación a necrosis y areas de sangrado de largo tiempo.
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Fig. 13: T2 sagital observando una gran tumoración en pancreas, siendo heterogénea con areas
hiperintensas en relación a necrosis y areas de sangrado de largo tiempo.

Fig. 14: Restringe difusión de forma heterogénea.
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Fig. 15: T1 sin contraste muestra un tumor bien definido con morfología redondeada y con areas de
sangrado.
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Fig. 16: T2 coronal observando una gran tumoración en pancreas, heterogénea con areas hiperintensas
en relación a necrosis y areas de sangrado sin observar septos.
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Fig. 17: En T1 sin contraste la tumoracion es heterogenea con focos hiperintensos en relación a restos
hemáticos.
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Fig. 18: Tras la administración de contraste presenta un realce principalmente périfierico y con un realce
heterogeneo en su interior.
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Fig. 19: Tras la administración de contraste presenta un realce principalmente périfierico y con un realce
heterogeneo en su interior.
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Fig. 20: Tras la administración de contraste presenta un realce principalmente périfierico y con un realce
heterogeneo en su interior.
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Fig. 21: Tumoración heterogénea con areas necróticas y hemorrágicas.
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Fig. 22: Tumoración heterogénea con areas necróticas y hemorrágicas.

Conclusiones

Aunque es un tumor poco frecuente, es fácilmente identificable por sus características de imagen y con
buen pronóstico si se reseca a tiempo.
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