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TUMOR SOLIDO PSEUDOPAPILAR

DEL PANCREAS, UN TUMOR
POCO FRECUENTE

Maria José Rodriguez Munoz, Esther Dominguez Ferreras, Isabel Maria De Lara
Simon, Maria Teresa Gomez San Roman, Cristina Gomez Vega, Carlos Ariza
Molina.

Hospital General Universitario de Ciudad Real, Ciudad Real, Espana

OBIJETIVOS DOCENTES:

* Detallar las caracteristicas radioldgicas del tumor sélido pseudopapilar (TSP)
de pancreas y su correlacidon patoldogica para conseguir un diagnostico pre-
quirurgico adecuado cuando nos enfrentemos a este tumor poco frecuente.

REVISION DEL TEMA:

TSP de pancreas es desde 1996 la denominacion oficial de una
neoplasia pancreatica infrecuente descrita por primera vez por Frantz
en 1959, que afecta fundamentalmente a mujeres jovenes no
caucasicas. Existen multiples denominaciones de este tumor en |a
literatura, que segun la OMS estan obsoletas y no deben utilizarse.

 EITSP de pancreas es un tumor no funcionante que sélo causa
sintomas debido a su tamano. Ecograficamente el tumor aparece como
una lesion bien definida con ecogenicidad variable. En TC aparece
tipicamente como una lesion de densidad mixta con componente
solido que capta contraste y quistico (habitualmente central) que
variara de densidad en funcidn del componente de necrosis y
hemorragia que presente. En RM muestra una intensidad de senal
variable en T1, hiperintenso en T2 y presenta una capsula hipointensa
en T1y T2 que capta contraste tardiamente.

* Son tumores poco agresivos en los que la cirugia suele ser curativa; no
obstante se han descrito metastasis o invasion en 9-15 % de casos,
cuya reseccion quirurgica mejora la supervivencia.

* En nuestra serie de 6 casos presentamos ejemplos tipicos vy algunos
casos atipicos de este tumor.
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REVISION DEL TEMA

 E| TSP de pancreas es un tumor raro (5-6% de todos los
tumores pancreaticos diagnosticados) y generalmente
benigno.

* Descrito por primera vez por Frantz en 1959, ha recibido
desde entonces numerosos nhombres, hasta que la OMS
establecio su denominacion oficial actual en 1996.

* Los TSP de pancreas son mas frecuentes en mujeres
jovenes no caucasicas (especialmente asiaticas y
africanas), de edades comprendidas entre los 20-40 anos.

* |La etiopatogenia de este tumor no es del todo conocida
pero el hecho de que aparezca predominantemente en
mujeres jovenes al comienzo del periodo reproductivo
junto con la presencia de receptores de progesterona,
indican un posible papel de las hormonas femeninas en el
crecimiento de este tumor.

* La clinica es inespecifica:

— El sintoma mas comun es el dolor abdominal.

— También pueden presentarse como aumento del perimetro abdominal,
falta de apetito, nauseas o vomitos.

— Ademas pueden diagnosticarse como hallazgo incidental en imagen en
pacientes asintomaticas.

 EI TSP de pancreas tipico esta formado por una masa bien
delimitada, encapsulada, con componente solidos y
quisticos debidos a diferentes grados de hemorragia
Interna y necrosis.

* Eltamano promedio es de 6-8 cm v la localizacion mas
frecuente es la cabeza seguida de la cola pancreatica.

— Los TSP de pancreas mas pequenos tienden a ser
puramente solidos, con margenes bien definidos y sin
capsula.
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REVISION DEL TEMA
DIAGNOSTICO

Ha aumentado el diagnostico del TSP de pancreas en los ultimos
anos debido a los avances en las técnicas de diagnostico por |la
Imagen.

 ESTUDIOS DE IMAGEN
— Hallazgos en ecografia:
* Lesion bien definida de ecogenicidad variable

* Masa predominantemente solida, predominantemente
quistica o mixta.

— Hallazgos de TC
 Masa bien definida, heterogénea, grande.
* Puede presentar calcificacion (5-10%).
e Area sdlida periférica y zona quistica central.

 /onas de baja densidad de tamano variable dentro de Ila
lesion; dependen del grado de hemorragia y necrosis.

* Capsula que capta contraste.

 Puede presentar invasion vascular, metastasis hepaticas
v a los ganglios linfaticos.

— Hallazgos de RM
* |ntensidad de senal variable en T1.
* Hiperintensidad de senal en T2.
* Capsula hipointensaenT1ly T2.
* Hemorragia hiperintensa en T1 e hipointensa en T2.

* Tras Gd las imagenes realzan de manera heterogéenea
periféricamente y se van rellenando progresivamente
en la fase venosa portal y de equilibrio. La lesidon realza
menos que el pancreas.

* En comparacion con la lesion y a pesar de un realce
tardio, la capsula realza antes y mas intensamente.

* Niveles liquidos-detritos se ven en una minoria de los
Casos.
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REVISION DEL TEMA

DIAGNOSTICO

* La PAAF por ecoendoscopia es la mejor técnica para la
confirmacion histologica.

* En el examen macroscopico, la masa suele ser grande, bien
definida y encapsulada y contiene una combinacion variable de
necrosis tisular, hemorragia y/o cambios quisticos.

e HISTOLOGIA:

— La apariencia histoldgica varia ampliamente en diferentes
regiones del tumor. Las areas solidas consisten en laminas y
cordones de células citologicas, ovoides, redondas u
ovoides, dispuestas en el perimetro de delicados tabiques
fibrovasculares .

— La actividad mitotica es generalmente baja y la necrosis
verdadera es poco comun; sin embargo, la degeneracion
quistica es muy frecuente.

— El diagnhostico patologico depende de |la presencia de areas
solidas que se alternan con patron pseudopapilary
pseudorretractiles.

— Los TSP de pancreas son tipicamente positivos para
vimentina, NSE, alfa-1-antitripsina y alfa-1-
antiquimotripsina y negativos para CgA, antigeno de
membrana epitelial y citoqueratina.

— Criterios de alto potencial de malignidad:
* |nvasion de vasos sanguineos.
* |nvasion perineural.
* Alto grado de atipia celular.
* Alto recuento mitético.
* La presencia de grandes grupos necroticos.
* Afectacion ganglionar.
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Anatomia patologica

Fig. 1: Tumor solido pseudopapilar de pancreas. a) Imagen panoramica de una seccion
de tumor (abajo) delimitada por una capsula fibrosa y parénquima pancreatico normal
(arriba). b) Proliferacion de células monomorfas con que forman las caracteristicas
pseudopapilas del TSP de pancreas. c) Células poligonales, con citoplasma eosinofilo,
nucleos redondos, cromatina finamente granular y nucleolo discretamente visible. Se
identifica varios ejes de pseudopapilas con un pequeno vaso sanguineo que contiene
hematies. Tincion citoplasmatica positiva para CD10 (d), tincion nuclear para Beta-
catenina (e) y tincion citoplasmatica positiva para Vimentina (f).

Las imagenes corresponden a una neoformacion epitelial que muestra, por un lado,
una proliferacion celular con patréon de crecimiento solido con amplias areas de
caracter pseudopapilar en el seno de pseudoquistes, y por otro lado, focos de necrosis
v hemorragia con hemosiderofagos y cristales de colesterol. Las células neoplasicas
son monoformas, pequenas, de citoplasma eosinofilo poco abundante y un nucleo
redondo u ovoide, con un pequeno nucléolo.

Las células neoplasicas resultaron positivas para Beta-catenina (nucleary
citoplasmatica), CD10 (citoplasmatica), CK AE1/AE3 (débil y difusa), Vimentina (fuerte),
Sinaptofisina (débil y focal) , siendo negativas para Cromograninay CD117 (C-KIT). Muy
bajo indice de proliferacion con Ki67 (1%).
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REVISION DEL TEMA

TRATAMIENTO

* La reseccion quirurgica completa es la base del
tratamiento en todos los pacientes con TSP, incluso en
los que presentan invasion local o metastasis a
distancia.

* También se realiza reseccion quirurgica de las
metastasis.

PRONOSTICO:

 EI TSP de pancreas tiene un pronostico favorable,
incluso si presenta metastasis o invasion a otros
Organos.

. ., . . 159
* Lainvasion local y a distancia ocurre en el 9-15% de los
paclientes:

— Los sitios mas afectados por metastasis son:
* Higado > pared de la vena cava > bazo.

* También ocurren en duodeno, epiplon, colony
pulmon.

* Las metastasis ganglionares son raras.
* Tasa de supervivencia a 5 anos es del 94-97%.
* Recurrencia tras cirugia del 10-15%.
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CASOS CLINICOS

CASO CLINICO 1

* Mujer de 20 anos con clinica de colico renal izquierdo por el
cual se solicito ecografia abdominal.

* Los hallazgos de la ecografia fueron microlitiasis renal izquierda
v LOE heterogénea de 3 x 3 cm en cabeza pancreatica.

Fig. 2. Imagenes de ecografia (a) y TC en fases arterial tardia(byc)y
portal (d) donde se identifica una masa heterogénea hipoecoica en
la cabeza del pancreas que en el escaner se muestra como una
lesion quistica con pequenas proyecciones papilares intraluminales
(flechas) y una capsula tenuemente hipercaptante (cabeza de
flecha). Los hallazgos sugieren TSP de pancreas, que fue confirmado

histologicamente.
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CASO CLINICO 1

* La paciente se intervino mediante
duadenopancreatectomia cefalica con colecistectomia y
linfadenectomia asociada.

* Las imagenes macroscopicas (fig. 3) de la pieza
corresponden a 28 cm de duodeno, 3 cm de estomago, v
un segmento de cabeza de pancreas de 6 x 5,5 x 3 cm.
Presenta una tumoracion que mide 4,5 x 3 x 2 cm, nodular,
solido-quistica, bien delimitada por una pared fibrosa con
un espesor maximo de 0,3 cm focalmente, que esta
constituida por varias cavidades quisticas con un material
heterogéneo de aspecto necrotico y hemorragico. No se
encuentra en relacion ni con el conducto de Wirsung ni con
el colédoco.
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Fig. 3. Imagenes macroscopicas del tumor (flecha).

* Hallazgos microscopicos diagnosticos de TSP (ver Fig. 1).

* Seguimiento durante un ano en el que permanece en remision
completa.
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CASOS CLINICOS

CASO CLINICO 2

* Mujer de 30 anos que con minima elevacion de
bilirrubina en una analitica de control en atencion

primaria, por lo demas asintomatica.

Fig. 4 (a, by c). Masa
hipocaptante con focos quisticos
hipodensos (cabezas de flecha) y
capsula fina y tenuemente
captante (flecha) en la que por la
edad de |la paciente se sospecho

TSP de pancreas.

* La paciente fue intervenida mediante
duodenopancreatectomia cefalica, |la anatomia
patologica confirmo el diagnodstico de sospecha y se
ha mantenido libre de enfermedad durante un

seguimiento de 8 anos.
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* Mujer de 35 anos asintomatica con hallazgo incidental de masa
en el cuadrante superior derecho del abdomen que en TCy RM
muestra imagenes compatibles con TSP de pancreas.

Fig. 5. La TC con contraste oral antes (a) y después
(b) de la administracion de contraste iv. muestra
una lesion predominantemente quistica, bien
encapsulada, localizada en |la cabeza del pancreas
con un engrosamiento nodular de la pared medial y
con tabiques gruesos visibles (flecha roja). La
porcion solida realza levemente con contraste. RM
axial potenciada en T1 (c) y RM coronal en T2 con
supresion grasa (d y e) que muestra una lesion
quistica de forma ovalada con una capsula
hipointensa (flecha verde) en las imagenes
potenciadas en T2 y proyecciones intraquisticas
solidas hiperintensas e irregulares (cabeza de

flecha).

* La paciente fue intervenida mediante duodeno-
pancreatectomia cefalica con preservacion pildrica. El
tumor demostro ser una masa principalmente quistica
ubicada en la cabeza del pancreas y adherida intimamente
a la pared duodenal. El examen establecio el diagnostico
de TSP de pancreas sin signos de invasion local.

* Seguimiento durante 4 anos sin recidiva tumoral.
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CASOS CLINICOS

CASO CLINICO 4

* Mujer de 47 anos que consulta por aumento del perimetro abdominal
superior.

d

b

Fig. 6.En ecografia (a y b) se identifico una masa
quistica unilocular grande (14 cm) en la cola del
pancreas. La masa estaba bien definida, de pared
gruesa y tenia proyecciones nodulares.

La TC antes (c) y después (d) de la administracion de
contraste iv. muestra una lesidn grande,
predominantemente quistica en la cola del pancreas
con pared gruesa e irregular que presenta
proyecciones solidas (flecha) que realzan levemente
con el contraste . La RM axial potenciada en T2 (e)
confirma la naturaleza quistica del tumor con
presencia de una capsula periférica fina hipointensa
(flecha verde) y proyecciones intraquisticas nodulares
solidas. Hallazgos sospechosos de TSP de pancreas.

£ &

* Se extirp0 el cuerpo vy la cola del pancreas. En la pieza quirurgica se
identificd una masa quistica redonda de 14 cm con una superficie interna
irregular con proyecciones solidas de hasta 3 cm de grosor
confirmandose el diagnostico de TSP de pancreas.

 Eltumor demostro comportamiento maligno en el seguimiento con
aparicion de metastasis hepaticas dos anos despues del diagnostico e
implantes peritoneales 2 anos mas tarde.
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CASOS CLINICOS

CASO CLINICO 5

* Varon de 30 anos que acude al servicio de
urgencias por dolor epigastrico. En US se
identifico una masa quistica de pared gruesa
en la cabeza del pancreas completandose el

estudio con TC.

Fig. 7. La TC con contraste Iv. muestra

”~ .. “ae | una lesion quistica unilocular, bien
| - definida, con una pared muy gruesa
(flecha) vy regular ubicada en el cuello
del pancreas. La porcion solida capta
contraste en menor medida que el
resto del parénquima pancreatico. El
caso es atipico por tratarse de un varon
pero dada la juventud y los hallazgos
en imagen se debe incluir en el
diagnostico diferencial el TSP de
pancreas.

* Tras duodenopancreatectomia cefalica, la
muestra resecada reveld un TSP de pancreas
de 5cm con una porcion quistica central
llena de material necrotico y rodeada por
una capsula fibrosa.

e Ausencia de recidiva tumoral en un
seguimiento de 5 anos.
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CASO CLINICO 6

Mujer de 24 anos que debutd con ictericia indolora.
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Por ecografia se identifico dilatacion de los conductos biliares intrahepaticos y
extrahepaticos y una masa solida en la cabeza del pancreas.

Fig. 8. Reconstruccion MPR coronal (a y b) que muestra una masa predominantemente
solida en el proceso uncinado del pancreas con una capsula delgada ligeramente
hipercaptante (flecha), con areas quisticas en la zona medial (cabeza de flecha) y caudal
de la lesion. La lesion desplaza los vasos mesentéricos, comprime la vena cava inferior y
causa dilatacion de los conductos biliares intra y extrahepaticos (flecha verde),
desplazando el duodeno. En la secuencia T2W (d) se identifica la lesidon con una capsula
fina periférica hipointensa (flecha gruesa). Los hallazgos son compatibles con TSP de

pancreas, confirmado en estudio histologico.

Se realizd una duodenopancreatectomia
cefalica.

En el estudio histologico se encontrd
infiltracion en el tejido pancreatico
adyacente al tumor, el duodeno y uno de
los ganglios linfaticos.

El tumor se comporto de forma maligha
con recidiva por metastasis hepatica 18
meses despues del diagnostico.

Fig. 9. TC con contraste Iv.
realizado al ano y medio del
diagnodstico de TSP de
pancreas donde se identifica
metastasis hipodensa que se
localizaba en los segmentos

V/VIII.
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CONCLUSION

A pesar de ser un tumor poco comun,
debemos sospechar un TSP cuando nos
encontremos con una masa

pancreatica solido-quistica

encapsulada con/sin hemorragia en
una mujer joven.
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