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Tumor Solido Pseudopapilar del Pancreas: ¢ Una
Neoplasia de Bajo Potencial Maligno?
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RESUMEN

INTRODUCCION: El tumor sélido pseudopapilar del pancreas es considerado una
neoplasia de bajo potencial maligno, por lo que la radicalidad del abordaje quirtrgico
es aun controversial.

PACIENTES Y METODOS: Se describe y analiza en forma retrospectiva los datos clinicos,
radiolégicos, de laboratorio, el reporte operatorio y el resultado patolégico de 7 pacientes
que fueron diagnosticados y operados por tumor sélido pseudopapilar del pancreas en
el periodo 2003 al 2010, en nuestra institucion.

RESULTADOS: Seis pacientes fueron de sexo femenino y uno masculino. La mediana de
edad fue 35 anos (rango: 15-49). El sintoma mas frecuente fue dolor abdominal (100%). Se
presento ictericia en un paciente (14.3%). La apariencia radiol6gica mixta sélido-quistica
fue la mas frecuente. En 5 pacientes el tumor se localizé en la cabeza del pancreas
(71.4%) y en 2 se ubico en la cola (28.6%). La mediana del tamaino tumoral fue de 93 mm
(rango: 20-150) Se realizé 4 procedimientos de Whipple (57.1%), 2 pancreatectomias
distales con esplenectomia (28.6%), una por via laparoscépica y una reseccion local. En
2 casos (28.6%) se encontré el borde de seccion pancreatico comprometido. Se presento
morbilidad en 4 pacientes. No hubo mortalidad postoperatoria, ni reoperaciones. Cuatro
tumores mostraron comportamiento maligno (57.1%): infiltracién de capsula esplénica
y metastasis hepatica metacrénica (1), infiltracién de arteria mesentérica superior (1),
metastasis linfatica (1) y metastasis hepatica sincrénica, infiltracion duodenal e invasion
linfovascular (1). No se detecté mortalidad por la enfermedad durante el periodo de
seguimiento que fue en promedio 26 meses (rango: 6-70 meses).

CONCLUSION: El tumor sélido pseudopapilar es una neoplasia con alto potencial maligno
en nuestra experiencia, por lo que recomendamos una actitud quirdrgica agresiva, con
resecciones radicales incluyendo linfadenectomia.

PALABRAS CLAVE: Tumor sélido pseudopapilar - Frantz - Pancreas - Cirugia — Patologia
- Pronéstico
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SUMMARY

BACKGROUND: Solid pseudo papillary tumor of the pancreas is considered a neoplasm
of low malignant potential. The radicality of surgical approach is controversial.
PATIENTS AND METHODS: We describe and analyze retrospectively the clinical,
radiological, laboratory, operative report and pathology results of seven patients who
were diagnosed and operated by solid pseudo papillary tumor of the pancreas in the
period 2003 to 2010, in our institution.

RESULTS: Six patients were female and one male. The median age was 35 years (range:
15-49). The most common symptom was abdominal pain (100%). Jaundice in one patient
(14.3%). The radiological appearance mixed solid-cystic was the most common. We
performed four Whipple procedures (57.1%), 2 distal pancreatectomy with splenectomy
(28.6%), one by laparoscopy and the other by local resection. Morbidity presented in four

1 Servicio de Cirugia de Pancreas, Bazo y Retroperitoneo, Departamento de Cirugia General,
Hospital Nacional Guillermo Almenara Irigoyen, Lima, Peru.

2 Departamento de Anatomia Patolégica, Hospital Nacional Guillermo Almenara Irigoyen,
Lima, Peru.
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patients. There was no postoperative mortality or reoperation. Five tumors were located
in the pancreatic head (71.4%) and two in the tail (28.6%). The median tumor size was
93 mm (range: 20-150). Two (28.6%) were R1 resections. Four tumors showed malignant
behavior (57.1%): splenic capsule and infiltration of metachronous liver metastases (1),
infiltration of superior mesenteric artery (1), lymphatic metastasis (1) and synchronous
liver metastases, and lymphovascular invasion duodenal infiltration (1). There was no
mortality from the disease during the average follow-up of 26 months (range 6-70 months).
CONCLUSION: Solid pseudo papillary tumor is a neoplasm with high malignant potential
in our experience. We recommend an aggressive surgical approach with radical resection
including lymphadenectomy.
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Prognosis

INTRODUCCION

| tumor sélido pseudopapilar (TSP) o tumor

de Frantz es una neoplasia rara de bajo po-

tencial maligno que se presenta predomi-

nantemente en mujeres jévenes. Su origen

celular, histogénesis y comportamiento bio-

l6gico, no se conocen atin con exactitud. Ha-
bitualmente alcanzan grandes dimensiones al momento del
diagnéstico y se distribuyen uniformemente en los diferentes
segmentos pancreaticos. Desde 1996 en que se incorpora
este tumor en la clasificacién de la Organizaciéon Mundial de
la Salud, la descripcién clinica, radiologica y patolégica de
esta entidad se ha incrementado notablemente en los tltimos
10 anos."d Existe consenso en que la reseccién completa es
el Ginico método potencialmente curativo para esta enferme-
dad. Sin embargo, existe controversia en que su demostra-
do potencial maligno sea suficientemente significativo como
para adoptar una conducta quirtrgica oncolégica formal o
bastaria realizar resecciones locales, como las enucleaciones
o pancreatectomias sin linfadenectomia para el tratamiento
de estas lesiones. ©

En el presente articulo se describe y analiza las carac-
teristicas clinicas, radiolégicas, quirirgicas, patologicas y de
seguimiento de siete casos consecutivos de TSP,con una in-
usual frecuencia de malignidad, manejados en un servicio
especializado de un hospital de referencia.

PACIENTES Y METODOS

Se revisé y analizé en forma retrospectiva todos los pacien-
tes que fueron diagnosticados y operados por tumor sélido
pseudopapilar del pancreas en el periodo 2003 al 2010, en
nuestra institucién. Fueron identificados mediante diagnés-
tico patolégico de la pieza operatoria. Los datos clinicos,
radiologicos, de laboratorio, el reporte operatorio y el resul-
tado patolégico se obtuvieron de la historia clinica. El estudio
histolégico estuvo a cargo de un solo patélogo especializado
en el area, revisandose las laminas para confirmar el diag-
noéstico, el cual se basé en los hallazgos macroscopicos y
microscépicos del tumor, asi como, de su perfil inmunohis-
toquimico. La morbilidad y mortalidad operatoria se definié
como la ocurrida durante los 30 dias del periodo post-ope-
ratorio. El diagnéstico de fistula pancreatica y retardo del

vaciamiento gastrico se basé en las definiciones del ISGPS
(International Study Group on Pancreatic Surgery) #%. Los
registros de seguimiento por consulta externa fueron revisa-
dos, y se contacté a algunos de los pacientes o a sus fami-
liares por via telefonica para verificar su condicién actual y
seguimiento post-quirtirgico, no pudiéndose localizar a uno
de ellos. Se definieron los siguientes criterios de malignidad:
invasion pancreética y extrapancreatica, metéstasis a distan-
cia, metastasis ganglionar e invasion vascular o perineural. ©

RESULTADOS

Se identificaron 7 pacientes con diagnéstico patolégico de
tumor sélido pseudopapilar del péncreas. Se encontré pre-
dominancia de presentacién en mujeres en una relacion de
6:1. La mediana de edad fue 35 afios (rango 15-49). El dolor
abdominal epigastrico, intermitente, fue el sintoma mas fre-
cuente, seguido de hiporexia y vémitos (Tabla 1) . Ictericia se
presento en el Gnico paciente varén (Bilirrubina total 10.63
mg/dl). Todos los pacientes fueron sintomaticos al momento
del diagnéstico.

La tomografia computarizada (TC) fue el estudio de ima-
gen que se utilizé en todos los pacientes. La ecografia se
realizé en 5 casos, detectando la lesion en 4 de ellos. La reso-
nancia magnética nuclear (RMN) se usé en 2 de los pacientes
mas recientes. (Fig. 1) Un paciente fue detectado durante una
colecistectomia laparoscopica por colelitiasis. La apariencia
radiol6gica mixta fue la mas frecuente (57.1%), siendo las
solidas mas frecuentes en tumores de menor diametro. Finas
calcificaciones se observaron en 2 de los pacientes (28.6%).
En ninguno de los casos se propuso el diagnéstico por ima-
gen de tumor solido pseudopapilar, siendo la lesién quistica
y una mixta interpretadas como adenoma quistico o macro-
quistico y las solidas y el resto de mixtas como neoplasia
maligna de pancreas (NM) o tumor estromal gastrointestinal
(GIST) duodenal y en un caso tumor neuroendocrino (TNEP).
Cabe resaltar que la paciente con metastasis ganglionar se
detecté por tomografia (TC), (Fig. 1) y en un caso con me-
tastasis hepatica sincrénica se confirmé lesion sélida de 4 cm
en segmento 4B vy dilatacién del conducto de Wirsung, (Fig.
1) también por TC realizéndose biopsia percutédnea de lesion
primaria, cuyo diagnéstico histolégico inicial fue adenocarci-
noma poco diferenciado siendo la revisién de lamina compa-
tible con tumor sélido pseudopapilar. Dicho caso fue el Gnico
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en el que se realizé biopsia preoperatoria. Los marcadores
tumorales CEA y Ca 19-9 fueron uniformemente normales
en todos los casos. (Tabla 1).

La reseccion fue radical, en bloque con linfadenecto-
mia en 6 de los pacientes, excepto uno en el que se realizd
reseccion local. Se realizaron 4 procedimientos de Whipple,
2 pancreatectomias distales con esplenectomia, 1 de ellas
por via laparoscépica y 1 reseccion local. Se realizé resec-
cién hepatica no anatémica con margenes libres en caso
con metastasis hepatica sincrénica incluyendo colectomia
segmentaria transversa por compromiso tumoral del meso-
colon transverso. En un caso se encontré sospecha de in-
filtracién de la arteria mesentérica superior lograndose sin
embargo completar la reseccion. Dos resecciones tuvieron
enfermedad residual microscopica (R1). No hubo mortalidad
postoperatoria. Se presentaron complicaciones en 4 pa-
cientes. No hubo necesidad de reoperacién en ningiin caso.
Se confirmé fistula pancreatica grado A en 2 pacientes.
Una paciente reingresé al hospital por 2 dias para drenaje
percutaneo de coleccion en celda esplénica. El cultivo fue
negativo, sin embargo, recibié cobertura antibiética por 7
dias en forma ambulatoria, confirméndose la resolucién de
la complicacién en controles de TC y RMN realizados pos-
teriormente. Se registré retardo del vaciamiento gastrico en
uno de los pacientes que ademas cursé con fistula pancrea-
tica. Se desarroll6 infeccién del sitio quirtirgico en paciente
que requirié colectomia como parte del procedimiento qui-
rargico. El tiempo operatorio, la necesidad de transfusion y
la estancia hospitalaria fue de acuerdo a la complejidad del
procedimiento. (Tabla 2)

En cuanto a los hallazgos patolégicos, 5 de los 7 tu-
mores (71.4%) se localizaron en la cabeza del pancreas. La
mediana del diametro tumoral fue 93 mm, sin embargo, el
mayor didmetro (150 mm) lo tuvo una lesién de cola. En
uno de los casos en que la lesién rodeaba al tronco venoso
portomesentérico (caso 6), se encontré compromiso focal
del borde de seccién pancreatico y en otro (caso 2) la tumo-
racién mostraba compromiso difuso del borde de seccion
pancreatico (R1). Cuatro tumores (57.1%) mostraron com-
portamiento maligno. Uno presenté infiltracién extrapan-
creatica (arteria mesentérica superior, bazo, duodeno), inva-
sion vascular y metastasis hepatica sincrénica. Se demostrd
recurrencia local perivascular en otro paciente con borde de
seccién comprometido. Se confirmé metastasis ganglionar
en un paciente con tumor de 2 cm en cola de pancreas.
En otro paciente se presenté metéastasis hepatica miltiple 4
anos después de reseccion curativa de tumor primario que
infiltraba capsula esplénica (Tabla 3). La mediana de ganglios
examinados fue 14. La mayoria de los casos fueron tumo-
raciones sélidas y quisticas, bien circunscritas, (Fig. 2) com-
puestas de células monétonas, poligonales, epitelioides, con
escaso estroma, sin fibrosis, muy vascularizadas por vasos de
tipo capilar, de patrén de crecimiento sélido. (Fig. 3) En algu-
nos casos , las células se ordenaban alrededor de los vasos,
dando un aspecto pseudopapilar, con estroma perivascular
hialinizado. Focalmente se observaron glébulos hialinos in-
tracitoplasmaticos, encontrandose necrosis focal, invasion
capsular y del pancreas adyacente. Los niicleos eran unifor-
mes y ovales, con escasas mitosis . En un caso se observo
pleomorfismo celular focal, y en otro, areas fusocelulares y
pseudoglandulares. En todos los casos se realizaron PAS e

Tabla 1. Caracteristicas clinicas, radiologicas y de laboratorio de 6 pacientes con diagnéstico de tumor sélido pseudopapilar del pancreas.

Caso 1(2004) | Caso 2 (2005) | Caso 3(2006) | Caso 4 (2007) | Caso 5 (2008) Caso 6 (2010) Caso 7 (2010) Total (%)
Edad (mediana) (rango) 26 41 35 15 49 35 38 35 (15-49)
Sexo F F F F F M F F:M = 6:1
Sintomas y Signos
Dolor abdominal + + + + + + + 7 (100)
Masa abdominal - - - + - + - 2(28.6)
Hiporexia + - + - . + . 3(42.8)
Llenura precoz - - - + - + - 2(28.6)
Baja de peso - - - + - + - 2(28.6)
Ictericia - - - - . + . 1(14.3)
Vomitos + - - + + - - 3(42.8)
Estudio radiolégico
Ultrasonografia + + + + - + + 6(85.7)
Tomografia + + + + + + + 7 (100)
RMN - - - - + - + 2 (28.6)
Caracteristicas
radioldgicas + + 2(28.6)
Sdlido + 1(14.3)
Quistico + + + + 4 (57.1)
Mixto + + 2 (28.6)
Calcificaciones 140 88 89 88 23 95 51 88 (23-140)
Diametro (mm) Adenoma NM pancreas Adenoma NM pancreas | NM pancreas+ NM pancreas+ Lesion 0(0)
Diagnéstico Macroquistico quistico panc. vs. GIST Metastasis Metéstasis expansiva
pancreas vs. GIST gastrico ganglionar hepatica unica Sdlida del
duodenal Vs. TNEP segment 4B pancreas
- - - - + (Adenocarc. - 1/7 (14.3)
Biopsia preoperatoria - Poco diferenc.)
con guia TC
Marcadores tumorales 4.4 6.4 2.8 5.4 5.1 214 (2.8-21.4)
Ca19-9 24 1 1.9 7.2 0.9 2.6 1.8 (0.8-2.6)
CEA 0.8
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Tabla 2. Tipo y caracteristicas de las intervenciones quiriirgicas realizadas en 6 pacientes con tumor sélido pseudopapilar del pancreas.

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5 Caso 6 Caso 7 Total (%)
Tipo de cirugia Pancreatecto- Whipple Reseccion Whipple Pancreatectomia Whipple Whipple 4 Whipple
mia distal con local distal Subsegmentec- (57.1)
esplenectomia laparoscopica con | tomia hepatica 4B 2
convencional esplenectomia Colectomia Pancreatectomia
transversa distal
segmentaria (28.6)
1
Mortalidad No No No No No No No Reseccion local (14.3)
Morbilidad No No Si No Si Si Si 0(0)
Fistula 477 (57.1)
pancreatica + +
Retardo de 2/7 (28.6)
vaciamiento +
gastrico + 1/7 (14.3)
Infeccion de sitio +
quirdrgico 1/7 (14.3)
Neumonia + 1/7 (14.3)
Coleccion abdominal No No No No No No No
Reoperaciones No No No No No No No 1/7 (14.3)
Estancia en UCI (dias) 10 16 22 10 7 17 26 0(0)
0(0)
Estancia hospitalaria No No No No Si No No 16 (7-26)
(mediana) (dias) 2 2 0 0 0 3 0
Readmision hospitalaria 315 420 215 275 257 410 313 1/7 (14.3)
1(0-3)
Transfusiones (prom)(U) 47 70 8 25 20 6 6 315 (215-410)
Tiempo operatorio (min) 26 (6-70)
Seguimiento (promedio)
(meses)
Tabla 3. Caracteristicas patoldgicas de 6 pacientes con diagnostico de tumor sélido pseudopapilar del pancreas.
Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5 Caso 6 Caso 7 Total (%)
Localizacion
Cabeza + + + + + 5(71.4)
Cuerpo/Cola + + 2 (28.6)
Diametro (median) 150 77 100 105 20 93 42 93 (20-150)
(mm)
Enfermedad residual + + + + + 5(71.4)
RO + + 2 (28.6)
R1 0(0)
R2 0 1 0 14 15 19 31 14 (0-31)
No. Ganglios
examinados
Comportamiento + + + 3(42.9)
biolégico + + + + 4(57.1)
Benigno Infiltracion de Infiltracion de Metastasis Metastasis
Maligno Bazo tronco celiaco y ganglionar (1 del Hepética.
Criterios de Metastasis art. mesentérica grupo 11) Infiltracion
malignidad hepatica multiple superior. duodenal.
(recurrencia) Recurrencia local Invasion
vascular,
linfatica y
venosa.
+ + + + + 7/7 (100)
Inmunohistoquimica + - - - - 0/6 (0)
Vimentina - - - 0/4 (0)
Sinaptofisina - - - 0/3 (0)
Panqueratina + - Tumor sélido Neo. epitelial Carcinoma
Cromogranina - Tumor pob. quistico D/C bajo grado D/CT.
Biopsia congelacion - diferenc. cél neuroendocrino islotes
redondas

inmunohistoquimica para los marcadores panqueratina, vi-
mentina, cromogranina y sinaptofisina, observandose con-
sistentemente positividad s6lo para vimentina. (Fig. 3)

Durante el periodo de seguimiento (promedio: 26 me-
ses, rango: 6-70), se detect6 recurrencia de la enfermedad
en 2 casos. Uno presenté recurrencia local en la raiz de la

arteria mesentérica superior por ecografia y TC 1 afo des-
pués de la operacion inicial, siendo la paciente sometida
a exploracién quirtrgica confirmandose histologia de esta
recidiva mediante biopsia incisional, no pudiéndose resecar
por compromiso vascular. Se le programé radioterapia reci-
biendo 36 Gy en 20 fracciones. Lleva 2 afios de seguimiento
después de este tratamiento, persistiendo nédulo de 16 mm
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sin variacion en los estudios de imagen. En otro paciente se
detectaron por TC miiltiples lesiones hepaticas de aspecto
quistico 4 afos después de la operacion inicial, siendo in-
tervenida mediante laparotomia exploradora encontrando-
se multiples tumoraciones quisticas cuya biopsia confirmé
metéastasis de TSP. (Tabla 3) Esta paciente se encuentra viva
2 anos después con enfermedad estable sin tratamiento. El
resto se mantienen vivos y libres de enfermedad a la actuali-
dad, excepto uno perdido durante el seguimiento.

DISCUSION

El tumor sélido pseudopapilar del pancreas es una neoplasia
rara con reconocido potencial maligno. Fue descrito inicial-
mente por Frantz en 1959 y luego Hamoudi en 1970, dando
a conocer sus caracteristicas clinico-patolégicas, momento
desde el cual se ha venido reportando en la literatura cada vez
mayor nimero de casos, con lo que se viene avanzando en el
conocimiento de su comportamiento biolégico, histopatologia

Fig. 1. Caracteristicas radioldgicas. (A) Caso 7. Lesion expansiva solida de bordes bien delimitados y configuracion ovoidea con alta seiial en T2. (B) Caso 5. Lesion
sélida lobulada de bordes definidos de 23 mm en cola de pancreas. (C) y (D) Caso 5. Imagen tomografica de adenopatia peripancreatica anterior a colapancreatica
hacia hilio esplénico. (E) Caso 6. Lesion mixta a predominio sélido con area de degeneracion quistica que enclaustra el 50% de la circunferencia de la vena
mesentérica superior. (F) Caso 6. Nodulo sélido en segmento hepatico 4B y dilatacion del conducto de Wirsung.
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e historia natural, no quedando claro atn si estos tumores
deben ser erradicados mediante una reseccién oncolégica for-
mal o de acuerdo al caso optar por cirugias menos radicales,
como resecciones locales o sin linfadenectomia.®®

El comportamiento maligno de esta enfermedad esta
claramente descrito en las revisiones, series y reportes de
casos publicadas al respecto, sin embargo, este ocurre en
bajo porcentaje de pacientes, describiéndose una alta su-
pervivencia a largo plazo (>95%) incluso con enfermedad a
distancia”-® La mayoria de tumores primarios se encuentran
localizados (85-90%) en el pancreas al momento del diag-
nostico. Sin embargo, pueden ser invasivos localmente o
presentar metastasis, principalmente hepatica o peritoneal,
y se describe la posibilidad de recurrencia incluso después
de reseccion completa del primario.® Por estas razones no

existe consenso atn en cuanto a la radicalidad del procedi-
miento quirirgico a realizar, habiendo una significativa varie-
dad en la agresividad con que se enfrenta esta neoplasia.”%
No se cuenta actualmente con parametros ya sea clinicos,
imagenoldgicos o de laboratorio que nos permitan predecir
su malignidad, por lo que queda a criterio del cirujano decidir
la extensioén de la reseccion.

Actualmente se cuenta con 2 grandes revisiones de casos
tanto en la literatura inglesa, como en la china. Papavramidis
y cols.” y Yuy cols.® describen 718 y 553 casos de TSP, res-
pectivamente, y coinciden en que esta neoplasia representa el
1-2% de todos los tumores pancreaticos y que hay una fuerte
predominancia de presentacion en mujeres jovenes. Los sin-
tomas mas frecuentes son el dolor y masa abdominal, y por lo
menos una tercera parte son un hallazgo incidental.

Fig. 2. Caracteristicas patolégicas macroscopicas. (A) Caso 6. Nédulo sdlido hepatico correspondiente a metastasis. (B) Caso 5. Tumor sélido maligno de 2 cm en cola
de pancreas no encapsulado. (C) Caso 1. Tumoracion solida blanco-grisacea de 15 cm, con areas de necrosis y hemorragia firmemente adherida a capsula esplénica.
(D) Caso 4. Tumor benigno de 10.5 cm de cabeza de pancreas encapsulada con areas quisticas y hemorragicas.

CARACTERISTICAS CLINICAS

En nuestro estudio se encontré que 6 de 7 pacientes fueron
de sexo femenino, con una mediana de edad de 35 afos,
comparable con las series occidentales donde se aprecia una
edad de presentacion similar 1914 a diferencia de los estu-

dios orientales donde la mediana de edad es alrededor de 26
anos en series recientes.1619),

Los sintomas mas frecuentes fueron dolor abdominal
(100%), hiporexia (42.8%) y vomitos (42.8%). Ningtn tumor
se diagnosticé en forma incidental. Un caso de nuestra serie,
presenté ictericia obstructiva severa, un signo de extrema ra-
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Fig. 3. Caracteristicas microscopicas. (A) Patrén pseudopapilar. (B) Patron sélido. (C) Invasién de capsula esplénica (Caso 1). (D) Metastasis ganglionar (Caso 5). (E)
Invasion de mucosa duodenal (Caso 6). (F) Necrosis focal (Caso 1). (G) Pleomorfismo y células gigantes (Caso 1). (H) Inmunohistoquimica con uniforme positividad
a vimentina.
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reza, descrito en 7 de 643 pacientes (1.03%) en una extensa
revision.” Este paciente fue el tnico de sexo masculino en
quien se demostrd en el estudio patolégico, invasion duodenal
hasta la mucosa, asi como invasion linfovascular y metéastasis
hepética, no identificandose metastasis en 19 ganglios exa-
minados. Este hallazgo sugiere que la ictericia podria ser un
signo clinico de malignidad y que los pacientes de sexo mas-
culino tengan un peor prondstico por razones aiin no estable-
cidas. Machado y cols.,?” reportan 34 casos de los cuales 7
fueron varones (21%) encontrando distintos patrones de ini-
cio y agresividad tumoral cuando se comparan con pacientes
mujeres, recomendando que los pacientes varones deberian
ser tratados con cirugias mas radicales y que el seguimiento
deberia ser mas frecuente, por la mayor incidencia de invasion
vascular y metastasis.

CARACTERISTICAS RADIOLOGICAS

La apariencia radiolégica en la mayoria de nuestros pacien-
tes fue mixta, heterogénea, con areas quisticas y solidas
(57.1%), encontrandose calcificaciones en 2 pacientes. La
TC fue el método mas utilizado siendo preciso en detectar
los siguientes hallazgos sugestivos de malignidad: metéstasis
linfatica, metastasis hepatica, enclaustramiento del tronco
venoso porto-mesentérico, infiltracion de vasos esplénicos y
dilatacién del conducto de Wirsung. La resonancia magnéti-
ca (RMN) se utilizé6 en 2 casos mas recientes debido a su ac-
tual disponibilidad en nuestro hospital. Lee y cols.?? en una
serie de 29 pacientes donde se estudiaron 8 casos malignos,
proponen que la dilatacién del conducto pancreético y el
enclaustramiento vascular y las metéstasis son caracteristicas
imagenoldgicas que pueden ser usadas para diferenciar le-
siones benignas de las malignas. El tamario, la apariencia del
tumor (sélida o quistica) o la presencia de calcificaciones no
ayudan a discriminar ambos tipo de lesiones. Chung y cols.
plantean que un margen lobulado focal o eccéntrico y una
discontinuidad focal de la capsula puede sugerir malignidad
y una lesién quistica con calcificaciéon periférica completa
son hallazgos sugestivos de benignidad.?? Sun y cols. en 28
pacientes encuentran que la RMN es superior a la TC como
herramienta diagnéstica, al delinear méas claramente las zo-
nas de hemorragia caracteristicas de este tumor."® En la lite-
ratura se aprecia una tendencia a reportes de tumores cada
vez maés pequeios en relaciéon al uso liberal de los estudios
por imagenes ?9, permitiendo que esta neoplasia sea ahora
en buen porcentaje un hallazgo incidental.

ANATOMIA-PATOLOGICA

La biopsia preoperatoria se realizé s6lo en un paciente que
se consideré irresecable por metéastasis hepatica y enclaus-
tramiento del tronco venoso portal-mesentérico, siendo
catalogado como adenocarcinoma en otra institucion, sien-
do nuestra revision de lamina compatible con tumor sélido
pseudopapilar. Actualmente no se recomienda la biopsia
preoperatoria. ®¥ El diagnéstico de un tumor sélido-quistico
resecable en una mujer joven sugiere fuertemente el diag-
nostico de TSP. Estaria indicada sélo en pacientes de mayor
edad con enfermedad metastasica o irresecable o para des-
cartar linfoma. En nuestro caso se realizé precisamente en

un varén ictérico con gran masa de cabeza de pancreas y
noédulo hepatico metastasico, presentacién atipica en la que
debia descartarse otra patologia mas agresiva.

La mediana del tamario tumoral fue 9.3 cm, siendo la
localizacién mas frecuente la cabeza del pancreas (71.4%).
Estos tumores se localizan mas frecuentemente en la cola del
pancreas (35.9%) y en la cabeza (34%). 79

En nuestra serie hemos clasificado como malignos a 4
pacientes. Dos que presentaron metastasis hepatica y uno
ganglionar. Dos pacientes que tuvieron enfermedad local-
mente avanzada infiltrando el bazo, uno de ellos v la arteria
mesentérica superior el otro. El paciente con metastasis he-
patica también mostré invasion duodenal, vascular y linfati-
ca, siendo el de comportamiento maés agresivo, coincidiendo
con haber sido el Gnico paciente de sexo masculino. Se tuvo
2 recurrencias, una local en regién de arteria mesentérica
superior y otra hematégena con metastasis hepatica maltiple
4 anos después de cirugia inicial. Goh y cols. reportan 9 de
16 casos con comportamiento maligno haciendo énfasis en
que 8 de ellos tuvieron invasion locorregional, demostrando
una peculiar proclividad al compromiso vascular mesentérico
o esplénico.

Se ha descrito que 10 a 15% de estos tumores desa-
rrollaran metastasis y en la mayoria de series, se reporta de
3.6% a 38.9% de tumores malignos. 1718 Asi también se ha
descrito recurrencias locales tardias de 3 a 10 afios después
de la resecciéon quirdrgica. ?¥ Tipton y cols.!? describen 3
de 14 (21.4%) pacientes operados, de los cuales uno fue
irresecable por infiltracién de la arteria mesentérica supe-
rior, desarrollando metastasis hepética 7 afios después de
la operacion. Este paciente murié 8 meses después. Otro
desarrollé recurrencia subcutéanea e intra-abdominal las cua-
les fueron resecadas, permaneciendo libre de enfermedad
9 anos después. Un tercer paciente desarrolldé metastasis
hepética 1 afio después de una aparente pancreatectomia
distal curativa falleciendo 3 afios después de la operacion.
Ninguno tuvo metastasis linfatica, por lo que concluyen los
autores que la reseccion oncolégica formal en bloque debe
realizarse pero que la linfadenectomia no seria necesaria,
por la baja incidencia de metastasis ganglionar.

En la serie mas grande publicada por Reddy y cols.
(11) de 37 pacientes en una sola institucion, se describe 4
casos de tumores malignos (11%). Un paciente tuvo enfer-
medad metastasica irresecable que murié 11 meses después
del diagnéstico. Otro paciente desarrolld recurrencia intra-
abdominal diseminada 7.7 afos después de reseccion RO
de tumor de 5.2 cm, que invadia duodeno. Dos pacientes
mas presentaron metastasis linfatica. En el estudio del Me-
morial Sloan Kettering Cancer Center 12 de 24 pacientes se
encontraron 7 casos (29.2%) con comportamiento maligno:
2 irresecables por invasion vascular, 4 con metastasis hepéa-
tica sincrénicas y 1 paciente que tuvo metastasis ganglionar
Gnica, muriendo 2 pacientes en relacién a progresion de la
enfermedad.

Sin embargo, existen 2 grandes series de casos recien-
tes en donde se reporta un bajo porcentaje de malignidad.
La primera, ¥ donde se analizaron 31 pacientes a quienes
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se reseco el tumor, no habiendo evidencia de comporta-
miento maligno ni en la presentacion inicial ni durante el
seguimiento (58.2 meses) en ninguno de ellos. Sin embargo,
describe 2 casos con caracteristicas histologicas agresivas:
infiltracién a grasa peripancreatica, capsula esplénica e inva-
sion linfatica, en lesion de cola de pancreas. En la segunda
serie de 26 casos de Yang y cols., se encontré sélo un caso
en que se desarrollé6 metastasis hepatica y murié 6 meses
después de la cirugia.

El porcentaje de pacientes con tumores con comporta-
miento maligno (57.1%) encontrado en nuestra serie es uno
de los mas elevados descritos a la actualidad, sin embargo, el
seguimiento confirma que a pesar de esta conducta biolégica
agresiva, los pacientes pueden tener una larga superviven-
cia. En nuestro medio, Targarona y cols., reportan 7 casos
en los que en ninguno se observo signos de malignidad. ¢

Se ha tratado de dilucidar los factores clinico-patologicos
que logren predecir una conducta agresiva por parte de estos
tumores, no pudiéndose establecer atn una clara conclusion
al respecto por el bajo porcentaje de tumores malignos en
la mayoria de series. 1® Algunos autores han reportado fac-
tores predictivos de recurrencia como tumores mayores de
5 cm, invasién venosa, grado nuclear y redes necrobidticas
prominentes. 1% Kang y cols. ?® en su serie de 33 pacientes
describe 11 casos con potencial maligno (33.3%) siendo la
invasion local del tejido peripancreatico la caracteristica de
malignidad mas frecuente. Encontraron ademas asociacion
en el andlisis univariado de un tamafio mayor de 5 cm y
potencial maligno. Esto correlaciona con nuestro caso 1 que
tuvo una reseccién aparentemente curativa, de un tumor que
alcanzé 15 cm, el mayor de la serie, y que invadia el bazo;
desarrollando metéastasis hepatica miltiple 4 afios después.
Asi también el caso 2 que desarrollé recurrencia local mos-
tr6 el borde de secciéon pancreatico comprometido, lo que
sugeriria que el status del margen quirargico podria ser otro
factor predictivo. Sin embargo en un estudio se describio 2
casos de resecciones R1 y R2 no presentando recurrencia en
ninguno de ellos. 'V Asi mismo, en la serie de 24 pacientes
de Martin y cols. 12 no se encontré que el margen quirtirgi-
o, la invasion de estructuras adyacentes o el tamafo fueran
factores predictivos de supervivencia, sin embargo al igual
que Nishihara y cols, ¢ el marcado pleomorfismo nuclear y
la presencia de focos de carcinoma sarcomatoide se correla-
ciond con un peor prondstico 7.

TRATAMIENTO

Estos tumores se caracterizan por tener una alta resecabili-
dad v una larga supervivencia (>95% a 5 afios) incluso en
los pacientes irresecables, con metastasis o con resecciones
incompletas (R1 y R2). 7% En el estudio Chino 45 (9.2%)
de los tumores fueron malignos, sélo 3 tuvieron metéastasis
linfatica. ® De 315 procedimientos quirtrgicos realizados,
104 (33.02%) fueron resecciones locales o enucleaciones,
siendo con esto el procedimiento mas frecuente en esta revi-
sion. En el estudio Griego de 497 de pacientes, 97 (19.52%)
tuvieron invasién o metastasis, siendo los sitios de compro-
miso mas frecuente, el higado, la vena porta y el bazo; de
553 operaciones, 147 (26.6%) fueron resecciones locales o

enucleaciones, siendo asi el segundo método quirtirgico mas
frecuente después de la pancreatectomia distal (221 pacien-
tes, el 39.96%). Cabe recalcar que se registraron 14 resec-
ciones hepéticas en esta revision y que durante el periodo
de seguimiento se desarroll6 recurrencia de enfermedad en
31 pacientes (6.63%), siendo el higado y los ganglios linfati-
cos los lugares mas frecuentes de afectacion. 7 Por lo tanto,
existe una clara controversia en la agresividad quirtrgica con
que debe enfrentarse esta enfermedad, debido a su bajo po-
tencial maligno vy a la alta supervivencia y juventud de estos
pacientes. Varios autores proponen realizar cirugia conser-
vadora 131420 mientras otros plantean la reseccion radical
tal como cualquier otra neoplasia maligna (11:12:23),

Existen pocos reportes sobre el tratamiento de la enfer-
medad metastasica existiendo consenso en que estas deben
ser resecadas completamente si esto es factible, puesto que
la supervivencia es alta incluso en estos casos. ¥ Gedaly y
cols., ?® describen un caso de recurrencia hepatica maltiple
3 afnos después de pancraeticoduodenectomia, realizando
hepatectomia derecha y reseccién local amplia de 2 lesiones
en l6bulo izquierdo, presentando 3 nuevas lesiones 4 afios
después consideradas irresecables y tratadas con radiofre-
cuencia. Estos autores mencionan una incidencia de metas-
tasis hepatica que varia en las series reportadas de 2% a
28% con una mediana de 14%. Hassan y cols., *” describen
la reseccion de 12 metastasis hepaticas en una mujer de 16
anos, encontrandose libre de enfermedad en 18 meses de
seguimiento, habiéndose definido la histologia definitiva me-
diante la reseccion completa del primario, enfatizando que
la reseccion de las metastasis requiere del diagnéstico histo-
légico definitivo previo del primario. En nuestra serie el caso
en que se hizo reseccion simultanea del tumor primario y la
metéstasis se realizd conociendo la histologia previamente.
La lesion era tnica y superficial en segmento 4B. En el caso
1 se presentaron miiltiples metastasis en segmentos 2, 3,
5y 7, 4 afos después de pancreatectomia distal las cuales
fueron consideradas irresecables. Al respecto, Martin y cols.
(12) describen en una de las series méas grandes 4 resecciones
hepaéticas simultaneas por metastasis, con larga superviven-
cia en 3 de ellos, la mayor de 11 afos libre de enferme-
dad. En un estudio de seguimiento a largo plazo este grupo
present6 34 pacientes, 5 con metastasis hepatica siendo la
supervivencia promedio de este subgrupo con metastasis de
106 meses (rango 39-193 meses) y sélo 2 murieron de la
enfermedad 5 y 10 afos, respectivamente. Sin embargo,
2 casos con patrén de crecimiento difuso, necrosis tumoral
extensa, atipia nuclear significativa y una alta tasa de mitosis
(35-70/50 hpf) y uno con componente de carcinoma sarco-
matoide, presentaron metastasis hepatica y linfatica murien-
do alos 6 y 16 meses luego del diagnéstico inicial. ®? Por lo
tanto, a pesar del escaso nimero de pacientes, creemos que
el tratamiento de las metastasis sincronica o metacrénica
debe ser agresivo con reseccién completa con margenes li-
bres, en vista de la larga supervivencia a largo plazo descrita.

La mayoria de autores plantean que no seria necesario
realizar linfadenectomia por la rara incidencia de metastasis
ganglionar. 131423 Sin embargo, este patrén de diseminacion
se ha descrito en varios estudios 7:112Y. Papavramidis 7 re-
porta que las formas de recurrencia después de la reseccion
son la hepatica y la ganglionar. Esto sugeriria que la linfade-
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nectomia deberia realizarse en la mayoria de casos ya que
no agrega mayor morbilidad al procedimiento. De Castro y
cols. ?¥ en su reporte de 11 casos sugieren que la reseccion
de estos tumores debe ser estandarizada, evitando las enu-
cleaciones, aunque consideran aceptable la pancreatectomia
distal con preservacion de bazo sin linfadenectomia. Otros
autores consideran que por su bajo potencial maligno, esta
neoplasia seria ideal para la utilizacion del abordaje laparos-
copico con o sin preservacion de bazo, principalmente para
lesiones de cuerpo y cola, considerando que la mayoria de
pacientes son mujeres jévenes. 1.3

Nosotros creemos al igual que el grupo del Hospital
John Hopkins, 1V que estos tumores deben ser extirpados
siguiendo los principios de una reseccién oncolégica formal
incluyendo linfadenectomia. El abordaje laparoscépico po-
dria ser utilizado siempre y cuando se sigan estos principios,
tal como se evidencia en uno de los casos presentados en
que teniendo una lesion de 2 cm en la cola del pancreas se
optd por la reseccion en bloque con bazo por via laparos-
copica, encontrando metastasis ganglionar en el grupo 11,
que de haberse preservado el bazo el tratamiento hubiera
sido insuficiente e incorrecto. Como se observa en la tabla
3, el nimero de ganglios obtenidos y examinados en nues-
tros pacientes han ido incrementandose notablemente con
el tiempo, lo que atestigua esta actitud terapéutica radical.

El rol de la quimioterapia y radioterapia ha sido evalua-
do en pocos casos, lo cual no permite definir la utilidad de
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