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CASO CLINICO

Caso clinico: tumor sélido pseudopapilar
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Resumen

Summary

Introduccion: el tumor sélido pseudopapilar de
pancreas (TSP) es un tumor poco frecuente de bajo
potencial de malignidad que afecta principalmente a
mujeres jévenes.

Objetivo: reportar una adolescente en quien se
documenté un TSP.

Caso clinico: paciente de 12 anos de sexo femenino,
en la cual se confirmé un TSP luego de presentar
episodio de dolor abdominal intenso a nivel de
hipocondrio izquierdo y vémitos. En su historial
destaco la ausencia de antecedentes patoldgicos y un
examen fisico sin alteraciones. La resonancia nuclear
magnética (RNM) identificé a nivel del sector caudal
del pancreas una tumoracion mixta sélido quistica; por
sus caracteristicas se planted que podria
corresponder a un TSP. Se realiz6 su reseccién
completa. La anatomia patolégica confirmé el planteo
diagndstico.

Conclusiones: debe ser considerado su diagndstico
en adolescentes de sexo femenino que presentan una
tumoracion pancredtica e imagen compatible. La
reseccion quirdrgica es el Gold Standard del manejo
terapéutico.

Palabras clave: Neoplasias pancreéaticas

Dolor abdominal
Mujeres

Introduction: solid pseudopapillary tumor (SPT) of the
pancreas is a rare low-level malignant tumor which
mainly affects young women.

Objective: report the case of an adolescent with a
SPT.

Clinical case: twelve-year old female adolescent
diagnosed with a SPT after an episode of severe
abdominal pain on the left hypochondriac region and
vomiting. Her medical record did not show a
pathological history nor were there findings in the
physical examination. The MRI showed a mixed cystic
and solid tumor in the caudal portion of the head of the
pancreas, which was initially thought to be a SPT. A
total surgical resection was performed and the
anatomical pathology confirmed the diagnosis.
Conclusions: SPT diagnosis should be considered in
female adolescents who show a pancreatic tumor and
compatible image. A total surgical resection is the
Gold Standard regarding the SPT’s therapeutic
management.

Key words: Pancreatic neoplasms
Abdominal pain

Women

1. Clinica Pediatrica. Facultad de Medicina. UDELAR.

2. Clinica Quirurgica Pediatrica. Facultad de Medicina. UDELAR.

3. Laboratorio de Patologia Pediatrica. CHPR.

CHPR.

Trabajo inédito.

Declaramos no tener conflicto de interés.

Este trabajo ha sido aprobado unanimemente por el Comité Editorial.
Fecha recibido: 19 agosto 2020

Fecha aprobado: 31 marzo 2021

doi: 10.31134/AP.92.1.16

Archivos de Pediatria del Uruguay 2021; 92(1)



Analia Vairo, Alejandra Vomero, Santiago Rodriguez y colaboradores « 2

Resumo

Introducgao: o tumor sélido pseudopapilar do
pancreas (TSPP) é um tumor raro com baixo potencial
de malignidade que afeta principalmente mulheres
jovens.

Objetivo: relatar o caso de uma adolescente
diagnosticada com um TSPP.

Caso clinico: paciente do sexo feminino, 12 anos de
idade, confirmada com TSPP apds apresentar
episédio de dor abdominal intensa em quadrante
superior esquerdo e vémitos. Em seu prontuario,
destacou-se a auséncia de antecedentes patolégicos
e um exame fisico sem alteragées. A ressonancia
magnética (RM) identificou um tumor cistico sdlido
misto no setor caudal do péncreas que, por suas
caracteristicas, sugeriu-se que pudesse corresponder
a um TSPP. Realizou-se sua ressecg¢do completa. A
anatomia patolégica confirmou a abordagem
diagnéstica.

Conclusées: deve se considerar o diagnéstico de
TSPP em adolescentes do sexo feminino que
apresentam tumor pancredtico e imagem compativel.
A ressecgao cirdrgica é o padrdo ouro para o manejo
terapéutico.

Palavras chave: Neoplasias pancreéticas
Dor abdominal

Mulheres

Introduccion

Los tumores pancreaticos malignos ocurren de forma
poco frecuente en la poblacion pediatrica. El tumor soli-
do pseudopapilar de pancreas (TSP) es un tumor de ori-
gen epitelial que presenta un bajo potencial de maligni-
dad y excepcionalmente produce metastasis""?.

Afecta principalmente a mujeres jovenes con una in-
cidencia aproximada de 0,191 casos por millon en el
grupo etario comprendido entre 0y 19 afios y correspon-
de solo a 0,13% al 2,7% de los tumores primarios de
pancreas' .

Fue descrito por primera vez por Frantzen 1959 y ha
sido denominado de diferentes formas: neoplasia papi-
lar epitelial, tumor acinar sélido y quistico, neoplasia
papilar quistica, carcinoma papilar quistico, tumor soli-
do y quistico, tumor papilar de bajo grado y tumor de
Frantz. Finalmente, en 1996, la Organizacion Mundial
de la Salud (OMS) le dio el nombre de tumor sélido

pseudopapilar del pancreas, y lo clasifico dentro del gru-
po de tumores del pancreas exocrino tipo “borderline”,
es decir, con incierto potencial maligno®™".

Se observa principalmente en mujeres no caucasicas
en 90%-95% de los casos (especialmente asiaticas y
afroamericanas) que se encuentran en la 2* y 3* décadas
de vida, con un pico de incidencia en la 3* (promedio a
los 24 afos) y un rango que va desde los 2 hasta los 72
aflos. Los casos que se presentan en la primera década de
vida son excepcionales: menos del 10% se reportan en
pacientes mayores de 40 afios. E1 TSP rara vez se obser-
va en hombres; se ha encontrado una relaciéon 1:3 hom-
bre-mujer®'?.

El objetivo de esta comunicacion es comparar las ca-
racteristicas del caso clinico presentado con las tipicas
referidas en la bibliografia al igual que su abordaje
terapéutico.

Se cuenta para su realizacion con el consentimiento
de la madre, el asentimiento de la adolescente y el aval
del Comité de Etica de la institucion.

Caso clinico

Paciente de 12 anos, sexo femenino. Sin antecedentes
patologicos a destacar. Comenzd 6 dias previos a la
consulta con dolor a nivel de flanco e hipocondrio iz-
quierdo, intenso, de aparicion brusca, acompafado al
inicio del cuadro clinico de vomitos biliosos. Al exa-
men se destacaba paciente bien hidratada y perfundida,
normocoloreada. Examen pleuropulmonar y cardiovas-
cular normal. A nivel abdominal se evidenciaba ausen-
cia de tumoraciones, visceromegalias, asi como de ele-
mentos de irritacion peritoneal. Fosas lumbares libres e
indoloras.

De la analitica se destacaba: hemograma: hemoglo-
bina 11,5 g/dl, globulos blancos 8.000 elementos/mm°,
plaquetas 238.000 elementos/mm °. Funcién renal:
azoemia 0,17 g/1, creatininemia: 0,54 mg/dl. lonograma:
Na 138 mEq/l, K 4,1 mEq/l, Cl1 102 mEq/l. Hepatogra-
ma: proteinas totales 8,7 g/dl, albimina 4,7 g/1, bilirrubi-
na total 0,45 mg/dl, bilirrubina directa 0,13 mg/dl, bili-
rrubina indirecta 0,32 mg/dl, ASAT 20 U/l, ALAT 5 U/1,
fosfatasa alcalina 119 U/L, GGT 11 U/l, LDH 577 U/1,
colinesterasa sérica 7.560 U/l. Amilasemia 58 U/l (N
menor de 140 UI/I).

Se realizé en primera instancia una ecografia de ab-
domen que evidenci6 una masa so6lida en el pancreas, de
bordes bien delimitados que impresionaba encapsulada
con pequefas areas quisticas en su interior, de aproxi-
madamente 83 mm de eje anteroposterior, y 86 mm
transversal.

La RNM identificé voluminosa tumoracion en rela-
cion a la cola de pancreas, de la cual parecia originarse,
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Figura 1. Tumoracion solido quistica en sector caudal de pancreas.

Figura 2. Pieza de reseccién de tumor pancreético
compuesta por un sector ovoideo quistico de color
pardo rojizo y un fragmento de parénquima esplénico
adherido.

bien delimitada, de caracteristicas expansivas de 9,7cm
en su eje mayor. Su sefial y realce eran heterogéneos,
con areas quisticas y otras hipertensas interpuestas con
sectores solidos. En suma: tumoraciéon mixta (s6lido
quistica) del sector caudal del pancreas que por sus ca-
racteristicas se planted que pudiera corresponder a un
tumor so6lido pseudopapilar (figura 1).

En el procedimiento quirrgico se logro la resec-
cion completa de la tumoracion y del polo inferior de
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bazo por presentar adherencias a capsula esplénica.
Procedimiento sin complicaciones. En el estudio ma-
croscopico la pieza de reseccion pesod 330 g; al corte era
quistica con contenido friable, pardo-rojizo oscuro (fi-
gura 2). Las secciones histolégicas mostraron amplias
areas de necrosis y hemorragia entre las que se recono-
cia una proliferacion celular atipica que se disponia en
patréon pseudopapilar con células poco cohesivas, poli-
gonales, de mediana talla; sus citoplasmas eran claros
con ocasionales gldbulos hialinos (figura 3). Se evi-
denciaron nticleos con hendiduras y cromatina en gru-
mos, se observaron escasas mitosis tipicas. El estroma
presentaba areas hialinizadas, acimulos de macrofa-
£0s espumosos y escasas espiculas de colesterol (figu-
ra 4). Las técnicas de inmunohistoquimica mostraron
positividad para enolasa, CD56, Fli-1, betacatenina (fi-
gura 5) y vimentina, siendo negativo para sinaptofisina
y cromogranina. Basados en estos hallazgos se realiz6
diagnoéstico anatomopatoldégico de tumor sélido pseu-
dopapilar de pancreas. Los bordes de reseccion y el pa-
rénquima esplénico se encontraban libres de lesion.

Se realizaron controles ecograficos posteriores a la
cirugia que no mostraron alteraciones. Se plantea reali-
zar seguimiento a largo plazo.

Discusion

La etiologia del TSP atin es desconocida. Se han propues-
to tres origenes probables: las células del conducto pan-
creatico, las acinares o en las células endocrinas  Otra hi-
potesis es que el TSP se origina de células pancreaticas
pluripotenciales o derive de tejido extrapancreatico, posi-
blemente gonadal (ovarico), que pudiera haberse adjunta-
do al parénquima pancreatico durante la embriogénesis
temprana. También se ha sospechado la presencia de fac-
tores genéticos aun no identificados!'*'*'>.,
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Figura 3. Proliferacion con patron seudopapilar,
estroma focalmente hialinizado y amplias areas de
hemorragia (HE, 40 X).
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Figura 4. Vista a mayor aumento en la que se observa
células con citoplasma claro, poco cohesivas en

relacién a vasos sanguineos (HE, 400 X).

Clinicamente la paciente present6 dolor abdominal,
siendo este el sintoma mas frecuente en nifios y adoles-
centes (87%). Otros signos y sintomas que se encuen-
tran en la bibliografia son: dispepsia (26%), masa palpa-
ble (35%), sensacion de plenitud o saciedad temprana,
ictericia, nduseas y vomitos (32%), y pérdida de peso
(18%). La palpacion de una masa abdominal puede ser
un signo tardio de la enfermedad*'?.

Los TSP son tipicamente de gran tamailo, en este ca-
so se trataba de una tumoracion de 12 cm de eje mayor
siendo el didmetro promedio segtin la literatura 8-10 cm,
habitualmente no hay evidencia de disfuncion pancrea-
tica o elevacion de marcadores tumorales, como ocurrid
en esta paciente'®.

Ante el hallazgo de una masa pancreatica con com-
ponente solido y quistico se debe plantear el diagndstico
diferencial con pseudoquistes, otras neoplasias quisticas
tales como las de tipo quistico mucinoso, el adenoma se-
roso microquistico, tumores de los islotes celulares quis-
ticos entre otros''?.

El estudio ecografico puede evidenciar inicamente
el caracter solido quistico de la masa tumoral, pero no es
eficaz para el diagnostico etiologico!”.

La tomografia computarizada abdominal o la RNM
son utiles para identificar el TSP. En este caso el estudio
de eleccion para el diagndstico fue la RNM donde se vi-
sualiz6 sefial y realce heterogéneo, con areas quisticas y
otras hipertensas interpuestas con sectores solidos. Otros
hallazgos frecuentes son la presencia de hemorragia den-
tro de la lesion que se observa en mas de 70% de los casos.
Las areas de hiperintensidad en la serie T1 y de hipointen-
sidad baja o no-homogénea en la serie T2 ayudan tanto a
identificar las areas de hemorragia como a diferenciar los
TSP de otros tumores pancredticos*'®.

Figura 5. Inmunohistoquimica nuclear positiva
(Betacatenina , 100 X).

Larealizacion de la puncion bidpsica se reserva para
los casos en que se presenten dudas diagnésticas''”).

Teniendo en cuenta la edad de la paciente, las caracte-
risticas imagenlogicas caracteristicas, la ausencia de mar-
cadores tumorales (alfa FP que orientaria al pancreato-
blastoma), y su ubicacion en cola pancreética (lo cual im-
plica un procedimiento mas simple respecto a la topogra-
fia cefélica, que requiere duodenopancreatectomia) se
decidio realizar la exéresis quirtirgica.

En este caso, dado que se trataba de un tumor de gran
tamafio, se optd por un abordaje convencional que per-
miti6 su manipulacion evitando su rotura. Las firmes ad-
herencias al polo inferior esplénico motivaron la exére-
sis del tumor en bloque; incluyendo cola del pancreas y
el polo inferior esplénico.
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Los TSP son tumores encapsulados y es muy infre-
cuente la infiltracion de estructuras vecinas. La inciden-
cia de metastasis reportada es de 12% a 15% de los casos,
presentes en la mayoria al momento del diagndstico. El
sitio mas frecuente de metastasis es el higado. Otras topo-
grafias posibles son: bazo, vena porta, peritoneo, ganglios
linfaticos. Con menor frecuencia se incluyen: duodeno,
epiplon, colon, mesocolon y pulmon! %2119,

En el estudio macroscépico se evidencioé una lesion
con amplias areas friables y hemorragicas. La presencia
de una capsula y de hemorragia intratumoral son carac-
teristicas importantes en el diagnostico, debido a que ra-
ra vez se encuentran en otras neoplasias pancreaticas.
Histologicamente, para establecer el diagndstico se re-
quiere la presencia de estructuras seudopapilares con
delicados ejes fibrovasculares y cambios pseudoquisti-
cos, ocasionalmente areas solidas, combinadas con he-
morragia. Otros hallazgos esperables son reaccion gra-
nulomatosa con cristales de colesterol, células con cito-
plasma eosinofilo a claro y globulos hialinos PAS posi-
tivos diastasa resistente caracteristicas que se observa-
ron en el caso analizado!"**%.

Estaneoplasia presenta un inmunofenotipo que no le
es exclusivo. Es caracteristico y necesario para el diag-
noéstico la marcacion nuclear o nuclear y citoplasmatica
de la betacatenina. Es frecuente la pérdida de expresion
de membrana de E-cadherina, la positividad para vi-
mentina, enolasa neuronal especifica, CD56 asi como
también a o-1-antitripsina y CD10. En nuestro caso el
perfil inmunohistoquimico concuerda con los descritos
por la bibliografia*'+#7

El tratamiento de eleccion es la reseccion quirurgica
completa del TSP que permite una tasa de supervivencia
a los 5 afos mayor del 95%. Se requiere de margenes
quirdrgicos negativos (reseccion R0) para lograr control
local, prevenir el desarrollo de metastasis, aliviar los
sintomas y garantizar resultados 6ptimos a largo plazo.
Eltipo de pancreatectomia depende de la localizacion de
laneoplasia en el pancreas y no se requiere de diseccion
linfatica debido a lo poco frecuente de las metastasis
ganglionares®**”),

Las complicaciones que se pueden presentar poste-
riores a la cirugia son: fistulas pancreaticas, biliares, in-
feccion de herida quirurgica, absceso abdominal, vacia-
do gastrico prolongado, sangrado intraabdominal e
ileo®”".

Si bien la reseccion completa se asocia a un buen

pronostico, es necesario un seguimiento a largo pla
70(17:2628)
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Conclusiones

El TSP debe ser considerado en adolescentes de sexo
femenino que presentan una tumoracion pancreatica e
imagen compatible como en el caso clinico presentado.
La reseccion quirtrgica es el gold standard de su
manejo terapéutico.

Referencias bibliogréaficas

1. Shorter N, Glick R, Klimstra D, Brennan M, Laquaglia
M. Malignant pancreatic tumors in childhood and adolescen-
ce: The Memorial Sloan-Kettering experience, 1967 to pre-
sent. J Pediatr Surg 2002; 37(6):887-92.

2. Pérez E, Gutiérrez J, Koniaris L, Neville H, Thompson
W, Sola J. Malignant pancreatic tumors: incidence and out-
come in 58 pediatric patients. J Pediatr Surg 2009;
44(1):197-203.

3. Miller R, Fraumeni J, Manning M. Association of wilms’s
tumor with aniridia, hemihypertrophy and other congenital
malformations. N Engl J Med 1964; 270:922-7.

4. Frago R, Fabregat J, Jorba R, Garcia B, Altet J, Serrano
M, et al. Tumor solido pseudopapilar de pancreas: diagnosti-
co y tratamiento curativo. Rev Esp Enferm Dig 2006;
98(11):813-6.

5. Kato T, Egawa N, Kamisawa T, Tu Y, Sanaka M, Sakaki
N, et al. A case of solid pseudopapillary neoplasm of the pan-
creas and tumor doubling time. Pancreatology 2002;
2(5):495-8.

6. Martin R, Klimstra D, Brennan M, Conlon K. Solid-pseu-
dopapillary tumor of the pancreas: a surgical enigma? Ann
Surg Oncol 2002; 9(1):35-40.

7. Ulusan S, Bal N, Kizilkilic O, Bolat F, Yildirim S, Yildirim
T, et al. Case report: solid-pseudopapillary tumour of the
pancreas associated with dorsal agenesis. Br J Radiol 2005;
78(929):441-3.

8. Kang C, Kim K, Choi J, Kim H, Lee W, Kim B. Solid pseu-
dopapillary tumor of the pancreas suggesting malignant po-
tential. Pancreas 2006; 32(3):276-80.

9. de Castro S, Singhal D, Aronson D, Busch O, van Gulik T,
Obertop H, et al. Management of solid-pseudopapillary neo-
plasms of the pancreas: a comparison with standard pancrea-
tic neoplasms. World J Surg 2007; 31(5):1130-5.

10. Coleman K, Doherty M, Bigler S. Solid-pseudopapillary tu-
mor of the pancreas. Radiographics 2003; 23(6):1644-8.

11. Karagiille E, Yildirim E, Tiirk E, Kiyici H, Karakayali H.
Solid pseudopapillary tumor of the pancreas: a case report.
Turk J Gastroenterol 2006; 17(4):316-9.

12. Salla C, Chatzipantelis P, Konstantinou P, Karoumpalis
I, Pantazopoulou A, Dappola V. Endoscopic ultra-
sound-guided fine-needle aspiration cytology diagnosis of
solid pseudopapillary tumor of the pancreas: a case report and
literature  review. World J  Gastroenterol  2007;
13(38):5158-63.

13. Choi S, Kim S, Oh J, Park J, Seo J, Lee S. Solid pseudopa-
pillary tumor of the pancreas: a multicenter study of 23 pedia-
tric cases. J Pediatr Surg 2006; 41(12):1992-5.

14. Geers C, Moulin P, Gigot J, Weynand B, Deprez P,
Rabhier J, et al. Solid and pseudopapillary tumor of the pan-




Analia Vairo, Alejandra Vomero, Santiago Rodriguez y colaboradores « 6

15.

16.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

creas—review and new insights into pathogenesis. Am J Surg
Pathol 2006; 30(10):1243-9.

Targarona J, Poggi L, Garatea R, Romero C, Rosamedi-
na J, Lora A, et al. Tumores so6lidos pseudopapilares de pan-
creas: reporte de 7 casos y revision de la literatura. Rev Gas-
troenterol Pera 2007; 27(2):185-90.

Rebhandl W, Felberbauer F, Puig S, Paya K, Hochschor-
ner S, Barlan M, et al. Solid-pseudopapillary tumor of the
pancreas (Frantz tumor) in children: report of four cases and
review of the literature. J Surg Oncol 2001; 76(4):289-96.

. Sauto S, Berazategui R. Tumor quistico y papilar del pan-

creas: reporte de tres casos y revision de la literatura. Rev Cir
Infantil 2006; 16(1-4):66-9.

Cantisani V, Mortele K, Levy A, Glickman J, Ricci P,
Passariello R, et al. MR imaging features of solid pseudopa-
pillary tumor of the pancreas in adult and pediatric patients.
AJR Am J Roentgenol 2003; 181(2):395-401.

Varela M, San Martin G, Abelleira M, Ettlin A, Harguin-
deguy M, Leites A. Neoplasia solida pseudopapilar de pan-
creas (Tumor de Frantz). Rev Argent Cir 2017; 109(1):25-9.
Rosai J. Breast. En: Rosai J. Rosai and Ackerman’s surgical
pathology. 10 ed. Edinburgh: Mosby, 2011:1659-770.

Seo H, Lee M, Lee Y, Jeon S, Cho C, Tak W, et al. So-
lid-pseudopapillary tumor of the pancreas. J Clin Gastroente-
rol 2006; 40(10):919-22.

Kasem A, Ali Z, Ellul J. Papillary cystic and solid tumour of
the pancreas: report of a case and literature review. World J
Surg Oncol 2005; 3:62. doi: 10.1186/1477-7819-3-62
World Health Organization. WHO classification of tu-
mours, volume 1: digestive system tumours. 5 ed. Geneva:
WHO, 2019.

24.

25.

26.

27.

28.

29.

30.

Lamps L, Kakar S. Diagnostic pathology: hepatobiliary and
pancreas. 2 ed. Philadelphia: Elsevier, 2016.

Wang P, Wei J, Wu J, Xu W, Chen Q, Gao W, et al. Diag-
nosis and treatment of solid-pseudopapillary tumors of the
pancreas: A single institution experience with 97 cases. Pan-
creatology 2018; 18(4):415-9.

Salvia R, Bassi C, Festa L, Falconi M, Crippa S, Butturini
G, et al. Clinical and biological behavior of pancreatic solid
pseudopapillary tumors: report on 31 consecutive patients. J
Surg Oncol 2007; 95(4):304-10.

Song H, Dong M, Zhou J, Sheng W, Zhong B, Gao W. So-
lid Pseudopapillary Neoplasm of the Pancreas: Clinicopatho-
logic Feature, Risk Factors of Malignancy, and Survival
Analysis of 53 Cases from a Single Center. Biomed Res Int
2017; 2017:5465261. doi: 10.1155/2017/5465261

Vollmer C, Dixon E, Grant D. Management of a solid pseu-
dopapillary tumor of the pancreas with liver metastases. HPB
(Oxford) 2003; 5(4):264-7.

Sakorafas G, Smyrniotis V, Reid K, Sarr M. Primary pan-
creatic cystic neoplasms of the pancreas revisited. Part IV:
rare cystic neoplasms. Surg Oncol 2012; 21(3):153-63.
Chen S, Zou S, Dai Q, Li H. Clinical analysis of solid-pseu-
dopapillary tumor of the pancreas: report of 15 cases. Hepato-
biliary Pancreat Dis Int 2008; 7(2):196-200.

Correspondencia: Dra. Alejandra Vomero.
Correo electronico:alvomero@internet.com.uy

Todos los autores declaran haber colaborado en forma significativa
Analia Vairo ORCID 0000-0003-0685-8406, Alejandra Vomero ORCID 0000-0002-4796-2624,

Santiago Rodriguez ORCID 0000-0002-0588-5456, Andrés Broggi ORCID 0000-0002-4459-2461,
Sheila Jacobsen ORCID 0000-0002-6097-6553, Angeles Rodriguez ORCID 0000-0002-9519-4148,
Loreley Garcia ORCID 0000-0003-2151-7554

Archivos de Pediatria del Uruguay 2021; 92(1)



