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Resumen

Presentacion del caso. Se trata de una mujer de 26 afos que presenté dolor en epigastrio e hipocondrio izquierdo, con
aumento del perimetro abdominal y pérdida de 5 kg de peso corporal. En el examen fisico se detecté una masa de gran
tamano en el epigastrio, con bordes regulares, ligeramente dolorosa al tacto y no moévil. Los estudios de imagen revelaron
una neoplasia mixta en el cuerpo y cola pancreética. Intervencion terapéutica. Se practicéd una esplenopancreatectomia
corpo-caudal, con extirpacion completa del tumor. Evolucién clinica. La paciente recibié cuidados especializados y
vigilancia estrecha posquirdrgica en la unidad de cuidados intensivos, sin presentar complicaciones relevantes. Tras el alta
hospitalaria, la paciente refirié un buen estado general en los controles de seguimiento, que incluyeron una tomografia
realizada a los 12 meses, donde no se evidenciaron restos o recidivas tumorales.
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Abstract

Case presentation. A 26-year-old woman who presented with pain in the epigastrium and left hypochondrium, with
increased abdominal perimeter and loss of 5 kg of body weight. Physical examination revealed a large mass in the
epigastrium, with regular borders, slightly painful to the touch and non-mobile. Imaging studies revealed a mixed neoplasm
in the pancreatic body and tail. Treatment. A corpo-caudal splenopancreatectomy was performed, with complete removal
of the tumor. Outcome. The patient received specialized care and close postoperative surveillance in the intensive care
unit, with no relevant complications. After hospital discharge, the patient reported a good general condition in the follow-
up controls, which included a computed tomography scan performed after 12 months, where no tumor remnants or
recurrences were evidenced.
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Introduccion

El tumor pseudopapilar solido de péancreas
(TPSP) es una neoplasia pancreatica exocri-
na poco comun, que representa, aproxima-
damente, el 2 % de todos los tumores del
pancreas'. Fue descrito por primera vez por
Frantz en 1959% y posteriormente caracteri-
zado por Hamoudi en 1970, debido a esto,
recibid nombres como tumor de «Frantz» o
«Hamoudi», ademas de otros términos rela-

cionados con su apariencia histolégica®. En
1996, la Organizacion Mundial de la Salud
estableci® su denominacién actual como
«tumor pseudopapilar sélido» del pancreas.

El TPSP tiene una incidencia diez veces
mayor en las mujeres', principalmente, en la
segunday tercera década de la vida, con una
edad promedio de 22 afos>® y puede desa-
rrollarse en cualquier parte del pancreas, sin
embargo, se presenta con mayor frecuencia
en la parte distal del cuerpo 'y la cola.



Es asintomético, aunque en algunos ca-
s0s puede presentarse con una masa abdo-
minal de crecimiento gradual y dolor o ma-
lestar abdominal inespecifico’.

La masa suele ser grande, con una cap-
sula bien definida y presencia variable de
necrosis, hemorragia y cambios quisticos.
Desde el punto de vista histologico, se ca-
racteriza por células tumorales junto con
areas que muestran células orientadas alre-
dedor de delicados nucleos fibrovasculares,
dando lugar a la estructura pseudopapilar®.

El uso de diferentes modalidades de ima-
gen, como ultrasonido, tomograffa compu-
tarizada (TC) y resonancia magnética (RM),
es de gran importancia para el diagnostico y
la diferenciacion de otras lesiones pancrea-
ticas’. La reseccion completa del tumor es
curativa en la mayoria de los casos.

Este informe de caso presenta los ha-
llazgos clinicos, radioldgicos y patologi-
cos de una paciente con TPSP diagnos-
ticado 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 terapéuti-
ca 6ptima vy lograr resultados exitosos en el
manejo de esta enfermedad.

Presentacion del caso

Se trata de una mujer de 26 afios de edad con
historia de dolor de leve intensidad, tipo c6-
lico, intermitente, sin irradiacion, localizado
en el epigastrio y el hipocondrio izquierdo,
de un afo de evolucién, que se aliviaba con
analgésicos orales y se acompafaba de au-
mento progresivo del perimetro abdominal
en el flanco izquierdo y epigastrio, y pérdida
de aproximadamente 5 kg de peso corporal.

Tabla 1. Valores de laboratorio

Negaba la presencia de vémitos, fiebre, aco-
lia y coluria. No tenfa antecedentes persona-
les patolégicos médicos ni quirdrgicos y no
habia antecedentes familiares de cancer.

La paciente consulté inicialmente con
médico particular, quien solicitd una ultra-
sonografia abdominal que reportd la pre-
sencia de una neoplasia mixta en el retro-
peritoneo del hipocondrio izquierdo, por lo
que fue referida al centro hospitalario.

Durante el examen fisico, se presentd
sin palidez ni ictericia, con tension arterial
de 120/70 mmHg, frecuencia cardiaca de
82 latidos por minuto, frecuencia respirato-
ria 18 respiraciones por minuto, temperatura
de 37°y peso de 63 kilogramos. Se observé
el abdomen globoso, con paniculo adipo-
so moderado, blando y depresible con una
masa de gran tamano, con bordes regula-
res, ligeramente dolorosa al tacto y no mo-
vil, localizado en el epigastrio, sin signos de
irritacion peritoneal.

Se realizaron exdmenes de laboratorio
(Tabla 1) que mostraron valores dentro de
los limites normales en el hemograma vy
pruebas hepdticas. Las pruebas especiales
revelaron niveles normales de antigeno car-
cinoembrionario, alfa-fetoprotefna y anti-
geno carbohidrato 19-9.

Se realizd una tomografia computariza-
da (TC) en la que se reportd 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 pancreética, con bordes
definidos, polilobulados, y algunas calcifi-
caciones capsulares. La composiciéon inter-
na heterogénea presentaba dreas solidas
periféricas que realizaban con el material
de contraste endovenoso, y el componen-
te hipodenso liquido en sus porciones mas
centrales. No se encontraron signos de in-
filtracion a otros érganos ni adenopatias

Examenes de Laboratorio Resultado  Unidad Valor normal Exdmenes 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 mag/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 048 mag/dL 0,2-1,0

Neutrofilos 66 % 55-65 Bilirrubina Directa 0,11 mg/dL 0-04

Linfocitos 20,9 % 20-40 Bilirrubina Indirecta 037 mg/dL 0,2-0,8

Plaquetas 312 x 10%/uL 150-400 Fosfatasa alcalina 55 ul/L 30-125
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Figura 1. TC helicoidal de abdomen multifasico con contraste endovenoso. Cortes
axiales (A-C) y coronal (D) en fase simple (A), arterial (B) y venosa portal (C,D)

s
A |

ae’ie
O

N

A&

Vs
L AEH

= e
e

%

'
A T

Figura 2. Examen microscopico de la pieza quirdrgica. Corte histoldgico con tincion
de Hematoxilina y Eosina (40x), muestra células monomarficas, poco cohesivas, de nd-
cleos redondos, uniformes, basofilicos y citoplasma eosinofilico, con glébulos hialinos
intra y extracitoplasméaticos que se adhieren a cordones fibrovasculares hialinizados en
un patrén pseudopapilar con disposicién perivascular (puntas de flecha negras). No se
evidencia invasion vascular ni perivascular en la cdpsula. Hallazgos consistentes con un
tumor pseudopapilar solido del pancreas

Figura 3. TC helicoidal de abdomen, con contraste oral y endovenoso. Corte axial (A)
y corte coronal (B) en fase venosaportal. Se evidencian cambios postquirdrgicos con-
sistentes con una esplenopancreatectomia corpo-caudal. La cabeza pancreética se en-
cuentra preservada. No se evidencian restos tumorales o recidivas, ni lesiones metasta-
sicas intraabdominales 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 pan-
creas, como primera posibilidad.

Los cortes tomograficos del abdomen
superior mostraron una masa encapsulada
de gran tamano que se extendia desde el
cuerpo hasta la cola del pancreas, con bor-
des lobulados, bien definidos, con estructura
interna heterogénea con dreas sélidas en la
periférica que muestran realce con el ma-
terial de contraste endovenoso, junto con
un componente central liquido de menor
densidad. Se observé el efecto de masa en
los drganos circundantes con desplazamien-
to de los mismos, sin encontrar signos de
infiltracion (Figura 1).

Intervencion terapéutica

Se decidid que la intervencion quirdrgica
era necesaria, de manera que cinco dias
posteriores a su ingreso, se realizd la esple-
nopancreatectomia corpo-caudal abierta.

Durante la cirugfa, se encontré un tu-
MOr Con apariencia y consistencia mixta en
el cuerpo y la cola del pancreas que ejercia
presion sobre la vena portay la vena mesen-
térica superior, pero no las invadia ni com-
prometia, sin invasion a érganos vecinos.
No se presentaron complicaciones duran-
te el procedimiento. El reporte histolégico
(Figura 2) mostré una neoplasia pancreati-
ca encapsulada que consistia en un tumor
pseudopapilar sélido del pancreas. No se
realiz6 inmunohistoquimica ni valoraciéon
de receptores hormonales para progestero-
na por falta de disponibilidad.

Evolucion clinica

La recuperacién posquirdrgica se realizd
en la Unidad de Cuidados Intensivos, por
tres dfas, y los diez dias posteriores en el
drea de hospitalizacion de cirugia general;
finalmente, fue dada de alta sin haber pre-
sentado complicaciones.

Se realizaron tres controles subsecuen-
tes con los especialistas en cirugfa general
y endocrinologia, en los que se presen-
té con buen estado de salud general y sin
sintomas adicionales. Luego de 12 meses
posquirdrgicos, se registré un peso corporal
de 55 kg, y el estudio tomografico de se-
guimiento (Figura 3) no evidencio residuos
tumorales, recidivas, ni lesiones metasta-
sicas intraabdominales.

Diagnéstico clinico

Tumor pseudopapilar sélido de pancreas.
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Discusion

El TPSP es una rara neoplasia epitelial de
origen desconocido que afecta principal-
mente a las mujeres en la segunda y terce-
ra décadas de vida®. A diferencia de otras
neoplasias pancredticas ocurre en jovenes
e incluso en nifos, con una predileccion
por mujeres asiaticas y afroamericanas®. Su
deteccion ha aumentado gracias al uso ge-
neralizado de técnicas de imagenes como
la TC y RM, que permiten la deteccién de
TPSP més pequenos, debido a que muchos
tumores son asintomaticos y se encuentran
de manera incidental®’.

Generalmente, se desarrolla en el cuer-
po y la cola del pancreas (55 a 60 %), puede
afectar también la cabeza vy el cuello (35 a
40 %)y con menor frecuencia, sitios extra-
pancredticos (1 a 1,8 %) como colon, mesen-
terio, testiculo o retroperitoneo’.

La mayoria tienen un curso clinico benig-
no, pero entre el 10y el 20 % se ha registra-
do que presentan una degeneracion malig-
na, con metastasis e invasion adyacente®”.

La supervivencia a cinco anos es excelen-
te, y puede oscilar entre el 93,6 y el 98,8 %.
Los tumores en la cabeza pancreatica pre-
sentan un prondstico ligeramente menos
favorable, probablemente, debido a la com-
plejidad quirdrgica que se presenta por su
ubicacion anatémica'®.

La mayoria de los pacientes se encuen-
tran asintomaticos en el momento del diag-
noéstico. Cuando se presentan sintomas, el
dolor abdominal es el mas comun®'", ade-
mas de otros sintomas inespecificos como
nauseas, vomitos, pérdida de peso y presen-
Cia de una masa en el cuadrante superior
derecho o izquierdo del abdomen” 1012,

Los examenes de laboratorio, general-
mente, se presentan sin alteraciones® y los
marcadores tumorales ACE, CA 19-9 y AFP
rara vez se encuentran alterados'"'?,

Las imagenes revelan un tumor encap-
sulado con componentes sélidos y quisti-
Cos, y en ocasiones, con calcificaciones en la
capsula e intraparenquimatosas*®, La eco-
grafia abdominal es el método inicial, debi-
do a su facil acceso y naturaleza no invasiva,
mostrando lesiones sélidas que contienen
areas quisticas o lesiones quisticas®. Ante la
sospecha diagndstica, se recomienda com-
plementar con TC y RM, que brindan una
mejor caracterizacion de las lesiones.

En laTC, se aprecia una masa encapsula-
da con componentes quisticos y solidos por
degeneracion necrohemorragica, asi como
calcificaciones en su periferia'?. Por otro lado,
la RM proporciona mayor caracterizacion de
la lesion. En las imdgenes ponderadas en T1
el contenido interno es hipointenso, y en

T2 es comunmente heterogéneo e hiperin-
tenso debido a la presencia de hemorragia
interna. Tipicamente, el componente sélido
realza pobremente y se observa un minimo
engrosamiento con realce capsular*®®, Las
lesiones mas grandes realzan heterogénea-
mente, mientras que los mas pequenos lo
hacen de manera homogenea’®. La hemo-
rragia interna es un hallazgo caracteristico,
informandose en un rango del 29 a 88,9 %
de los casos. En la mayorfa de los tumores
con un tamano superior a 3 cm, se observa
una capsula periférica®,

Lanke et al. propone un algoritmo de ma-
nejo después de la deteccion mediante ul-
trasonido 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 endoscépico con
inmunohistoquimica, lo cual puede ser Util
para el diagnoéstico preoperatorio, incluso
en pacientes con alta sospecha'.

Desde el punto de vista macroscopico,
son tumores grandes, con un didmetro en-
tre 2y 16 cm, con un tamafo promedio de
5 cm?. Suelen tener una apariencia macros-
cépica heterogénea y se caracterizan por
ser redondos, bien definidos, encapsulados
y con composicion mixta tanto quisticos
como solidos, 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 estructu-
ra pseudopapilar'®'. La arquitectura pseu-
dopapilar compuesta por globulos hialinos,
hendiduras de colesterol, macréfagos es-
pUMOSOS Yy ranuras nucleares con ausencia
de cromatina neuroendocrina (sal y pimien-
ta) 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 expresién diferencial
de genes, incluidos los asociados a tumores.
Ademas, se observa una regulacion al alza
de p27 y p21, pero no mutaciones en p53
o K-ras y adicionalmente, se ven afectadas
las vias de sefalizacion de ErbB y GnRHY10™,
También tienen mutacién 3-catenina y so-
breexpresan ciclina D1, sin volverse ma-
lignas y se evidencia la expresion de FLI-1,
CD56 y el receptor de progesterona, cuyos
genes se ubican en el cromosoma 11q'.

El principal diagnostico diferencial de los
TPSPincluye los adenocarcinomas pancreati-
cos, que son los cadnceres mas comunes en el
pancreas y se caracterizan por su agresividad
y capacidad de invasion local y metastasis a
otros 6rganos®. Ademés, los cistoadenomas
y cistoadenocarcinomas deben considerarse
en el diagndstico diferencial. Estas lesiones
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quisticas pueden presentar estructuras papi-
lares similares a los tumores pseudopapilares
solidos, pero su comportamiento biolégico
y prondstico son diferentes®”#,

La reseccion quirdrgica completa es el
tratamiento de eleccién, y el abordaje de-
pende de la ubicacién del tumor?6101317,
En los tumores localizados en la cabeza del
pancreas, la pancreatoduodenectomia es
una opcion asociada con un buen pronds-
tico general, aunque puede haber recurren-
cia'? y se han registrado complicaciones re-
lacionadas, entre ellas, la fistula pancreética,
el sangrado posoperatorio, el vaciado gas-
trico retardado v la infeccion®. Los tumores
localizados en el cuerpo y/o cola pueden re-
cibir un abordaje laparoscépico, esto permi-
te la preservacion esplénica. Se ha demos-
trado que la cirugfa laparoscépica ofrece
beneficios en términos de menor pérdida
de sangre, una recuperacién postoperato-
ria mejorada, una estancia hospitalaria mas
corta y un menor riesgo de complicaciones
en comparacion con la cirugia abierta'?'3",

El 2% de los pacientes experimenta re-
currencia después de la reseccion'®. El riesgo
puede aumentar debido a factores como un
tamafo tumoral >5 cm, invasion linfovascu-
lar, metéstasis en ganglios linfaticos, metds-
tasis sincronicas y margenes positivos'?.

En el caso presentado se incluyen las ca-
racteristicas clinicas, imagenoldgicas e his-
tolégicas de un TPSP, con la reseccion qui-
rdrgica completa generd una recuperacion
sin recidivas o malignidad.

En conclusion, la presencia de una masa
pancredtica con gran tamano, naturaleza
mixta solida y quistica, encapsulacion y pre-
sencia de hemorragia en una mujer joven
debe generar sospecha de un TPSP.

Aspectos éticos

El caso presentado refleja informacion ob-
tenida de los registros clinicos respetando
la confidencialidad del paciente. Se cuenta
con el consentimiento informado de la pa-
ciente en conjunto de un testigo familiar.
Los datos en la publicacién han sido utiliza-
dos para fines académicos.
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