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RESUMEN

El tumor sélido pseudopapilar de pancreas (TSP) en nifios es una neoplasia rara en este grupo etareo y con bajo potencial
de malignidad. Presentamos el caso de una nifia de 9 afios con TSP de cabeza de péncreas que fue resecado mediante una
pancreatoduodenectomia (PD) con evolucién favorable. La PD en centros de alto volumen de cirugias de pancreas es segura

tanto en adultos como en ninos.

Palabras clave: Neoplasias pancredticas; Carcinoma papilar; Pancreatoduodenectomia; nifos (fuente: DeCS BIREME).

ABSTRACT

The solid pseudopapillary tumor of the pancreas (SPT) is a rare neoplasm with low malignant potential in children. We report
the case of a 9 years old child with a SPT localized in the pancreatic head. She underwent a pancreaticoduodenectomy (PD)
with favorable evolution. The PD in high-volume centers is safe in both adults and children.

Keywords: Pancreatic neoplasms; Carcinoma, papillary; Pancreaticoduodenectomy; children (source: MeSH NLM).

INTRODUCCION

Los tumores primarios de pancreas en nifos son
raros. La incidencia anual reportada en Estados Unidos
es de 0,20 casos por millén, constituyendo el tumor
sélido seudopapilar (TSP) del 17-67% de tumores
primarios de pancreas en nifos 2.

Estos  tumores  pancredticos  incluyen  al
pancreatoblastoma (PB), el carcinoma de células
acinares, el adenocarcinoma ductal, el TSP y los
tumores pancreéticos neuroendocrinos (TPNE) @

Existen numerosas denominaciones del TSP:
neoplasia papilar quistica, neoplasia sélida y papilar,
tumor quistico papilar, neoplasia epitelial papilar,
neoplasia epitelial quistica papilar, carcinoma quistico
papilar, neoplasia epitelial sélida y papilar y tumor
de Frantz, siendo la de tumor sélido pseudopapilar
la aceptada por la Organizacién Mundial de la Salud
(OMS) ©. Desde 1996, aio en que se incorpora este
tumor en la clasificacion de la OMS, la descripcion
clinica, radiolégica y patolégica de esta entidad se ha
incrementado notablemente .

Los sintomas usualmente no son especificos y los
reportados con mayor frecuencia son: dolor abdominal,
masa abdominal y sensacién de llenura. Con menor
frecuencia se ha descrito obstruccién intestinal,
anemia, ictericia, pancreatitis, obstruccién biliar o
ruptura traumatica con hemoperitoneo. En nifos, la
presentacion clinica reportada con mayor frecuencia
es una masa palpable ©.

El TSP es usualmente un tumor pancreético
localizado; sin embargo, se ha reportado que del 10
al 15% de pacientes adultos presentan metdstasis, con
un incremento en adultos mayores y pacientes de sexo
masculino. En nifios el comportamiento maligno es
alrededor del 13%. De acuerdo con la clasificacién de
la OMS, los criterios de malignidad son: compromiso
vascular, invasion perineural, y metdstasis. La metastasis
ocurre de manera mas frecuente en el higado, nédulos
linfaticos y diseminacién peritoneal ©.

El tratamiento de eleccién es la reseccion quirdrgica
radical con margenes libres, alin en casos de metéstasis
o invasion local 7.
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La mortalidad post operatoria reportada en pacientes
pediatricos es de 0% ©¥. El prondstico es excelente con
un margen de sobrevida de 97% a los 5 afos . La tasa
de recidiva local es inferior al 10 % y por lo general se
produce dentro de 4 afos después de la cirugia ©.

En los Gltimos 15 afos, se han reportado 290
casos de TSP en menores de 18 afios 3827  de
los cuales 103 (35,5%) fueron manejados con
pancreatoduodenectomia (PD).

La PD se realiza para tratar las neoplasias de la
cabeza de pancreas, duodeno, ampolla de Vater y via
biliar distal ?”. Debido a la infrecuencia de este tipo de
neoplasias, en nifos, es un procedimiento que rara vez
se realiza en este grupo poblacional.

Dada la inusual presentacién del TSP en este grupo
etario, asi como el procedimiento quirtrgico realizado
(PD), es que presentamos el siguiente caso.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una nifa de 9 anos, que
ingresa a Emergencia del Hospital, con historia de 5
dias de enfermedad, caracterizado por dolor abdominal
en cuadrante superior derecho, asociado a vémitos e
hiporexia.

Al ingreso, se evidencia dolor abdominal a la
palpacion profunda en el cuadrante superior derecho,
no palpandose masa. Los exdmenes de laboratorio
mostraron leucocitosis, amilasa, lipasa, glucosa, urea,
creatinina y perfil hepético dentro de valores normales.
Marcadores tumorales AFP CA19.9, CEA, Ca 125 y
DHL negativos.

Al realizarle una ecografia se evidencia a nivel de
epigastrio una masa sélida ovoidea heterogénea de
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contornos definidos, con escaso flujo periférico que
mide 66x52 mmadescartar un proceso neoproliferativo.
Se decide ampliar estudio con una tomografia
axial computarizada abdominal  encontrandose
una tumoracién heterogénea de bordes regulares
adyacente a segunda porciéon de duodeno y cabeza
de pancreas. Posteriormente se realiza una Resonancia
Magnética Nuclear (RMN) de abdomen concluyendo:
lesién de aspecto tumoral sélido quistica en cabeza de
pancreas a considerar posibilidad de tumor de Frantz vs
cistoadenoma mucinoso complicado (Figura 1).

Se le realiz6 una PD con resecciéon pildrica. La
reconstruccién se realiz6 en doble asa: pancreato-
yeyuno  anastomosis  (termino lateral,  ducto
mucosa con la técnica de Blumgart modificada),
hepético-yeyuno-anastomosis ~ (término lateral),
gastroyeyuno- anastomosis (término lateral), yeyuno-
yeyunoanastomosis (pie de asa).

En la exploracién quirdrgica se encontré una
tumoracién expansiva de 7x6 cm encapsulada no
infiltrante de cabeza de péncreas. Se identificaron
miltiples adenopatias blandas de grupo VIII y XII sin
sospecha de infiltracién. No se detectaron metdstasis
hepaticas ni peritoneales ni ascitis. El pdncreas remanente
fue de consistencia blanda. El conducto de Wirsung
midi6é 1,5 mm, colédoco de 6 mm, con contenido de
bilis clara y vesicula de paredes delgadas, sin célculos.

En el examen histopatoldgico de cabeza de pancreas
se evidencié una tumoracién encapsulada sélida parda
amarillenta con &dreas de necrosis de 5x4,8x4,5 cm
en contacto con colédoco, ampolla y pared duodenal
sin infiltrarla macroscépicamente y a 1 cm de borde
quirdrgico coledociano (Figura 2).

En la inmunohistoquimica se obtuvieron resultados
con vimentina positivo, sinaptofisina positivo débil focal,

Figura 1. (1) Tomografia axial computarizada: Tumoracion a nivel de la cabeza y del proceso uncinado pancreético
engrosada, que a la inyeccion de la sustancia de contraste, dicha tumoracién muestra incremento de su densidad a
nivel capsular. (2) RMN: Se evidencia una masa bien circunscrita en la cabeza del pancreas, con moderado realce de

los componentes s6lidos del tumor y un halo periférico.
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Figura 2. Tumoraci6n de patr6n de crecimiento expansivo,
bien circunscrita, con extensa necrosis y hemorragia
rodeada por tejido amarillento fibroso en sus bordes.

panqueratina y e-caderina negativo. La neoplasia tuvo un
patrén de crecimiento expansivo, con extensa necrosis
isquémica, rodeado por pseudocapsula fibrosa gruesa
incompleta. Hubo invasién perineural focal, sin invasion
vascular. Bordes de seccién de estémago, duodeno,
pancreas y colédoco libres de neoplasia. Se encontraron 30
ganglios linfaticos regionales libres de neoplasia (Figura 3).
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Luego de la cirugia, en el post operatorio 1° dia, la
paciente present valores de amilasa sérica de 189
Ul y lipasa 487 Ul. Los valores de amilasa en drenes
1y 2 fueron de 10 152 Ul y 7297 UI, valores que
disminuyen en el post operatorio 3° a 192 Ul y 193
Ul respectivamente. Se le retiraron los drenes al 4°
dia. La paciente inici6 tolerancia oral al 5° dia del
postoperatorio y fue dada de alta al 9° dfa, con buena
tolerancia oral y leve dolor en la regién operatoria.

DISCUSION

Se han reportado diversas series de TSP en pacientes
pediatricos. De los 290 casos de TSP en menores de 18
afos, 242 (83%) corresponden al sexo femenino y 48
(17%) al sexo masculino, porcentajes que se aproximan
al estudio en adultos por Papavramidis y cols.; 91%
mujeres y 9% hombres 9. El paciente de menor
edad con diagnéstico de TSP en cabeza de péncreas
y PD fue reportado por Park y cols. teniendo 9 afos,
no presentando complicaciones postoperatorias ni
metdstasis, con un seguimiento de 27 anos ?9. En
nuestro medio se han reportado 3 series de TSP, de los
cuales 15 pacientes fueron menores de 20 afos %3V,

En cuanto a la presentacién clinica, Lee y cols.
demuestran una diferencia significativa de los
sintomas entre adultos y nifos. En adultos, el hallazgo
incidental es mas frecuente (38,3%), seguido de dolor
abdominal (34%), mientras que en nifios el TSP mas
frecuentemente se presenta como una masa palpable
(60%), seguido de dolor abdominal (33,3%) 2.

Figura 3. (a) Escasas dreas de tumor viable, infiltrando el tejido pancreatico adyacente. (b) Extensas zonas de
necrosis rodeadas por tejido fibroso. (c) Tinciones de inmunohistoquimica para vimentina positiva. (d) Sinaptofisina

débil y focalmente positiva.
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El TSP es a menudo diagnosticado con estudios de
imagenes como ecograffa o tomografia de abdomen,
que muestran una masa compleja bien encapsulada
con componente sélido y quistico, asi como hemorragia
sin septos internos .

En el caso de la paciente, se llegé al diagndstico con
ayuda de la RMN, en la que se encontr6 una formacién
heterogénea localizada en la cabeza del pancreas,
con componente nodular interno, bordes regulares
con edema periférico, hipointenso en T1 y con focos
hiperintensos internos en T2, compatible con un TSP

La localizacién del TSP en nifios difiere a la de los
adultos, siendo la cabeza del pancreas (66,7%) la mas
frecuente en nifos, mientras que en adultos se localiza
con mayor frecuencia en cola (35,9%) ""?%. En el caso
de nuestra paciente, la tumoracién estuvo localizada
en la cabeza del pancreas.

El diagnéstico diferencial mds importante durante
la infancia debe ser con el pancreatoblastoma, que es
mds agresivo y se encuentra generalmente en pacientes
menores de 10 afos, de cualquier sexo. Otro diagndstico
diferencial son los tumores pancreéticos neuroendocrinos
(TPNE), que pueden ser funcionantes o no y que
generalmente estan asociados con sindromes genéticos
como las Neoplasias Endocrinas Mdltiples (MEN). Se
debe tener en cuenta también a los quistes pancreéticos
o pseudoquistes hemorragicos congénitos 7.

A la paciente, se le realiz6 una PD, con reseccién
pildrica, a cargo del Servicio de Cirugia de Pancreas con
apoyo del Servicio de Cirugfa Pediétrica. Actualmente
el Servicio de Cirugfa de Pancreas del HNGAI realiza
35 duodenopancreatectomias al afio en pacientes
adultos, con una morbilidad de 36% y mortalidad de
6% (datos no publicados).

Un elemento importante para realizar una PD
en los nifos es la preservacién del piloro con el fin
de conservar la funcién gastrica. Aunque todavia es
materia de debate en la literatura, el procedimiento de
preservacién de piloro se asocia con una reduccién de
la incidencia tanto del sindrome de dumping, diarrea y
gastritis por reflujo biliar, ademas de mejorar el estado
nutricional postoperatorio. Sin embargo, el retardo del
vaciamiento gastrico después de una PD preservadora
de piloro es una complicacion frecuente y frustrante.
Frente a este problema, Kawai publicé una técnica que
consiste en seccionar el estémago adyacente al piloro
(reseccién pildrica) preservando mas del 95% del
estdbmago. Esta técnica ha sido adoptada hace varios
afos por el Servicio de Cirugia de Pancreas del HNCAI
con muy buenos resultados 2.

Resecando el piloro queda el problema del reflujo
biliar, hecho que ha sido descrito como una condicién
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pre maligna. El reflujo biliar en el estémago remanente,
altera el microambiente en la zona de la anastomosis
gastroentérica. El carcinoma evolucionarfa en esta zona
como resultado final de una serie de trasformaciones
celulares mutagénicas a largo plazo, que van desde la
gastritis atréfica con metaplasia pasando por displasia a
carcinoma invasor %3,

En la paciente, considerando su expectativa de vida,
se realizé la reconstruccion en doble asa (Y de Roux),
con reseccion pildrica. De esta manera evitamos el
efecto nocivo del reflujo biliar a largo plazo y al resecar
el piloro evitamos el vaciamiento gastrico retardado.

En el estudio de Dasgupta y Jim demuestran que no
hay diferencia entre la PD en adultos y nifios, respecto a
tiempo de cirugfa, tiempo de admisién y mortalidad 4.
En el seguimiento a largo plazo en nifos, Park y cols.
encontraron que el crecimiento y el estado nutricional
no se ven afectados luego de la PD (seguimiento de 10
anos) ¢,

La morbilidad en pacientes pediatricos post
operados de PD va de 0 a 33%, siendo la mas
frecuente, la fistula pancreética, seguida de pancreatitis,
vaciamiento gastrico retardado, ileo intestinal, coleccion
intraabdominal, ~sangrado, infeccion de herida
operatoria, trombosis de la vena porta, entre otras 3827,

Si bien es cierto, en la paciente, la amilasa en drenes
del primer dia del post operatorio estuvieron altos, al
tercer dia estos valores se normalizaron.

La cirugfa radical en esta patologfa sigue siendo una
piedra angular, existen algunos reportes como el de
Rojas y cols. que sugieren que las resecciones locales
como la enucleaciéon del tumor, cuando es factible,
es preferible a las cirugfas radicales lograndose buena
sobrevida a largo plazo .

La patogenia y el origen del TSP son aiin poco claras.
El comportamiento inmuhistoquimico no revela una
clara relacion del fenotipo con algtn linaje definido de
células pancreaticas, sugiriendo que quizds este tumor
se origina de las células madre pluripotenciales o de las
células centro acinares o de las células ductales . Otra
hipotesis es que el TSP se origina de alguna cadena
de células relacionadas a las ovéricas, que pudieran
haberse adjuntado al parénquima pancreatico durante
la embriogénesis temprana *9.

Inmunohistoquimicamente, el TSP es positivo para
vimentina, o-71-antitripsina, o-1- antiquimiotripsina
y enolasa neuronal especifica. También muestra
inmunoreactividad débil y focal para citoqueratina y
sinaptofisina. Otros marcadores que pueden utilizarse
para el diagndstico son: galectina 3, [B-catenina,
DC99 vy receptores de progesterona ®>*®. En el caso
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de la paciente, tuvo resultados de vimentina positivo,
sinaptofisina positivo débil focal, panqueratina y
e-caderina negativo.

La paciente, fue dada de alta a los 9 dias de la
cirugia, sin cursar con ninguna complicacién en el
postoperatorio inmediato, siendo controlada por
consultorio externo con un seguimiento a la actualidad
de 1 afio.

El rol de la neoadyuvancia en TSP es controversial. Se
ha descrito el uso de radioterapia y la radiofrecuencia,
para tumores irresecables, asi como el uso de la
quimioterapia adyuvante para recurrencias tempranas
no resecables, con buenos resultados ©9.

Debido a que el TSP en nifios es extremadamente
raro, su manejo deberia ser multidisciplinario. La
colaboracioén entre el cirujano pediatra y un cirujano
experimentado Hepatopancreatobiliar (HPB) es una
piedra angular en el manejo de esta patologia. El
conocimiento de la fisiologia de este grupo etario,
por parte del cirujano pediatra y la experiencia de un
cirujano HPB, beneficiard definitivamente al paciente.

Conclusion

El TSP es infrecuente en pacientes pediétricos, y la
cirugia sigue siendo el tratamiento de eleccién, con
muy buen pronéstico. La PD en este grupo etario es
segura si se realiza en un centro especializado con alto
volumen de cirugfa de pancreas.
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