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RESUMEN

El tumor solido quistico pseudopapilar de pancreas llamado también tumor de Frantz, es una
neoplasia poco comun, de crecimiento lento y con un potencial de malignidad bajo. Representa
aproximadamente el 1 a 3% del total de las neoplasias pancreaticas, siendo la cola la localizacion
mas frecuente. Su sintomatologia se presenta por el efecto de masa que desencadena el tumor,
produciendo dolor abdominal y sensacion de masa en la mayor parte de los casos, y en menor
porcentaje saciedad precoz, vomitos a repeticion e ictericia. Su diagnostico ha ido en aumento
siendo el reporte actual de casos 60% mayor que el obtenido en los ultimos 10 afios, afectando en
su mayoria a mujeres jovenes en la tercera y cuarta década de la vida, con un prondstico bastante
favorable después de su reseccion quirdrgica. Estudios demuestran esperanza de vida del 95% a 5

anos.

Caso clinico: Se presenta el caso de una paciente femenina de 22 afios de edad, sin antecedentes
de importancia, que acude por dolor episddico en epigastrio con irradiacion hacia region lumbar
izquierda, de aproximadamente 5 afios de evolucion sin ninguna causa aparente, que se exacerba
en el Gltimo afio antes su ingreso al hospital, acompafiandose de episodios de ndusea y vomito. En
el ultrasonido abdominal se evidencia masa retroperitoneal, dependiente de cabeza de pancreas
corroborado por tomografia y colangioresonancia, hallando en este Gltimo, masa hipodensa no
infiltrativa, de componente solido-quistico. Teniendo como posible diagndstico un TPSS con
criterios de resecabilidad la paciente es ingresada para resolucion quirdrgica. Se realiza
procedimiento de Whipple (duodenopancreatectomia cefalica) de manera exitosa, en donde se
evidencié masa a nivel de la cabeza del pancreas de 18cm x 10cm con extension hacia el proceso
uncinado, epigastrio, duodeno y colon. Resultado del histopatoldgico, neoplasia pseudopapilar

solida.



ABSTRACT

The solid pseudopapillary cystic tumor of pancreas also called Frantz tumor, is a rare neoplasm,
slow growth and with a low potential of malignancy. It represents approximately 1 to 3% of the
total of pancreatic neoplasms, with the tail being the most frequent location. Its symptomatology
is presented by the mass effect that triggers the tumor, producing abdominal pain and mass
sensation in most cases, and in a lower percentage, early satiety, recurrent vomiting and jaundice.
Its diagnosis has been increasing with the current case report 60% higher than that obtained in the
last 10 years, affecting mainly young women in the third and fourth decade of life, with a very
favorable prognosis after its total surgical resection. Studies show 95% life expectancy after 5

years.

Clinical case: We present the case of a female patient of 22 years of age, with no relevant clinical
history, who presents with episodic pain in the epigastrium with irradiation to the left lumbar
region, of approximately 5 years of evolution without any apparent cause, which is exacerbated in
the last year before her hospitalization, accompanied by episodes of nausea and vomiting.
Abdominal ultrasound revealed a retroperitoneal mass, dependent of the pancreas head,
corroborated by tomography and colangioresonance, finding in the latter a non-infiltrative
hypodense mass with a solid-cystic component. Having as a possible diagnosis a TPSS with
resectability criteria, the patient is admitted for surgical resolution. The procedure of Whipple
(pancreatic duodenopancreatectomy) was performed successfully, where mass was evinced at the
level of the head of the pancreas of 18cm x 10cm with extension to the uncinate process,
epigastrium, duodenum and colon. Histopathological result showed solid pseudopapillary

neoplasm.



ABREVIATURAS

TPSS: Tumor Pseudopapilar Sélido

TC: Tomografia Computarizada

CPRM: Colangiopancreatografia por resonancia magnética

BH: Biometria Hemética

Hb: Hemoglobina

Hcto: Hematocrito

TP: Tiempo de Protrombina

TTP: Tiempo de Tromboplastina Parcial

AST/TGO: Aspartato Aminotransferasa / Transaminasa Glutamica Oxalacética
ALT/TGP: Alanino Aminotransferasa / Transaminasa Glutamica PirGvica
GGT: Gamma Glutamil Transferasa

FA: Fosfatasa Alcalina

HEEE: Hospital De Especialidades Eugenio Espejo

OMS: Organizacion Mundial de la Salud



CAPITULOI

INTRODUCCION

El tumor sélido pseudopapilar de pancreas o tumor de Frantz, fue descrito por Frantz Gruber en
1959. Esta es una enfermedad rara que se registra en el 1-3% del total de neoplasias pancreéaticas
afectando en mayor cantidad a mujeres con una relacién de 10 a 1 en comparacion al género
masculino. (Michael J. Zinner, 2019) El diagnostico en los Gltimos 10 afios ha incrementado en un
60% (N. Lubezky, 2017) pero en Ecuador existen tan solo dos reportes en la ciudad de Quito, y un
articulo original publicado por el Instituto Oncoldgico Nacional SOLCA de Guayaquil, ademas de

esto no existe un registro epidemiologico a nivel de pais.

La clinica de esta patologia no es especifica, 15-30% de los casos son pacientes asintomaticos y
dentro de los sintomas mas comunes tenemos dolor abdominal, malestar, sensacion de masa,

nausea, vomito, saciedad precoz, fiebre, pérdida de peso, ictericia y otros.

El tratamiento de eleccidn es la reseccion quirurgica total dependiendo de la localizacion, tamafio
y extensién de la masa. En orden de prevalencia de afectacion tenemos primero cola seguida de
cabeza, cuello y cuerpo. El proceso uncinado y cabeza-cola en conjunto son las de menor
afectacion. Las técnicas de reseccion segun la localizacion son pancreatectomia distal con o sin
esplenectomia, duodenopancreatectomia (procedimiento de Whipple) y pancreatectomia central.
El tratamiento conservador, es decir, la enucleacion del tumor va a depender de su potencial de
malignidad y se realiza sobre todo en pacientes pediatricos. En ciertas bibliografias se habla de 5
cm como punto de corte para una enucleacion y una pancreatectomia segmentaria. La presencia

de metastasis no es contraindicacion para la reseccién quirdrgica, es mas, se sugiere la extraccion
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de las mismas especialmente en metastasis hepaticas. El uso de quimioterapia y radioterapia se
limita a pacientes con TPSS irresecable. Existen complicaciones posquirurgicas en el 19.1%

siendo las mas frecuentes fistulas pancreaticas. La supervivencia a 10 afios es del 94%.

JUSTIFICACION

El propdsito de este proyecto es el reporte de caso, de una entidad rara que amerita resolucion
quirdrgica de alta complejidad. Su investigacién es importante, debido a que en los ultimos afios
el nimero de personas con dicho trastorno ha incrementado y por ser una patologia poco comun,
que no se encuentra dentro del diagndstico diferencial inicial, debemos tenerla en mente para poder

establecer un diagndstico y tratamiento adecuado de manera precoz.

Al hallarse tan solo en el 1-3% de todas las neoplasias pancreaticas, la literatura médica a nivel de
pais es escasa. Por lo que queremos aportar con informacion actualizada del tema tanto a nivel

mundial como nacional.

Es importante enfatizar el gran aporte del caso debido a la eficaz resolucion y buena
documentacion del mismo, teniendo paso a paso el proceso por el que se llegé al diagnostico, su
evolucién por medio de los datos de hospitalizacion, el tratamiento quirdrgico realizado
exitosamente y finalmente su seguimiento por medio de los datos de consulta externa. Esto nos
permitird evaluar de manera integral y objetiva el abordaje realizado a la paciente para un mejor
conocimiento de su pronostico e historia natural de la enfermedad. Asi en el futuro podremos
extrapolar a casos similares teniendo una mejor comprension de ellos segun la realidad de nuestro

pais.
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METODOLOGIA

La recoleccion de la informacion la obtendremos mediante los expedientes médicos de
hospitalizacién y consulta que se encuentran en la base de datos del Hospital de Especialidades
Eugenio Espejo previa firma del consentimiento informado por parte de la paciente, asi como la

carta de autorizacién por parte del hospital para el acceso a dichos datos.

Teniendo en cuenta estos parametros se realizard un estudio de caso clinico de caracter exploratorio
que serd complementado con una revision bibliografica teniendo como objetivo lograr una
actualizacion de conocimientos acerca de esta enfermedad en los &mbitos de epidemiologia,

diagndstico y tratamiento.

La recoleccion de datos sera realizada de forma manual, utilizando los medios antes descritos.

ASPECTOS BIOETICOS

El reporte de este caso tendra como base el codigo de Helsinki y las guias de buena practica clinica
tanto de la OMS como de la OPS. Los datos recolectados seran tratados con absoluta

confidencialidad resguardando la informacidn personal de la paciente en todo momento.

Previo a esto se firmard un consentimiento informado por parte de la participante, en donde
constara que su participacion es totalmente voluntaria y que puede negarse a que Su caso sea
expuesto en cualquier momento de la investigacidn, que nos aseguraremos de que todos los datos
recolectados se mantengan en el anonimato y por ultimo que no existiran beneficios directos para

la participante méas que el beneficio que se obtendra en el &mbito cientifico médico.
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CAPITULO II: MARCO TEORICO

Definicién

El tumor so6lido pseudopapilar de pancreas (TPSS) o tumor de Frantz, como su nombre lo indica,
es un tumor benigno del pancreas. Fue descrito en 1959 por Frantz Gruber, 5 afios después de que
Lichtenstein reportara las neoplasias pancreaticas papilares por primera vez. Después de esto, 13
casos se reportaron hasta 1981 cuando Kloppel et al. documentaron de manera clara la patologia
logrando finalmente en 1996 su reconocimiento dentro de la clasificacion de los tumores exocrinos

de pancreas de la Organizacién Mundial de la Salud (OMS). (Theodossios Papavramidis, 2005)
Epidemiologia

El TPPS es una enfermedad rara que se registra en el 1-3% del total de neoplasias pancreéaticas
(Yungiang Cai, 2014) la cual afecta en mayor cantidad a mujeres que a hombres teniendo una
relacion de 10 a 1 respectivamente. (Michael J. Zinner, 2019) Su diagnostico ha ido
incrementando, siendo el reporte actual de casos 60% mayor que el obtenido en los Gltimos 10
afios, sobre todo gracias al uso de la imagen diagndéstica, ya que en gran porcentaje de las veces se
ven como un hallazgo incidental. (N. Lubezky, 2017) Con respecto a la edad, la mayor parte de la
bibliografia hace referencia de la presencia de esta patologia entre la tercera y cuarta década de la
vida, aunque existen casos reportados desde los 2 afios hasta los 85 afios. (Theodossios

Papavramidis, 2005).

Aunqgue la mayoria de tumores tienen potencial de malignidad bajo, existen casos en el que este
incrementa, esto lo podemos notar cuando el tumor esta causando invasion a estructuras contiguas
y metéstasis a distancia (10%-15%). Su recurrencia después de la reseccion quirdrgica es

relativamente baja, Zinner et al. describen en su estudio el 2.8% del total de casos. (Michael J.
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Zinner, 2019)

En el Ecuador existen dos reportes de caso en la ciudad de Quito, uno en un paciente pediatrico y
el otro en un adulto. Asimismo, un articulo original publicado por el Instituto Oncolégico Nacional
SOLCA de Guayaquil. No existe un registro epidemioldgico especifico de esta enfermedad a nivel
de pais, los datos del INEC se limitan a tumores malignos de pancreas categoria en la que este tipo

de tumor no entra.
Presentacion clinica

Las manifestaciones clinicas no son especificas en esta entidad, encontrandonos en el 15-30% de
los casos con pacientes asintomaticos. El resto se presenta con dolor abdominal y malestar (aprox.
46%) seguido de sensacion de masa. (Yungiang Cai, 2014) Nausea, vomito, sensacion de plenitud,
saciedad precoz, fiebre, pérdida de peso, ictericia y otros, son algunos de los sintomas que también

podemaos encontrar, pero en menor porcentaje y a largo plazo.
Diagnostico

El algoritmo diagnostico utilizado para la confirmacion de esta patologia va de menor a mayor
complejidad: ultrasonido, tomografia computarizada, resonancia magnética nuclear, tomografia
por emision de positrones y finalmente ecoendoscopia mas puncion con aguja fina. La radiografia
no tiene ninguna utilidad en el diagndstico ya que solo nos podré indicar la existencia o no de

calcificaciones dentro de la masa en estudio.

En el ultrasonido podremos observar una masa hipoecoica bien definida, solida, pero con areas de
consistencia quistica ademas de calcificaciones localizadas sobre todo en la periferia. La
tomografia computarizada es el estudio en el que se basa el diagnostico de esta entidad, en donde

aparte de las caracteristicas ya mencionadas tiene la ventaja de definir con mayor precision la
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anatomia pancreatica ensefiandonos de manera especifica la localizacién tumoral y si existe 0 no
invasion hacia otras estructuras ademas de regiones en donde haya existido hemorragia y/o
degeneracion quistica. La resonancia magnética nuclear nos reflejara basicamente una lesién bien
circunscrita y los distintos grados de hemorragia interna y degeneracion quistica, también nos
provee mas informacion con respecto a los criterios de resecabilidad del tumor. (Theodossios

Papavramidis, 2005) (Peyman Dinarvand, 2017)

La citologia por ecoendoscopia mas aspiracion con aguja fina es un procedimiento standard para
cualquier masa pancreatica, ya sea de contenido sélido o quistico, siendo esta la forma diagnostica
maés precisa de obtener el diagnostico definitivo preoperatoriamente. Esta técnica es vital para el
paciente antes del tratamiento ya que nos va a ayudar con la planificacion prequirdrgica
mayormente dirigida a cuan agresiva debe ser la cirugia. El principal diagnéstico diferencial a
tener en cuenta es el carcinoma solido pseudopapilar el cual muestra un comportamiento mas
agresivo con respecto al tumor de Frantz. Este suele tener un crecimiento mucho mas rapido y la
sintomatologia se presenta de manera subita. En la imagen podemos encontrar dilatacion del

conducto pancreatico e invasion hacia vasos con o sin metastasis. (Peyman Dinarvand, 2017)

Las pruebas serologicas tienen escaso valor en esta patologia esperaremos encontrar elevado el
CA 19-9, laamilasa y lipasa, en un 4.3%, 22.6%, 29.3% de los casos respectivamente, marcadores

poco especificos cuando hablamos de TSSP. (Charles J. Yeo, 2018)
Patogenia

La patogenia completa de la neoplasia es todavia incierta, pero se ha reportado un evento molecular
especifico que colabora en su formacion: la mutacion del gen CTTNB1 especificamente en el exon
namero 3, gen que codifica la R-catenina. Este hallazgo genético es patognomonico vy

practicamente Unico de la enfermedad. La mutacion de este gen CTTNB1 va a prevenir la
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degradacion de la proteina de la B-catenina, la cual después es translocada desde el citoplasma
hacia el nucleo en donde tiene la funcion de activar el Wnt (int/Wingless), sefialando la via que
mediara la expresion de los genes a través del LEF1/T-cell. Las alteraciones en la E-caderina
también caracterizan a esta alteracién incluyendo la pérdida de expresidn de su proteina en el
dominio extracelular, lo que conlleva segun estudios recientes, a la mutacion de la 3-catenina y

por ende la tumorigénesis. (Hans G. Beger, 2018)

Ademas, la mayoria de lesiones expresa el subtipo B de los receptores de estrogeno y galectina-3.

(Michael J. Zinner, 2019)
Patologia

La apariencia del tumor va de acuerdo con el tamafio del mismo, en promedio podemos decir que
mide 5.9 + 3.7 (N. Lubezky, 2017), aunque existen reportes de diagnostico temprano desde 0.5
cm, el reporte principal de los casos se dan en un promedio 9.3 cm. (Peyman Dinarvand, 2017) En
tumores grandes la apariencia es méas tosca, se puede observar una pseudocapsula fibrosa que
envuelve al tumor y lo separa del parénquima pancreatico, mientras que en tumores mas pequefios
esta es mas delgada dando la apariencia de mayor delicadeza. Capsulas incompletas durante la
extraccion de la masa es un signo sugestivo de malignidad. En resumen, podemos diferenciar el
tumor claramente del tejido pancreatico por su color que va desde parduzco hasta rojo, las zonas
sélidas, quisticas, hemorragicas o necréticas ademas de la fibrosis de la capsula que lo tiene bien

delimitado. (Yungiang Cai, 2014) (Peyman Dinarvand, 2017)

Histologicamente lo que mas llama la atencidn es su patrén de crecimiento uniforme. Combinando
una porcion soélida, una pseudopapilar y otra que contiene estructuras hemorragicas
pseudoquisticas lo que nos da como resultado un patron pseudopapilar sélido rico en

microvasculatura. (Theodossios Papavramidis, 2005)
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Las células tumorales estan colectadas en areas sélidas o lineas pseudopapilares. Son células
uniformes con nucleos ovalados o redondos y pequefios localizados en el centro de la célula en la
cual podemos observar surcos. Es importante recalcar que estos nlcleos no van a tener el patron
de sal y pimienta que encontramos en los tumores neuroenddcrinos. Las células en la mayoria de
los casos van a tener citoplasma amfofilico con agregacion focal de globulos hialinos
intracitoplasmaticos y extracitoplasmaticos. Macrdfagos y células gigantes con cuerpos extrafios

se observan sobre todo adyacentes a los espacios quisticos. (Peyman Dinarvand, 2017)

La inmunohistoquimica puede ser de ayuda para la confirmacion del diagnostico del TSSP ya que
la tincion de sus células es altamente positiva para B-catenina nuclear, vimentina, al-antitripsina,
a-antiquimotripsina, sinaptofisina, CD10, enolasa neuro-especifica, CD56 y ciclina D1. Los
receptores de progesterona generalmente suelen ser positivos mientras que los de estrogenos
muestran negatividad. En el 30-70% de los casos existe expresion del Keratin. Los marcadores
enddcrinos y pancreaticos son en la mayoria de casos negativos, pero la tincion para cromogranina

va a ser negativa en el 100% de los casos. (Bailey A. Reindl, 2014)
Tratamiento

El tratamiento de eleccidn de este tipo de neoplasia es la reseccion quirdrgica total de la masa
tumoral. Existen varias técnicas dependiendo de las caracteristicas de la masa, la localizacion y su

extensidn hacia 6rganos vecinos o metastasis.

Con respecto a la localizacion, la zona anatomica con mayor prevalencia de afectacion es la cola
con un 36% del total de los casos y la cabeza con 32%, seguido por el cuello y el cuerpo en un
20%. El proceso uncinado y la afectacion cabeza-cola son los de menor prevalencia con un 3.5%

y 0.9% respectivamente. (Yungiang Cai, 2014)
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De esto partimos para escoger de manera adecuada la reseccion quirdrgica a realizarse, siendo la
pancreatectomia distal con o sin esplenectomia, la técnica mas usada ya que se la realiza cuando
el tumor se encuentra en el cuerpo o cola del pancreas (39.96%). Si la masa esta localizada en la
cabeza o cuello se realizara una duodenopancreatectomia o también llamado procedimiento de
Whipple (25.68%), sin embargo, si el tumor se encuentra en cuello y cuerpo se podria realizar una
pancreatectomia central, dejando viables cabeza, proceso uncinado y cola. (Theodossios

Papavramidis, 2005)

Debido a su bajo potencial de malignidad y la capsula fibrosa que la envuelve, la reseccién tumoral
debe ser lo més conservadora posible, sobre todo en casos de pacientes pediatricos por lo que se
prefiere realiza la enucleacion del tumor (4.7%). La metastasis a ganglios linfaticos vamos a
encontrar en solo 0-0.3% por lo que no esta indicado la diseccion linfatica extendida. En la mayoria
de los estudios el tamafio del tumor también juega un papel primordial en la eleccion de la técnica
a utilizarse, teniendo en bibliografia actual como punto de corte para una enucleacion o

pancreatectomia parcial 5 centimetros de didmetro. (Peng Wang, 2018)

En pacientes que presentan metastasis se sugiere la extraccion quirtrgica de estas. Si hablamos
puntualmente de las metastasis hepaticas, las cuales son las que se presentan con mayor frecuencia,
es decir en un 4.3%, se recomienda la lobectomia hepética o enucleacion de las mismas. Tanto la
extension local del tumor, el compromiso de vasos esplénicos (21%), de la vena mesentérica
superior o de la vena porta (11%), como el tamafio del tumor, no deberian ser un criterio de
irresecabilidad, ya que su escision quirdrgica ofrece beneficios en casi todos los casos.

(Theodossios Papavramidis, 2005).

El uso de cirugia minimamente invasiva como la cirugia laparoscépica o cirugia con robot ha

demostrado ser segura incluso en casos de tumores de gran extension. (N. Lubezky, 2017)
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El uso de quimioterapia y radioterapia se limita a pacientes con TPSS irresecable, que actuara

como paliativo en la mayoria de los casos.
Complicaciones

Estudios reportan complicaciones posquirdrgicas en el 19.1% del total de pacientes sometidos a
cirugia, en donde las mas frecuentes son fistulas pancreéticas en el 11 al 26% e infeccidn de sitio
quirargico en el 1.7%. También podemos encontrar como complicacion a largo plazo estenosis de

la via biliar. (Peng Wang, 2018) (N. Lubezky, 2017)

El indice de recurrencia, segun datos estadisticamente significativos, lo podemos determinar por
tres parametros clinicos. Primero, el tamafio del tumor mayor a 8 cm; segundo, caracteristicas
microscopicas malignas como pleomorfismo celular, invasion de la capsula, invasion
peripancreatica, perineural o linfovascular y metastasis a ganglios linfaticos; y finalmente,
diagnostico en estadio 4 de la enfermedad, es decir, con metastasis hepaticas y peritoneales.

(Michael J. Zinner, 2019)
Prondstico

El pronostico en general es realmente bueno después de la reseccién quirdrgica completa, llegando
a ser la supervivencia a 5 afios mayor a 97% y a 10 afios del 94%, gracias a su potencial de
malignidad bajo por su baja probabilidad de metastasis e invasion vascular ademas de su lento
crecimiento. La invasion local a estructuras adyacentes y metastasis a otros rganos se ha reportado

en un 15% a 20%. (Peyman Dinarvand, 2017)

En cirugias més invasivas, como por ejemplo pacientes que se sometieron a pancreatectomia junto

con lobectomia o gastrectomia, la supervivencia fue del 75%. (Yungiang Cai, 2014)

El indice de recurrencia es igualmente bajo, reportandose 2.8% del total de casos (Michael J.
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Zinner, 2019) en los cuales se requiere manejo y seguimiento activo del paciente teniendo al final

un indice de mortalidad de menos del 2% (Peng Wang, 2018).
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CAPITULO lII: DESCRIPCION DEL CASO

Datos de Filiacion

Paciente femenino de 22 afios de edad, fecha de nacimiento 24 de agosto de 1993, nacida y
residente en Tulcan perteneciente a la Provincia del Carchi, etnia mestiza, soltera, instruccion
secundaria completa cursando actualmente sus estudios de tercer nivel, grupo sanguineo ORH

positivo, no ha recibido transfusiones sanguineas.
Antecedentes

Antecedentes patoldgicos personales: No refiere.
Antecedentes Personales Quirargicos: No refiere.
Alergias: No refiere

Habitos: Alimentacion 3 veces al dia basada en carbohidratos, miccion 4 veces al dia, deposicion
1 vez al dia. Habitos nocivos: no refiere uso de tabaco, alcohol ocasional solo en reuniones

sociales, no consumo de drogas, 1 tatuaje.
Antecedentes Patologicos Familiares: No refiere.

Antecedentes socioecondmicos: actualmente se encuentra estudiando, manutencion por parte de

los padres, sin antecedentes relevantes.
Enfermedad Actual

Paciente femenina de 22 afios de edad, sin antecedentes de importancia, que acude por dolor en
epigastrio episodico, con irradiacion hacia region lumbar izquierda, de aproximadamente 5 afios
de evolucion, sin ninguna causa aparente, que en el Gltimo afio se exacerba con episodios de nausea
y vomito. Acude a facultativo el cual realiza una ecografia que revela una masa hepatica compleja
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a estudiar. Con este estudio es referida al Hospital de Especialidades Eugenio Espejo en donde se
realiza examenes complementarios de imagen (tomografia computarizada mas
colangioresonancia) identificindose una masa a nivel de cabeza de pancreas con apariencia de
tumor mucinoso papilar por lo que ingresa para procedimiento de Whipple versus reseccion local

del quiste.
Examen Fisico

Signos Vitales: Tension Arterial 123/75 mm Hg, Frecuencia Cardiaca: 79 por minuto, Frecuencia
Respiratoria: 20 por minuto, Temperatura bucal: 36,9 C, Saturacion de Oxigeno: 93 %, Talla: 154

cm, Peso: 54 kg, IMC: 22.7.

Paciente despierto, orientado en tiempo, espacio y persona, hidratada, constitucion mesomorfica.
Cabeza normocefalica, no cicatrices ni lesiones en cuero cabelludo.

Ojos: isocdricas, normoreactivas, escleras anictéricas, conjuntivas rosadas.

Boca: mucosas orales humedas, piezas dentales en buen estado de conservacién, orofaringe

ligeramente eritematosa.

Cuello: movil, simétrico, no ingurgitacion yugular, no soplo carotideo, no adenomegalias, tiroides

0A.

Térax: simétrico, expansibilidad conservada.

Corazdn: ruidos cardiacos ritmicos no soplos.

Pulmones: murmullo vesicular bilateral conservado no se auscultan ruidos sobreafiadidos.

Abdomen: suave, depresible, ruidos aéreos presentes, ligeramente doloroso a la palpacion

profunda, no se palpan visceromegalias, no signos de red venosa colateral.
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Extremidades: no edemas, llenado capilar menor de 2 segundos.
Examenes de Laboratorio

Leucocitos 7,21 M/uL; neutréfilos 49,5%; linfocitos 37,9%; hemoglobina 14,2mg/dl; hematocrito
43,3%; plaquetas 368 mil; tiempo de protrombina 11,3 seg; tiempo tromboplastina 34,6 seg; urea

31,6 mg/dl; glucosa 83 mg/dl; creatinina 0,71 mg/dl; proteinas totales 7,31 gr/dl; globulina 2,96

gr/dl; albumina 4,35 gr/dl; AST 15 UI/L; ALT 14 UI/L; GGT 16 UI/L; amilasa 69; lipasa

37; fosfatasa alcalina 70 UI/L.

Examenes de Imagen

Primera ecografia abdominal 10/11/2016 realizada en Tulcan: se observa masa hepética compleja
a estudiar, masa de aproximadamente 12 x 10.7 cm dependiente del I6bulo izquierdo hepatico.

Consistencia solida y liquida.

Tomografia computarizada simple de abdomen y pelvis: Hacia el retroperitoneo se evidencia,
especificamente en la cabeza del pancreas una imagen hipodensa de aproximadamente 8
centimetros de didmetro y 228 mililitros de volumen. Con tabiques en su interior, bien definida,
no infiltrativa, ocupativa, expansiva y de paredes delgadas. Podria estar en relacion con

cistoadenoma mucinoso.

Colangioresonancia 07/12/2016: se observa masa quistica con multiples quistes en su interior. El
de mayor tamafio es lobulada y compromete la cabeza y proceso uncinado de pancreas dilatando
el conducto pancreatico 2.7 mm. No se evidencia dilatacion de la via biliar intrahepatica ni

extrahepatica.
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Diagnéstico de Ingreso

Cistoadenoma mucinoso de cabeza de pancreas versus tumor sélido pseudopapilar o de Frantz

Gruber.
Tratamiento quirdrgico

Al encontrarse con una masa bien definida que cumplia con todos los criterios de resecabilidad, se
programé una duodenopancreatectomia (procedimiento de Whipple) para su extirpacion. Bajo
anestesia general la cirugia que se realiza sin complicaciones teniendo como procedimiento final
duodenopancreatectomia cefalica con técnica de telescopaje para anastomosis pancreatica-
yeyunal, gastroenteroanastomosis termino-lateral y cisto-yeyunoanastomosis latero-lateral.
Sangrado minimo de aproximadamente 200 mililitros. Se dejan dos drenajes tipo Jackson Pratt
uno derecho a nivel de la anastomosis pancreatica, gastrica y vesicular y otro en el lado izquierdo
a nivel de la anastomosis pancreatica. En el transquirdrgico se transfunden 3 paquetes globulares

y 1 plasma fresco.

En los hallazgos macroscdpicos se encontr un tumor vascularizado de caracteristicas quisticas,
con calcificaciones, dependiente de cabeza de pancreas de 18 cm por 10 cm por 9 cm, que se
extendia hacia el proceso uncinado. En el duodeno, la invasion se reporta desde la primera porcion
hasta la cuarta, ademés de colon transverso y curvatura mayor del estomago. Se reporta también
extension a nivel de la mesentérica superior y vena porta. Hidros vesicular con calculo enclavado

en el conducto cistico de aproximadamente 1cm. Via biliar principal de 3 mm.

Transoperatoriamente se realiza una biopsia por congelacion de ganglios retropancreaticos la cual

reporta malignidad negativa.
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Evolucién

El postquirurgico inmediato la paciente lo cursé sin complicaciones, las primeras 24 horas estuvo
en UCI para monitoreo de posibles complicaciones postquirirgicas que comprometan la vida de
la paciente y después fue trasladada al piso de cirugia general en donde se le mantuvo con
indicaciones de nada por via oral, oxigeno por canula nasal, nutricion parenteral, sonda

nasogastrica, analgesia, octreotide y anticoagulacion.

Examenes de laboratorio a las 24 horas: 09/06/17 globulos blancos: 15.85 M/uL, neutrofilos:
85.20%, linfocitos 7.60%, hemoglobina: 13.70 mg/dl, hematocrito: 40.80%, plaquetas: 236 mil,
tiempo de protrombina: 13.80 seg, tiempo de tromboplastina: 51.10 seg, urea: 25.95 mg/dl,
glucosa: 145 mg/dl, creatinina: 0.74 mg/dl, bilirrubina total: 0.64 mg/dl, bilirrubina directa: 0.25
mg/dl, bilirrubina indirecta: 0.39 mg/dl, TGP 601 UI/L, TGP 837 UI/L, GGT 33 UI/L, amilasa
567.62 UI/L, lipasa 2754 UI/L, fosfatasa alcalina 51UI/L, cloro 116 mEqg/L, sodio 142 mEq/L,

potasio, 3.80 mEq/L.

Al quinto dia postquirdrgico se retira sonda nasogastrica y se sospecha de fistula biliar de bajo
gasto por lo que se mantiene nutricion parenteral. Se repiten examenes de amilasa y lipasa las
cuales habian descendido 53 y 22 respectivamente, y se realiza tomografia computarizada de

control.

Décimo dia postquirurgico, paciente con buena evolucidn fistula controlada. Se realizan examenes
de control: glébulos blancos 11.13 M/uL, neutréfilos 87.7%, hemoglobina 12.7 mg/dl hematocrito
38.8%, plaquetas 563 mil, BUM 17.9, creatinina 0.64 mg/dl, sodio 136 mEg/L, cloro 103 mEg/L,

potasio 4.3 mEq/L.

Al décimo segundo dia se inicia tolerancia oral con liquidos claros y posteriormente dieta liquida
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amplia, la cual es bien tolerada. Fistula biliar controlada con disminucion en la produccion del

drenaje.

Dia quince postquirdrgico, paciente estable con mejoria clinica notoria, buena tolerancia oral y
produccién de drenajes en descenso. Se realizan examenes de control: Leucocitos: 12,47 M/uL;

neutrofilos: 80%; hemoglobina: 11,4 mg/dl; hematocrito: 34,7%; plaquetas: 764 mil.

Se decide el alta el dia dieciocho posquirargico por buena evolucion y buena tolerancia oral, se le
envia a casa con los dos drenajes permeables, derecho con produccion biliosa en pequefia cantidad

e izquierdo con secrecion lechosa escasa.

A los 8 dias en consulta externa regresa la paciente con buena evolucion y se decide retirar los

drenajes por escasa produccion.
Histopatoldgico

Neoplasia pseudopapilar solida, tamafio 8cm x 7cm x 6 cm, bien diferenciado. Extension
compromete capa muscular del duodeno, bordes quirdrgicos proximal y distal libres de lesion. No

se evidencia invasion linfovascular y perineural.

Estadio patoldgico: pt3, pmx. 4 ganglios linfaticos libres de lesion.
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CAPITULO IV: DISCUSION

Hemos presentado un caso de una paciente femenina, joven que padece de un tumor benigno no
muy comun dentro de las tumoraciones pancreaticas ya que representan aproximadamente el 0.9%
a 2.7% de los tumores de pancreas. La incidencia de esta enfermedad ha incrementado de manera
importante en los Ultimos afios, como ya hemos mencionado, posiblemente debido a la mayor
facilidad de acceso a servicios de salud publica a nivel de pais y dentro de estos a examenes de
imagen de menor y mayor complejidad, por lo que en muchos casos el diagnostico se lo hace de
manera incidental. A pesar de que el TPSS sea muy infrecuente, es importante mencionar la
predominancia en el género femenino ya que mas del 90% de las personas que padecen de esto
son mujeres y es una de las patologias mas comunes en pacientes femeninas por debajo de los 40
afios que son sometidas a cirugia pancredtica. La mayoria de los pacientes no presentan
sintomatologia y en otros casos ésta es muy inespecifica, por lo que a pesar de que nos pueden
orientar hacia el sitio anatomico de la lesidn, no hay un signo patognoménico que la diferencie de
las demas patologias pancreaticas. Casi en el 25% de la poblacion diagnosticada de TPSS el
hallazgo es incidental ya que los examenes complementarios realizados fueron enviados pensando
en una causa diferente u otro tipo de indicacion. En el caso de nuestra paciente la ecografia de
abdomen es enviada por antecedente de un leve dolor abdominal de larga data (aproximadamente
5 afios) que no cede a la medicacion y tratamientos para patologias gastrointestinales habituales.
Paciente reporta haber recibido tratamiento para gastritis por varias ocasiones previa ecografia.
Gracias a esta imagen es que se refiere a la paciente a una casa de salud de mayor complejidad
donde se logra el diagndstico y tratamiento oportunos. Otro factor importante que ha mejorado en
la actualidad es que el tamafio del tumor al momento del diagndstico, sabemos que este es

significativamente menor ya que el diagnostico se lo hace con mayor rapidez, hace 10 afios el
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promedio de tamafio eran 7.7 cm, mientras que en estudios recientes el promedio es de 4.4 cm (N.

Lubezky, 2017).

El diagndstico de este tumor lo vamos a dar en primera instancia con la TC, en donde
encontraremos una masa bien definida de entre 0.5 cm a 9 cm y en algunas ocasiones hasta 14 cm
dependiendo de la época en la que se haya diagnosticado, su localizacién en la mayoria de los
casos la encontraremos en la cola y cuerpo del pancreas. Veremos una imagen hipodensa de entre
0 a-80 unidades Hounsfield, heterogénea con componente tanto sélido como quistico. Al encontrar
una masa con estas caracteristicas es importante tener presente que la endoscopia mas puncion por
aguja fina, con una especificidad del 100% y una sensibilidad del 90.9% (estos datos pueden variar
segun las instituciones) nos va a dar con mayor certeza un diagnéstico especifico, el cual nos
ayudara a definir la conducta terapéutica y la técnica quirdrgica que mas se apegue a las
necesidades del paciente, ya que si este fuera un carcinoma de pancreas, el cual esta dentro del
diagnostico diferencial del TPSS, el enfoque terapéutico deberia ser mucho mas agresivo que en
el caso de un tumor pseudopapilar sélido. El conflicto con esta técnica proviene del hecho de que
pueda existir una propagacion tumoral al realizarla, pero no existe bibliografia cientifica
estadisticamente significativa que avale este problema. En el caso de la paciente del caso la
tomografia nos reportaba una masa con buena definicion, no infiltrativa, ocupativa, expansiva y
de paredes delgadas. Al ser estas caracteristicas de benignidad, en primera instancia se crean dos
hipotesis: cistoadenoma mucinoso de la cabeza del pancreas versus tumor pseudopapilar sélido.
No se le realiza puncion con aguja fina mediante ecoendoscopia para corroborar el diagndstico, ya
que las caracteristicas de benignidad en la tomografia eran claras y la via biliar en la CPRM no
evidenciaba lesion, descartando un tumor maligno del pancreas. También se prescindio de este

examen en ese momento, a sabiendas de que se realizaria una biopsia por congelacion en el
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transquirargico. Finalmente, para tener una vision més clara de la masa y ver en qué estado se
encontraba el higado con su vesicula y vias biliares, y pancreas con sus conductos, se realiza una
colangioresonancia en donde se reporta una masa solida con maltiples quistes en su interior,
lobulada que compromete la cabeza y proceso uncinado del pancreas, con dilatacion del conducto
pancreatico 2.7 mm. Con estos estudios se decide resolucion quirdrgica por medio de
duodenopancreatectomia posterior a biopsia por congelacion, la cual indicé no existian células
malignas en la masa y se prosiguio con lo planificado. Es importante recalcar que si es el reporte

hubiese indicado algun tipo de células malignas el protocolo de la cirugia hubiese sido distinto.

El tratamiento definitivo es la reseccién total de la masa tumoral, en donde seguln la evidencia la
cirugia minimamente invasiva, es decir técnica laparoscépica y cirugia robética, son las técnicas
mas seguras para el paciente inclusive en tumores de gran tamafio. Segun la localizacion de la
masa en el pancreas se decidira el protocolo a seguir. En la mayor parte de los casos, como ya
habiamos descrito esta se va a encontrar en la cola, por ende, la cirugia a realizarse serd una
pancreatectomia distal, la esplenectomia se decide en base a la extensidn del tumor e invasion a
dicho érgano. No se ha encontrado mayor beneficio en hacer linfadenectomia extendida ya que la
metastasis a ganglios linfaticos es muy baja. Cuando el tumor ha invadido otros 6rganos
incluyendo ganglios linfaticos o incluso si tiene infiltracion del tejido peripancreético la extraccion
se debe realizar en blogue. Nuestra paciente fue sometida a una duodenopancreatectomia mejor
conocida como procedimiento de Whipple la cual se realizé mediante laparotomia al no contar con
un equipo laparoscopico adecuado. Esta técnica se eligié ya que la tumoracion se encontraba en la
cabeza del pancreas con extension al duodeno, obstruyendo la desembocadura de los conductos
pancredticos y biliares. Se extrajo la masa en bloque asegurandose que los margenes quedaran

libres de células tumorales y se realiz6 linfadenectomia de ganglios retropancreaticos.
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Para completar el diagnostico posterior a la cirugia debemos realizar siempre el examen
histopatolégico de la pieza quirargica mas los ganglios linfaticos extraidos, ademéas de la
inmunohistoquimica de los mismos. Estos se deben realizar para diferenciar el TPSS
principalmente de los tumores neuroenddcrinos malignos, confirmar el diagndstico y confirmar la
extraccion de la pieza con bordes limpios. En la mayoria de las pacientes la cirugia con reseccion
de la masa con mérgenes negativos es de caracter curativo de manera definitiva. EI histopatologico
de la paciente descrita en este caso resultd con bordes negativos para células malignas y 4 ganglios

linfaticos libres de lesion.

El prondstico a largo plazo de los pacientes sometidos a cirugia es excelente, obteniendo mas del
94% de supervivencia a 10 afios y ofreciendo a la persona una vida totalmente normal después del
tratamiento. Cuando el tumor es localmente agresivo y afecta drganos vecinos, pero se realiza una
cirugia adecuada extrayendo la masa tumoral completa, este no debe ser considerado un factor de
peor pronostico para el paciente. Incluso cuando existen metastasis a otros 6rganos la esperanza
de vida sigue siendo alta con o sin reseccion de las mismas. Los 6rganos mas cominmente
afectados son el higado y el peritoneo y pueden estar presentes al momento del diagndstico como
aparecer afos después de realizada la cirugia. Hay bibliografia que respalda la reseccion de las
metastasis sobre todo hepaticas, pero realmente no se ha establecido un patrén de conducta ante
estas, aunque si es posible su extirpacion se deberia hacerlo. Lo que si es importante recalcar es
que el hecho de que existan metastasis no es un criterio de irresecabilidad del tumor ya que la

cirugia va a ser beneficiosa para el paciente en la mayoria de los casos sin importar las condiciones.

Los factores prondsticos para la recidiva no estan realmente establecidos, pero la bibliografia
apoya ciertos parametros como el tamafio del tumor mayor a 8 cm, caracteristicas microscopicas

malignas como pleomorfismo celular, invasion de la capsula, invasion peripancreética, perineural
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o linfovascular y metastasis a ganglios linfaticos; y finalmente, diagnostico en estadio 4 de la
enfermedad, es decir, con metastasis hepaticas y peritoneales. (Michael J. Zinner, 2019) Es muy
importante el seguimiento de cerca de la paciente sobre todo por parte del servicio de oncologia

para el diagndstico temprano de recidivas 0 metéastasis tardias.

La paciente de nuestro caso ha tenido un seguimiento de cerca por medio de la consulta externa
tanto por el servicio de cirugia general como por el de oncologia. Al momento la paciente lleva
aproximadamente dos afios libre de la enfermedad y no se ha reportado recidiva ni metastasis

tardias.
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CAPITULO V: CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES

El tumor pseudopapilar sélido, es un tumor raro a nivel mundial y mas en nuestra
poblacién, con sintomatologia inespecifica y de lento crecimiento, que afecta casi
exclusivamente a paciente femeninas entre la tercera y cuarta década de la vida.

La sintomatologia no es de valor prondstico ni en la gravedad de la enfermedad, ni en la
recurrencia del tumor. Esta es inespecifica y se liga al lugar anatdmico en donde se
encuentra la tumoracion.

Su diagndstico ha ido en aumento y se hace en gran parte de los casos de manera precoz,
gracias al mayor acceso al sistema de salud en el pais y por ende a técnicas de imagen que
hacen visible a la masa. Este hecho permite que el estadio del diagnéstico primario sea
menor y por lo tanto el tratamiento sea menos invasivo.

El grado de malignidad de este tipo de tumor es bajo y en la mayoria de los casos la
reseccion quirurgica total de la masa con bordes libres va a ser el tratamiento definitivo
con un indice de recidiva muy bajo. Sin embargo, no debemos olvidar que en el 15% de
los pacientes podemos encontrar conductas agresivas como metastasis tempranas o
invasion a otros 6rganos.

La ecoendoscopia mas puncién con aguja fina es una técnica que ayuda en el diagnéstico
prequirurgico de la patologia y por ende a la planificacion de una cirugia con reseccion
tumoral menos invasiva.

Se recomienda realizar la cirugia méas conservadora posible dependiendo de las
caracteristicas del tumor. La reseccion total de la masa sin linfadenectomia extendida es la
técnica mas utilizada ya que la metastasis a ganglios es muy baja y no existe un beneficio

real en la realizacion de esta.
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Las metastasis hepaticas y peritoneales son las mas frecuentes y aunque no es una norma,
labibliografia respalda la extraccion de las mismas siempre y cuando sea posible. Debemos
tener en cuenta que la existencia de metastasis no debe ser un criterio de irresecabilidad
tumoral ya que el paciente se beneficia de la cirugia en cualquiera de los casos.

Se requiere mayor investigacion en el ambito molecular para poder predecir con mayor

exactitud las causas que originan el tumor, su comportamiento y prondstico.
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ANEXOS

Figura 2. Masa abdominal ubicada en la cabeza del pancreas, imagen transoperatoria antes de la extraccion.
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Figura 3. Masa tumoral después de la extraccion quirdrgica.
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Figura 4. Imdgenes histolégicas del tumor. (Peyman Dinarvand, 2017)
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