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Mujer joven con tumoracion quistica en la cabeza pancreatica

A young woman with a pancreatic head cystic neoplasm

El tumor sélido pseudopapilar pancreatico (TSP) supone el 1-2%
de los tumores pancreaticos’. Descrito por Frantz en 19597, ha
recibido multiples denominaciones: tumor de Frantz, tumor de
Hamoudi, tumor sélido quistico pancredtico o neoplasia
epitelial papilar. En 1996, la OMS estableci6é su denominacién
como tumor sélido pseudopapilar de pancreas®.

La epidemiologia de esta neoplasia es muy caracteristica,
apareciendo casi exclusivamente en mujeres jovenes, alrede-
dor de la segunda o tercera décadas de la vida"*°. Habitual-
mente es un hallazgo casual en estudios de imagen solicitados
por otros motivos. A pesar de que un 15% de los casos puede
presentar diseminacién metastasica, se lo considera como un
tumor con bajo potencial de malignidad, con cifras de

supervivencia global mayores del 95% y tasas de recurrencia
inferiores al 10%*°.

Presentamos el caso clinico de una mujer de 23 afios, sin
antecedentes de interés, que consulta por dolor abdominal en
la fosa iliaca derecha. La exploracién fisica asi como la
analitica basica no presentaban alteraciones. En la TC
abdominal realizada se evidenciaba un engrosamiento de
aspecto inflamatorio en el ileon terminal y una masa de 4 cm
de didmetro, de margenes bien delimitados y aspecto
quistico, en la cabeza pancredtica (fig. 1). El estudio se
completd con una colonoscopia, cuyo resultado fue negativo,
y una ecoendoscopia con puncién de la lesién pancreatica.
El resultado de la citologia no fue concluyente y el liquido

Figura 1 - Lesi6n quistica con componente sélido intratumoral localizada en cabeza pancreatica.
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Figura 2 - Pieza quirurgica de duodenopancreatectomia
cefalica, incluyendo la lesion localizada en la cabeza
pancreatica.

aspirado contenia una concentracién de antigeno carcino-
embrionario menor de 2 ng/ml.

Con la sospecha clinica y radiolégica de que se tratase de un
TSP pancreatico, se practicé la reseccién de la neoplasia
mediante una duodenopancreatectomia cefélica con resec-
cién pilérica (fig. 2), seguida de una reconstruccién tipo Child.
El postoperatorio transcurrié sin complicaciones.

El informe anatomopatolégico corroboré el diagnéstico de
TSP pancreadtico, con los caracteristicos componentes sélido y
quistico y zonas de hemorragia intratumoral. Todos los
margenes de reseccién se hallaron libres, aunque se encon-
traron focos de invasién perineural, no asi vascular. En la pieza
quirtrgica se aislaron 11 ganglios linfaticos, todos ellos sin
evidencia de malignidad. El estudio inmunohistoquimico fue
positivo para alfa-1-antitripsina, beta-catenina, vimentina y
CD56, asi como débil y focalmente positivo para sinaptofisina.
Estos hallazgos también favorecian el diagnéstico de TSP
pancreatico.

La serie retrospectiva sobre TSP mas importante fue
publicada por Papavramidis®, quien revisé 718 casos descritos
en la literatura inglesa, en 210 articulos publicados por grupos
estadounidenses, europeos y japoneses, entre 1933 y 2003.
Todas las series ponen de manifiesto la predominancia del
sexo femenino, siendo el ratio hombre:mujer de 1:9,78. La edad
media de presentacién es 21,97 afios (2-85 afios) y el tamafio
medio de los tumores es de 6,08 cm (0,5-34,5 cm). Cerca de la
mitad de los casos presenta clinica por dolor abdominal, un
tercio de ellos por sensacién de masa abdominal y un 15% son
asintomaticos. La localizacién mas frecuentemente recogida
es en la cola pancredtica, seguida de la cabeza y el cuerpo
pancreatico.

La existencia o ausencia de metastasis o invasividad quedd
descrita en 497 pacientes, de los cuales un 19,92% presentaba
metastasis o invasién local. La localizacién mas habitual de
enfermedad a distancia fue el higado. De los 553 pacientes
sobre los que se pudo recoger el procedimiento quirtrgico
realizado, tan sélo un 2,53% requirié un procedimiento
paliativo y en el 3,07% no se realizé procedimiento terapéutico
alguno. En el resto de casos se pudo resecar quirdrgicamente.

Las tasas de supervivencia global se cifran en el 95,5% a los 5
afios y en 93,4% a los 10 afios”.

Los TSP de pancreas son una entidad neoplédsica poco
frecuente y bien caracterizada por sus peculiaridades epide-
miolégicas, de imagen, histolégicas y por su comportamiento
biolégico. La apariencia radiolégica tipica consiste en una
tumoracién quistica con un componente sélido o nodularidad
mural*®. Macroscépicamente, se trata de una neoplasia sélida
con areas degenerativas, hemorragicas o necréticas quisticas.
Histolégicamente, es tipica la configuracién en cordones
celulares a lo largo de un eje fibrovascular, conformando
pseudopapilas. Aunque se desconoce su origen celular, los
estudios inmunohistoquimicos y con marcadores celulares
hacen suponer que derivan de un precursor pluripotencial, al
compartir similitudes tanto con células ductales y acinares
como endocrinas®.

A pesar de sus caracteristicas radiolégicas bien definidas y
de tener un comportamiento bioldgico relativamente indo-
lente en la mayoria de los casos, el hallazgo en una prueba de
imagen de una lesién de naturaleza quistica con componente
sélido debe dirigir el algoritmo terapéutico hacia un manejo
intensivo y, por tanto, hacia la escisién quirtirgica radical®.
Incluso en aquellos casos con evidencia de invasién vascular
de la vena porta o de la arteria mesentérica superior, o con
diseminacién metastasica, los TSP no deben ser considerados
como irresecables, pues las cifras de supervivencia contindan
siendo muy elevadas’. No se ha demostrado que sea precisa la
realizacién de una linfadenectomia extensa®. Se ha descrito
ademas el uso de quimio y radioterapia en ciertos pacientes
considerados no candidatos para la cirugia®. La embolizacién
intraarterial también puede resultar de utilidad en casos
seleccionados™®.
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Neoplasia mucinosa quistica de vesicula biliar con
obstruccion intraluminal de colédoco, una entidad rara

con un huevo nombre

Mucinous cystic neoplasm of the gallbladder obstructing the common
bile duct, a rare entity with a new name

De acuerdo con la Gltima clasificacién de tumores de la OMS?,
la neoplasia mucinosa quistica de vesicula biliar se define
como una neoplasia quistica epitelial compuesta por células
que contienen mucina intracitoplasmatica. Tradicionalmente
se la conoce también como cistoadenoma mucinoso (o
cistoadenocarcinoma cuando se encuentra asociada a un
carcinoma invasivo), comparte muchas similitudes histolé-
gicas con otras neoplasias del mismo nombre localizadas en
pancreas o en via biliar intra- o extrahepatica y son
extremadamente raras.

Presentamos el caso de una mujer de 75 afios sin
antecedentes de interés a la que, durante estudio de cuadro
agudo de dolor abdominal e ictericia obstructiva, se le
descubre imagen ecografica quistica en hilio hepatico aso-
ciado a coledocolitiasis.

Se realiza colangio-RMN con hallazgo de masa quistica
multiseptada en regién del hilio hepatico (figs. 1A y B), ademas
de discreta dilatacién de la via biliar intra- y extrahepatica con
defecto de replecién a nivel del colédoco, sugestiva de
coledocolitiasis. La serologia para quiste hidatidico fue
negativa.

Se realiz6 CPRE, confirmandose la dilatacién de la via biliar
y extrayéndose un célculo. No se encontré ninguna otra causa
obstructiva en la via biliar. Dada la ausencia de sospecha
de malignidad, se decidié control evolutivo en consultas
externas.

Tras un par de meses asintomatica, presenté un nuevo
episodio de ictericia obstructiva (sin cambios radioldgicos en
la tumoracién quistica descrita previamente). Una nueva CPRE
confirmé la existencia de otro cédlculo en la via biliar y se
procedi6 a su extraccién.

Dadas la recurrencia del cuadro y la ausencia de un
diagnéstico definitivo, se realiza cirugia programada
mediante laparotomia, con hallazgo de una tumoracién
polipoidea intravesicular sélido-quistica con pequefia base
de implantacién en bolsa de Hartmann que ocupaba toda la
luz del conducto cistico y que prolapsaba hasta colédoco. Se
realizé colecistectomia y coledocoscopia, observando dila-
tacién de la via biliar sin ningin otro hallazgo. El estudio
intraoperatorio de la tumoracién fue negativo para maligni-
dad, por lo que se dio por finalizada la intervencién.

El postoperatorio cursé sin incidencias resefables. Una
colangio-RMN postoperatoria mostré reseccién completa de la
tumoracién quistica.

El resultado anatomopatolégico definitivo informé de
normalidad de la vesicula biliar con implantacién de lesién
compatible con neoplasia mucinosa quistica (fig. 1C-E), por lo
que la paciente no recibi6é ningln otro tratamiento adicional.

Realizamos una busqueda de la literatura cientifica
disponible en Pubmed y mediante busquedas en cadena de
las referencias encontradas. Posiblemente, el primer caso
publicado de esta entidad fue realizado por Bishop et al. en la
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