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1. ANTECEDENTES

1.1 Introduccion

Las neoplasias sdlidas pseudopapilares de pancreas se incluyen dentro de las
neoplasias quisticas de pancreas de acuerdo a la clasificacion de la organizacion
Mundial de la Salud en el subgrupo de lesiones malignas de los tumores epiteliales
como se muestra en la Tabla 1.("

Tumores Epiteliales Benignos
- Cystadenoma de células acinares
- Cystadenoma seroso
Lesiones premalignas
- Neoplasia papilar mucinosa intraductal
- Neoplasia quistica mucinosa
Lesiones malignas
- Cystadenocarcinoma de células acinares
- Carcinoma papilar mucinoso intraductal con
carcinoma invasivo asociado
- Neoplasia quistica mucinosa con carcinoma
invasivo asociado
- Cystadenocarcinoma seroso
- Neoplasia So6lida Pseudopapilar

Neoplasias neuroendocrinas con degeneracion quistica

Tumores mesenquimales - Lymphangioma, NOS

Tumores secundarios con degeneracion quistica

Tabla 1. Clasificacion de los tumores quisticos pancreaticos de la OMS, 2010.

Este tipo de tumores ocurren predominantemente en adolescentes y mujeres jévenes
(90%), con una edad media alrededor de los 28afos en un rango de 7 a 79afios,
alrededor del 22% de ellos ocurren en menores de 19afios. Soélo corresponden al 0.9-
2.7% de las neoplasias pancreaticas exdcrinas.3>8917

El primer caso reportado de este tumor se publico en 1934 por Lichtenstein,® sin
embargo la primera descripcion histopatoldgica detallada se reporta en la literatura
hasta 1959 por Frantz con tres casos, posteriormente en 1970 Hamoudi detalla su
apariencia con microscopia electronica lo que da origen al eponimo que conocemos, Sin
embargo el término asignado en el ultimo consenso lo nombra “Tumor Sdlido
Pseudopapilar del pancreas” (TSPP) por los hallazgos clinico-histopatoldgicos. ¢

Hasta el momento se han reportado en la literatura series de casos clinicos en la
poblacion pediatrica en un numero aproximado de 100 en donde las caracteristicas
clinicas y de gabinete se han mostrado sin cambios.(-1¢:2226)

Cuadro clinico

La sintomatologia suele ser inespecifica y su evoluciéon puede variar de 1dia a 5anos. El
sintoma mas comun corresponde al dolor o malestar abdominal (73%), otros sintomas
son masa abdominal, nausea, vomito, anorexia, saciedad temprana, pérdida de peso,
sangrado de tubo digestivo y dolor de espalda >89

En raras ocasiones el tumor comprime la via biliar lo que puede ocasionar cuadros de
colestasis o puede comprimir la vena esplénica lo que causa anemia y plaquetopenia



secundaria a una hipertension portal regional, lo que se manifestara en el paciente con
ictericia y eventos de sangrado respectivamente.>

Existe un considerable numero de pacientes que no presenta sintomatologia alguna, sin
embargo se encuentra el tumor como haIIaZ?o incidental al realizar el USG o TAC por
otras causas, por ejemplo trauma abdominal.” > 781

Laboratorio

Dentro del abordaje de tumor de pancreas y dependiendo de la sintomatologia asociada
éstos pacientes son sometidos a pruebas de laboratorio de escrutinio, dentro de ellas la
biometria hematica que en la mayor parte de los casos no tiene alteraciones, sin
embargo como ya se menciond en el cuadro clinico, se puede encontrar anemia y
plaquetopenia asociada a hipertension portal regional. Dentro de las pruebas de funcion
hepatica en dos terceras partes de los pacientes se encuentra la deshidrogenasa lactica
aumentada.®

Otros estudios preoperatorios reportados en series de casos en las cuales se intenta
detectar un marcador especifico para esta patologia incluyen la «-fetoproteina, CA 19-
9, hormona adrenocorticotropa, antigeno carcinoembrionario, [-gonadotropina,
cromogranina A, gastrina, glucagon, somatostatina, péptido inhibidor vasoactivo y acido
urico, sin embargo son ne atlvos en todos los casos y no se puede realizar con ellos
diagnostico diferencial.®& 719)

Estudios de gabinete

Tanto el ultrasonido como la tomografia muestran una imagen de bordes bien definidos,
multilocular, con quistes y zonas solidas en diferentes proporciones, con septos y
niveles en su interior que reemplazan alguin area del pancreas.®%810111) Agj también
se pueden encontrar calcificaciones, dilatacion de la via biliar en caso de compresién de
la misma y presencia de metastasis hepaticas.

A través de la TAC se puede hacer diagnostico diferencial con otros diagndsticos
diferenciales, por ejemplo el adenocarcinoma ductal ya que éste ultimo se asocia a
dilatacion prominente del conducto de Wirsung, atrofia del parénquima e invasion
vascular, lo cual no se observa en el TF.('"”) (Figura 1)



Figura 1. Imagen tomografica en un corte axial en donde se aprecia un tumor heterogéneo de bordes bien definidos con septos en
su interior en la cabeza de pancreas.

En el caso de la Resonancia magnética se definen mejor los componentes sdlidos en
TA1WI (Figura 3) y los componentes quisticos en T2WI (Figura 2), lo cual correlaciona
casi al cien por ciento con la descripcion patoldgica, lo que disminuye el riesgo de
realizar un diagndstico erréneo. 419

Figura 2. IRM en la que se observa tumor en la cabeza del pancreas con componente soélido en T1W1



Figura 3. IRM en la que se observa tumor de la cabeza del pancreas de componente quistico en T2W1

El PET/CT muestra una absorcién de moderada a alta de FDG.*

Se debe sospechar el diagnéstico en cualquier adolescente femenino con una masa
pancreatica unica parcial o totalmente quistica con las caracteristicas antes
mencionadas. En aquellos pacientes en los que se tenga un alto indice de sospecha se
debe aprovechar el estudio de gabinete para realizar una biopsia por puncion con aguja
fina (calibre 22), guiada por cualquiera de los dos estudios, con lo que se puede
establecer el diagndstico prequirtrgico.® "

Patologia

Este tipo de tumor no tiene predominio en su localizacion dentro del pancreas, sin
embargo en algunas series se reporta predominio en cola, seguido de cabeza y
cuerpo,™ incluso se han reportado casos de presentacién primaria en retroperitoneo,
mesocolon y ovario.* *® Generalmente esta bien localizado y sélo en el 10-15% de los
casos es metastasico o multifocal.®’ Los sitios mas frecuentes de metastasis son el
higado, duodeno y los ganglios linfaticos regionales.®'%'"

Al corte macroscépico se aprecian tumores unicos, grandes, esféricos, de bordes bien
definidos, de consistencia blanda y friables (Figura 4). Su tamafo varia desde 0.5 hasta
25cm, la mayor parte se encuentra entre los 8 y 10cm, el sitio de presentacidon mas
frecuente (64%) es en cuerpo y cola. Al corte tienen un color que va del café claro al
amarillo, con zonas de necrosis 0 hemorragia, ésta ultima puede ser tan reciente que se



encuentren quistes llenos de sangre fresca lo que le proporciona es aspecto
heterogéneo en los estudios de imagen. En los tumores mas grandes los sitios de tumor
sélido se encuentran en la periferia y el resto es quistico lo que puede simular un
pseudoquiste pancreatico. La mayor parte del tiempo el tumor comprime las estructuras
sin invadirlas, sin embargo puede haber extensiones digitiformes de células que
rebasen la capsula del tumor hacia los tejidos adyacentes.#*%1%

Figura 4. Corte macroscopico del tumor de Frantz

El estudio microscépico con hematoxilina-eosina tanto de la pieza como de la biopsia
por aspiracion muestra caracteristicas muy particulares. Se compone de una mezcla en
cantidades variables de zonas de tumor solido, pseudopapilar, pseudoglandular,
necrosis vy hemorragia.(z’s’e) El componente sodlido muestra células eosinofilicas,
poligonales, de nucleo definido, con surcos y cromatina finamente punteada, simulando
un grano de café, que rodean vasos de neoformacion delgados y tejido fibroso, lo que le
da la apariencia de “pseudopapilar’, sin embargo no esta presente en todos los casos.
Se pueden encontrar granulos eosinofilicos o cristales de colesterol entremezclados en
un citoplasma palido y poco definido. (Figura 5) Ocasionalmente se pueden encontrar
grupos de células acinares o islotes. En su periferia se pueden encontrar nucleos de
osificacion o calcificaciones. Los pacientes con tumores con alto grado de malignidad
presentan tumores sélidos con necrosis, atipia celular y abundantes mitosis, en algunos
de ellos se encuentran algun componente carcinomatoso, sin embargo estos mismos se
pueden encontrar en tumores no agresivos.®*"



Figura 5. Corte microscépico del tumor pseudopapilar donde se observan sus caracteristicas escenciales.

Sus células expresan vimentina y a-1 antitripsina de manera difusa. Otros marcadores
frecuentemente encontrados son CD 10, CD 56, enolasa neuroespecifica, citoqueratina,
receptor de progesterona, B-catenina anormal, C-kit y FLI-1. Otro hallazgo importante
que nos ayuda a diferenciarlo de otros tumores pancreaticos es ausencia de
inmunoreactividad por la cromogranina A.%¢8)

Tratamiento

La reseccion del tumor constituye el tratamiento angular en esta patologia, ya que si se
reseca completamente se considera curado incluso en aquellos en los que se consideré
enfermedad maligna.('%2%:2")

Existen varias técnicas que se han utilizado para resecar el tumor y van desde la
enucleacion para lesiones pequeias como el procedimiento de Whipple vy
metastasectomia, las cuales se describen a continuacion.

- Enucleacion, sin embargo no se prefiere dado el riesgo tedrico de diseminacion,
recurrencia y formacion de fistulas pancreaticas.

- Pancreatectomia media para lesiones en el cuerpo del pancreas ya sea por abordaje
abierto o laparoscopico, en éste ultimo caso el paciente en Trendelenburg se colocan 5
puertos, tres de Smm y 2 de 10mm en semilunea en hemiabdomen superior, una vez
instalado el neumoperitoneo se diseca el ligamento gastrocolico con harmonico y se
expone el pancreas, se diseca su borde inferior y superior cuidando la esplénica y



posteriormente se realiza corte con harmonico del parénquima pancreatico, con
reconstruccion del la via pancreatica a través de una anastomosis lateroterminal
yeyunopancreatica del segmento distal y reconstruccién en Y de roux®?

- Pancreatectomia distal: El abdomen se explora a través de una incision en la linea
media superior o subcostal izquierda, se aborda la bolsa omental seccionando el
ligamento gastrocdlico y posteriormente seccionando los recubrimientos
retroperitoneales del pancreas en plano superior e inferior con cauterio. (Figura 6)

Figura 6. Exposicion del pancreas y diseccion de los recubrimientos peritoneales.

Se introduce un dedo por detras del pancreas desde abajo y se avanza hasta la arteria
hepatica para posteriormente referir el cuerpo del pancreas y seccionar con
engrapadora o cauterio. (Figura 7)

Por medio del electrocauterio se diseca el resto del pancreas cuidando la vena
esplénica subyacente en caso de preservar el bazo, o se secciona y liga en el caso de
extraerlo. Una porcién de epiplon se tracciona hasta este sitio y se fija al extremo
engrapado del pancreas. Se colocan dos drenajes a succion cerrada por contrabertura.



Figura 7

- Pancreatoduodenectomia o Procedimiento de Whipple se prefiere para lesiones en la
cabeza o cuello del pancreas®?®

El abdomen se explora a través de una incisiéon transversal en palo de Hockey desde la
linea axilar derecha anterior que cruza el abdomen en forma oblicua en direccién al
punto medio entre el apéndice xifoides y la cicatriz umbilical y después a través del
musculo recto anterior. EI duodeno se moviliza madiante el corte de las cubiertas
peritoneales laterales a su primera, segunda y tercera porcion, la diseccién se continua
a través del peritoneo hacia el ligamento hepatoduodenal para exponer el colédoco y la
arteria hepatica. El tumor y el duodeno se movilizan en bloque mediante diseccion
digital por detras del pancreas, el colédoco y el duodeno medial a la vena porta. El
colédoco se diseca y refiere para exponer los troncos de las arterias hepatica,
gastroduodenal y gastrica derecha. La gastroduodenal y la gastrica derecha se ligan y
cortan. El tejido areolar anterior a la vena mesentérica superior y al borde inferior del
pancreas se diseca romo siempre protegiendo la vena porta, las venas tributarias se
cauterizan durante este proceso.

La vesicula biliar, el cistico y el colédoco se retiran, el extremo distal se liga con seda y
la proximal a nivel del hepatico comun se utilizara posteriormente para la anastomosis
hepaticoyeyunal. El estbmago se secciona con engrapadora lineal junto con el duodeno
proximal se giran a la derecha para exponer el cuello del pancreas con lo que se puede
realizar el corte ya sea con engrapadora o con cauterio hacia la izquierda de la
mesentérica superior. (Figura 8)



Figura 8. Se muestra la reseccién de la via biliara extrahepatica con ligadura de sus vasos, exposicion del duodeno y engrapado del
estomago a través del antro.

Para seccionar duodeno se expone el angulo de Treitz levantando el colon transverso,
se realiza corte a nivel de yeyuno proximal con engrapadora y se extrae por completo la
pieza quirurgica. (Figura 9y 10)



Figura 9. Reseccioén de intestino a nivel del angulo de Treitz para movilizacion de la pieza.
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Figura 10. Extraccion de la pieza quirurgica.

Se procede a la reconstruccion introduciendo en primera instancia a través del
mesocolon el asa de yeyuno con una porcion suficiente para realizar la
pancreaticoyeyuno, hepaticoyeyuno y gastroyeyunoanastomosis. Un catéter de silastico
de 15 a 20cm de largo con orificios a los lados se introduce en el conducto pancreatico
para asegurar que el fluyo pancreatico llegue mas alla de la
hepaticoyeyunoanastomosis, se fija a pancreas con sutura absorbible 3-0.

La pancreaticoyeyunoanastomosis se conforma invaginando 2cm de pancreas proximal
dentro del lumen yeyunal con dos lineas de sutura de puntos simples de acido
poliglicdlico 3-0 en forma circunferencial abarcando mucosa, submucosa y muscular
con lo que se logra fijar el pancreas a yeyuno sin tension.

La hepaticoyeyunoanastomosis se realiza a un nivel donde el extremo seccionado del
hepatico comun a 7-10cm de la anastomosis previa, se efectia una enterotomia



yeyunal antimesentérica del mismo diametro que la via biliar y se colocan puntos de
PDS 5-0 simples circunferenciales, cuidando colocar el nudo hacia fuera.

La gastroyeyunoanastomosis se realiza por lo menos a 45cm de la
hepaticoyeyunoanastomosis utilizando el grosor completo del estdmago con dos lineas

de sutura absorbible, en este punto se coloca una sonda nasogastrica a través de esta
anastomosis. (Figura 11)



Figura 11. Procedimiento de Whipple terminado en donde se muestran las anastomosis realizadas.



Complicaciones

Aproximadamente una tercera parte de los pacientes presentan complicaciones
secundarias al procedimeinto quirurgico, las cuales incluyen; fistula pancreatica, retraso
en el vaciamiento gastrico, sindrome de malabsorcion, hemorragia abdominal, infeccion
intrabdo[mr;al, hernia posincisional, pancreatitis, pseudoquiste pancreatico y diabetes
mellitus.™

Diagnostico diferencial

El diagnéstico diferencial que se debe tomar en cuenta primordialmente en los
pacientes con un tumor quistico en la cabeza del pancreas es un quiste de colédoco
tipo 1Il ® dado que su tratamiento quirurgico requiere otro abordaje, es por esto que en
estos pacientes se sugiere realizar una colangiopancreatografia retrégrada previo al
evento quirurgico, si en ésta no se encuentran alteraciones en la via biliar, se procede
al tratamiento quirurgico que corresponda para el tumor pancreatico.

Otros diagnosticos diferenciales incluyen tumores endocrinos, carcinoma acinar,
pancreatoblastoma, teratoma adenocarcinoma ductal y tumores quisticos.

Prondstico

La gran mayoria de estos tumores son resecables y de éstos el 85-95% se consideran
curados tras la reseccion completa.®® Solo en una pequefia proporcion de éstos
pacientes (15%) se encuentra un tumor agresivo 6 metastasico con muy mal
pronéstico.( 8 A pesar de esto algunos pacientes reportados con metastasis o
recurrencia local han evolucionado favorablemente tras la reseccién quirurgica incluso
después de 5 anos de seguimiento con una supervivencia estimada de 96.9% ®

Los reportes en adultos describen algunos factores predictores de recurrencia o de
presencia de metastasis como el tamafio mayor de 5cm en su diametro mas amplio,
invasion a vasos venosos Y la presencia en los cortes histopatolégicos de nichos de
células necroéticas abundantes, sin embargo no es un hallazgo consistente en las series
reportadas por lo que no se puede utilizar como parametro de prediccién.(2’4'6)

2. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El TSPP es una patologia infrecuente en la edad pediatrica con un comportamiento
incierto, con sintomatologia inespecifica, que la mayor parte del tiempo se sospecha
tras la toma de estudios de gabinete, la cual se cura con el tratamiento quirurgico en la
mayor parte de los casos. El Instituto Nacional de Pediatria al ser un Hospital de tercer
nivel es también centro de referencia a nivel nacional, por lo que es indispensable se
conozcan las caracteristicas de este tumor en la edad pediatrica para el diagndstico
temprano y el tratamiento quirurgico inmediato.

3. JUSTIFICACION

El estudio realizado contribuye a la recopilacion de datos epidemiologicos y de
comportamiento clinico del TSSP, asi como de las opciones quirurgicas practicadas en
nuestro Instituto para su resolucion. No existen reporte de casos o estudios realizados
de esta patologia a nivel nacional por lo que este estudio representa el primer
acercamiento médico quirurgico del tumor de Frantz en México.



4. OBJETIVOS

4.1 Objetivo General

- Reportar la experiencia en nuestra institucidon en una serie de casos en la poblacién
pediatrica.

4.2 Objetivos especificos

- Reportar las caracteristicas demograficas encontradas

- Sintomas de presentacidn, localizacion del tumor, técnica quirurgica y complicaciones.

5. MATERIAL Y METODOS
5.1 Tipo de estudio:
Se realiza un estudio descriptivo, longitudinal, retrolectivo

5.2 Poblacion de estudio:
Pacientes que asistieron al Instituto Nacional de Pediatria de Marzo del 2010 a Marzo
del 2015 con diagndstico histopatolégico de Tumor pseudopapilar de pancreas.

5.3 Muestra:
Muestreo no probabilistico por conveniencia

5.4 Criterios de inclusion:
- Poblacion con diagnéstico por histopatologia de Tumor pseudopapilar de Frantz que
acudan al Instituto Nacional de Pediatria

5.5 Criterios de exclusion:
- Pacientes con otro diagnéstico histopatolégico no compatible con tumor
pseudopapilar.

5.6 Criterios de eliminacion:
- Pacientes que no acuden a seguimiento posoperatorio

5.7 Variables:
Tipo Definiciéon conceptual Definicién operativa Medicién de la variable
Edad Cuantitativa Tiempo transcurrido desde el | Tiempo de vida en meses
continua nacimiento al momento del | transcurrido desde el nacimiento
estudio hasta la edad de presentacién de
sintomas
Sexo Cualitativa Condiciéon organica masculino | Caracteristicas fisicas y 1. Masculino
Nominal o femenino del ser humano biologicas que definen mujer y 2.  Femenino
hombre
Tiempo Cuantitativa Periodo de tiempo durante el | Nos basaremos en el tiempo
quirdrgico Continua cual transcurre el acto | transcurrido en minutos desde la
quirurgico incisiéon en piel hasta el cierre de
la misma durante el acto
quirurgico

5.8 Método de recoleccion de la informacion:

Se exploraron la base de datos del departamento de patologia y se tomaron los
pacientes con diagnostico histopatolégico de tumor pseudopapilar o tumor de Frantz.
Se recabd informacion a partir del expediente clinico y radiolégico de dichos pacientes.
La edad se calcul6 en base a la fecha de nacimiento tomada del acta de nacimiento
anexada al expediente clinico.




El sexo se tomo igualmente del acta de nacimiento.

Los sintomas de presentacion, localizacion del tumor, técnica quirdrgica y
complicaciones se tomaron de las notas de evolucién, historia clinica y resumen de
intervencion quirurgica de cada uno de los expedientes.

Se defini6 como complicacion perioperatoria aquella que sucediera dentro de los
primeros 30 dias de realizada la cirugia. Asi también la mortalidad se considera
operatoria si se presenta dentro de los primeros 30 dias.

La localizacion del tumor se dividid de acuerdo a la division anatdmica del pancreas en
tumores de cabeza y proceso uncinado, cuello, cuerpo y cola. Aquellos que afectaban
mas de un sitio se catalogaron como multifocales y aquellos con afeccién de un solo
segmento como unifocales. Se determiné su posicién por tomografia en todos los
casos.

6. RESULTADOS

Se recolectaron 5 pacientes con diagndstico histopatoldgico de tumor pseudopapilar de
pancreas, a todos los pacientes se les realizé reseccidon quirurgica y los diagnosticos
fueron hechos en estas piezas. Se observaron cuatro pacientes del sexo femenino
(80%) y un paciente masculino(20%), con una relacion femenino-masculino de 4:1,
todos ellos se sometieron a reseccion quirurgica en el Instituto. El rango de edad de
presentacion varid de 9 a 15afios con una media de 13afos.

Los sintomas encontrados en nuestra serie de casos fueron dolor abdominal en todos
los casos (100%) seguido de nausea y vomito (60%), s6lo en un paciente se encontrd
pérdida de peso de mas del 10% del total. Ninguno de nuestros pacientes presenté
pancreatitis o ictericia. (Tabla 1)

Sintomas n (n=5) %
Dolor abdominal 5 100
Nauseas/vémito 3 60

Fiebre 1 20
Pérdida de peso 1 20

Tabla 1. Presentacion de sintomas

En cuanto a su localizacion cuatro pacientes tenian afeccion unifocal (80%) y un
paciente con afeccién multifocal (20%) éste ultimo tenia compromiso de todo el
pancreas y metastasico a higado. De los pacientes con presentacion unifocal uno se
encontré en cabeza (20%), uno en cuerpo (20%) y dos en cola (40%). (Tabla 2)

Localizacién n (n=5) %
Multifocal 1 20
Cabeza/proceso uncinado 1 20
Cuello 0 0

Cuerpo 1 20

Cola 2 40

Tabla 2. Localizacién de los tumores pancreaticos.



La imagen por tomografia mostraba una masa heterogénea, con componente solido y
quistico que refuerza con medio de contraste y vascularizada. En ningun caso se
observé invasion a vasos, especificamente la vena porta se encontré normal en todos
los casos. Solo en un paciente se encontraron metastasis hepaticas desde el
diagndstico por tomografia. (Figura 1)

Figura 1. ) Tomografia axial con tumor pseudopapilar dg panereas multifocal gy metéstasis hepéticas B) Tumor pseudopapilar ¢gn la
cabgza del pénereas ¢) Tumor ¢n la eola dg pénergas

Todos los pacientes se sometieron a reseccion quirurgica del tumor. Dos pacientes se
sometieron a pancreatoduodenectomia con preservacion pilérica 6 procedimiento de
Whipple (40%) y tres pacientes se sometieron a pancreatectomia distal (60%). En
ningun paciente se realizd puncién-aspiracion, toma de biopsia previa o enucleacion.

Figura 3. {Iparigneia macroscdpica del tumor de Prantz ¢n la cola del pénereas.

Las complicaciones observadas en este estudio fueron choque hemorragico (n=1),
fistula pancreatica (n=1) y absceso intrabdominal (n=1) en un total de tres pacientes, en
uno de estos pacientes fue necesario reintervenir para realizar lavado de la cavidad
abdominal con colocacion de drenajes. Se reporta una mortalidad del 40% por
progresion de la enfermedad y por choque hemorragico.

Se enviaron todos los tumores a patologia para su estudio y diagndstico. La apariencia
macroscopica corresponde a un tumor bien delimitado, vascularizado, con zonas
necroéticas, de consistencia firme, el tamano del tumor vari6 de 4 a 14.5cm en su
diametro mas amplio. El corte a microscopio muestra células poligonales de nucleo
definido, con surcos y cromatina finamente punteada, que rodean vasos de
neoformacion y que forman una masa sélida, con zonas de hemorragia central.



Caso Edad Sexo Sintomas Localizacion  Tamafio Metastasis  Cirugia realizada

1 F Fiebre, dolor, Multifocal Si Pancreatectomia
masa distal +
esplenectomia
2 F Vémito, dolor Cabeza No Whipple
postraumatismo
3 M Dolor y vomito Cuerpo No Pancreatectomia
distal con

preservacion de
bazo

4 F Dolor Cabeza No Whipple
5 F Dolor y vomito Cola No Pancreatectomia
distal con

preservacion de
bazo

Tabla de recoleccion de datos.

7. CONCLUSIONES

El tumor pseudopapilar o tumor de Franz es una neoplasia maligna de crecimiento lento
que afecta principalmente al sexo femenino con una relacion 4:1 lo que concuerda con
los reportes de esta patologia en la edad adulta. Con una edad media de presentacién
en nuestra serie de 13afos.

La sintomatologia generalmente es inespecifica, siendo el dolor abdominal el sintoma
mas frecuente, seguido de nauseas y vomito. En algunos reportes en adultos se
describe ictericia secundaria a obstruccion de la via biliar, sin embargo en nuestra serie
los dos pacientes que tenian el tumor en la cabeza del pancreas no lo presentaron. En
los estudios tomograficos de estos pacientes se pudo apreciar una masa dependiente
de pancreas que varid desde la presentacion solida a quistica con reforzamiento
periférico en la fase contrastada, los hallazgos en la tomografia aunados a la
sintomatologia inespecifica deben hacer sospechar al cirujano este diagnéstico, sin
embargo se debe pensar en la posibilidad de presentar otras masas quisticas o sélidas
de pancreas como la neoplasia papilar intraductal mucinosa, pesudoquiste pancreatico
0 pancreatoblastoma.

Esta descrito que en pacientes con lesiones menores de 2cm se puede realizar
enucleacion, sin embargo en nuestros pacientes ninguno cumplia con este criterio ya
que el mas pequeno era de 4cm. Por otra parte de acuerdo a la localizacion del tumor
se realizé procedimiento de Whipple en aquellos tumores dependientes de cabeza y
cuello de pancreas o pancreatectomia distal en los pacientes con tumor dependientes
de cola. La utilidad de la toma de biopsia no fue evaluada en nuestro estudio, sin
embargo se reporta como una herramienta diagnostica de gran utilidad para detectar
adenocarcinoma en la poblacion adulta.

La reseccion quirurgica completa se considera curativa en estos pacientes siempre y
cuando la enfermedad no sea metastasica, en estas circunstancias el tumor se
comporta de manera agresiva como pudimos observar en uno de nuestros pacientes
con afeccidon hepatica. La mayoria de estos tumores tienen un comportamiento benigno
debido a su crecimiento lento. En la literatura se reporta hasta 15% de pacientes con
metastasis al diagnostico en la poblacion adulta lo cual concuerda con nuestros
resultados. En otras series en la poblacion adulta estan descritos factores como el
tamano del tumor, la invasion venosa, la presencia de nichos de células necroticas,
pleomorfimso nuclear, indice mitético, etc. Sin embargo en nuestra serie, debido a la
cantidad de pacientes que presentamos y a que solo 3 de nuestros pacientes se



encuentran vivos al momento del reporte, no podemos establecer factores de riesgo o
pronastico.

Las complicaciones posoperatorias mas frecuentes reportadas en adultos son la fistula
pancreatica seguida de falla en el vaciamiento gastrico y pancreatitis. En nuestra serie
se encontraron en las mismas proporciones la fistula pancreatica, la formacion de
abscesos intrabdominales y el choque hemorragico, sin embargo se debe hacer
hincapié nuevamente en el numero pequefio de casos, por lo que no se puede
traspolar a toda la poblaciéon pediatrica.
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