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INTRODUCCION

German Osorio-Sandoval.?

Resumen

Introduccion: el tumor solido pseudopapilar corresponde al 1 %-2 % de todos los tumores solidos del pan-
creas, con un curso poco agresivo. Serie de casos: en el departamento de patologia de la Universidad de
Antioquia se diagnosticaron 16 casos entre enero de 2004 y julio de 2019. Dos de los casos correspondian a
pacientes pediatricos, uno de ellos de sexo masculino con posterior metéstasis hepatica, dos a mujeres ma-
yores de 40 afios y el resto a mujeres entre 17 'y 26 afios. Un caso presenta células de aspecto sarcomatoide,
otros dos presentaron células gigantes multinucleadas y hubo un caso con pleomorfismo grave y presencia
de mitosis atipicas. Se observd invasion de la cépsula en 6 de los casos, uno de ellos con invasion linfovas-
culary 3 casos con invasion perineural. Todos los casos mostraron hemorragia o necrosis, y presentaron en
el perfil de inmunohistoquimica positividad para -catenina, CD10, receptores de progesterona y CD56. La
sinaptofisina fue positiva focalmente.
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Abstract

Introduction: Solid-pseudopapillary tumors represent 1 %-2 % of all the pancreatic solid tumors, with low
malignant potential. Series of cases: In the department of pathology at the Universidad de Antioquia were
diagnosed sixteen cases between January 2004 and July 2019. Two of those cases were pediatric patients,
one male with subsequent hepatic metastasis. Two additional cases were represented by two females older
than 40 years old and the rest of the cases were females between 17 and 26 years old. One of the cases
had sarcomatoid aspect cells, two others revealed multinucleate giant cells, and one last case of severe
pleomorphism and presence of atypical mitoses. Capsule invasion was observed in 6 cases: one of the cases
with lymphovascular invasion and the other 3 cases with perineural invasion. All cases showed hemorrhage
or necrosis, and the immunohistochemical profile was positive for 8-catenin, CD10, progesterone receptors,
and CD56. Synaptophysin was focally positive.
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lo designé como neoplasia sélida pseudopapilar. Es una

El tumor sélido pseudopapilar, descrito inicialmente por
VXK. Frantz en 1959, fue conocido con el epdnimo hasta
1996 cuando la Organizacién Mundial de la Salud (OMS)
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neoplasia maligna de bajo grado y diferenciacién celular
incierta, que corresponde al 1 %-2 % de todos los tumo-
res solidos del pdncreas. Tiene un curso benigno con una
supervivencia a los 5 anos de 95 %, por lo cual se considera
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resuelto con el tratamiento quirturgico; hacen metdstasis en
un 10 % a 1S5 % de los casos, casi exclusivamente a higado
y peritoneo, y se localizan principalmente en el cuerpo y la
cola del pancreas. Afecta principalmente a mujeres con un
promedio de edad de 30 anos(.

SERIE DE CASOS

En el Departamento de Patologfa de la Universidad de
Antioquia, entre enero de 2004 y julio de 2019 se han diag-
nosticado 16 casos de tumores sdlidos pseudopapilares
del pancreas. Dos de los casos correspondian a pacientes
pedidtricos, uno de ellos de sexo masculino que 7 anos
después del diagndstico y cirugia se presentd nuevamente
en la institucién con un cuadro de dolor abdominal con
progresion tumoral en el pancreas y metdstasis hepdticas,
invasién capsular e invasion perineural en el estudio inicial;

dos casos correspondieron a mujeres mayores de 40 afios,
y el resto a mujeres entre 19y 26 afios. Uno de los casos fue
diagnosticado en una mujer a la edad de 21 anos después
de cirugfa por trauma abdominal y evolucién de mas de 20
anos con siembras multiples en el peritoneo.

Histologicamente, todos los casos presentaron un patrén
sélido y pseudopapilar, con células de apariencia epite-
lioide; un caso presentd células de aspecto sarcomatoide y
otros dos con presencia de células gigantes multinucleadas.
El pleomorfismo nuclear estuvo ausente o fue leve en la
mayoria, solo hubo un caso con pleomorfismo grave y
presencia de mitosis atipicas, el cual corresponde a una
paciente femenina de 56 afios. En el resto de tumores, la
actividad mitdtica fue escasa o nula sin figuras atipicas
(Figuras 1-9).

En cuanto a las caracteristicas morfoldgicas consideradas
como predictoras de comportamiento agresivo, la invasién

Figura 4. Positividad nuclear y citoplasmatica para B-Catenina.
Aumento: 40X.

Figura 3. Estructuras pseudopapilares. Aumento: 40X.
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Figura 9. Negatividad para cromogranina. Aumento: 40X.

Figura 8. Negatividad para sinaptofisina. Aumento: 10X.

de la capsula fue la mas comun, presente en 6 (37 %) de
los casos; solo uno de ellos presenté adicionalmente inva-
si6n linfovascular y perineural en un paciente pedidtrico de
sexo masculino. Todos los casos presentaron hemorragia
o necrosis. En cuanto a los marcadores de inmunohisto-
quimica, todos los casos (100 %) presentaron positividad
nuclear para p-catenina, otros marcadores positivos fueron
los antigenos CD10 y CD56 en un 43 % del total de casos y
los receptores de progesterona fueron positivos en el 100 %
de los casos a los que se le realizé dicho marcador, que
corresponden al 25 % del total de casos; la sinaptofisina
fue positiva en 4 casos, que corresponden al 25 % del total
de casos y al 50 % de casos en los que se realiz6; la cro-
mogranina y el C-kit fueron negativos en todos los casos.
Solo tres casos tuvieron el panel de inmunohistoquimica
completo (B-catenina, CD10, receptores de progesterona,
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C-kit, sinaptofisina y cromogranina). La positividad de los  de Patologia de la Universidad de Antioquia, con técnica
marcadores previamente expuestos se correlaciona fuerte-  manual; los casos que no tienen perfil de inmunohistoqui-
mente con lo descrito en la literatura. mica completo se deben a que en el momento del diagnds-

El estudio de inmunohistoquimica se realiz6 en el  tico no se contaba con dicho marcador en la institucién
laboratorio de inmunohistoquimica del Departamento  (Tablas 1y 2).

Tabla 1. Caracteristicas histopatologicas

Caso Arquitectura  Morfologia  Pleomor- Actividad Globulos  Invasion Invasion  Necrosis/
celular fismo  mitdtica/mitosis hialinos dela  perineural hemorragia
nuclear atipicas intracito-  capsula
plasmaticos
1 Sélido y Epitelioide Leve Escasalsin Presentes No No Si/lno Hemosiderofagos
pseudopapilar mitosis atipicas
2 Sélido y Epitelioide No No Ausentes No Si Nol/si Esclerosis del
pseudopapilar estroma
3 Sélido y Epitelioide No Escasalsin Ausentes Si Si No/no *
pseudopapilar mitosis atipicas
4 Sélido y Epitelioide No No Ausentes N/A N/A Si/no Degeneracion
pseudopapilar mixoide
5 Sélido y Epitelioide No Escasa/sin Presentes No No Silsi Hemosiderofagos
pseudopapilar mitosis atipicas
6 Sélido y Epitelioide No Escasa/sin Presentes Si No Si/no Macréfagos
pseudopapilar mitosis atipicas
7 Sélido y Epitelioide Leve No Ausentes Si No Silsi Macrofagos
pseudopapilar
8 Sélido y Epitelioide y Leve No Ausentes No No Silsi Fibrosis, cristales
pseudopapilar células gigantes de colesterol
multinucleadas y macréfagos
€Spumosos
9 Sélido y Epitelioide y Grave  Escasalpresenta  Presentes Si No Sifsi *
pseudopapilar células gigantes mitosis atipicas
multinucleadas
10 Trabéculas, Epitelioidey ~ Moderado No Ausentes No No No/no Esclerosis
nidos y orga- fusiforme
noide
1 Sélido y Epitelioide Leve Escasalsin Ausentes No No Nol/si *
pseudopapilar mitosis atipicas
12 Sdlido y Epitelioide No No Presentes No No No/no Hemosiderofagos
pseudopapilar
13 Sélido y Epitelioide Leve Escasalsin Ausentes No No Si/si Cristales de
pseudopapilar mitosis atipicas colesterol
14 Pseudopa- Epitelioide No No Presentes Si No Silsi Cristales de
pilar colesterol
15 Sélido y Epitelioide Leve No Ausentes Si No Silsi Degeneracion
pseudopapilar mixoide
16 Sélido y Epitelioide Leve No Ausentes No Si Silsi Esclerosis del
pseudopapilar estroma

*No se encontraron otras caracteristicas.
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Tabla 2. Marcadores de inmunohistoquimica

Caso Vimentina CD10  CD117/C-kit B-catenina Cromogranina Sinaptofisina Coctel CK
1 NO NO NO NO NO NO NO NO NO
2 NO NO NO NO + nucleary * * + difuso *
citoplasmatico

3 +difuso  + difuso NO NO +nucleary * * + difuso *
citoplasmatico

4 NO NO NO NO NO NO NO NO NO

® NO NO NO NO NO NO NO NO NO

6 NO + dot-like * NO + nucleary * + focal + fuerte/difuso NO
citoplasmatico

7 NO + dot-like NO + fuerte/difuso NO NO NO NO NO

8 NO + difuso * + fuerte/difuso + nucleary * * NO + focal
citoplasmatico

9 + focal + focal * + fuerte/difuso +nucleary * + focal + difuso + focal
citoplasmatico

10 * + difuso * + fuerte/difuso  + citoplasmatico * * + difuso + focal

1 NO + difuso NO NO + nucleary * + difuso + difuso NO
citoplasmatico

12 NO NO NO NO +nucleary * + focal + difuso NO
citoplasmatico

*No se realizaron (no fueron solicitados por el patélogo en el momento del estudio).

DISCUSION

El tumor sélido pseudopapilar afecta principalmente a
mujeres jévenes, con una relacion 9:1, se presenta con sin-
tomas abdominales inespecificos, como abdomen agudo
en caso de ruptura de la lesién por trauma o como hallazgo
incidental en las imégenes radiolégicas"*. En La tomo-
grafia axial computarizada (TAC) y resonancia magnética
(RM) de abdomen se observa una masa bien encapsulada
con densidades o intensidades heterogéneas, lo que refleja
degeneracién quistica y hemorragia dentro del tumor®.
Macroscépicamente, alcanzan medidas de 10 cm o mds;
son masas bien circunscritas, sélidas y quisticas; las dreas
sélidas tienen una consistencia friable y las dreas quisticas
presentan necrosis y hemorragia®”). Microscopicamente,
tienen una arquitectura sélida y pseudopapilar alrededor de
los vasos sanguineos delgados®. Las células neoplasicas son
discohesivas, de aspecto epitelioide con ntcleos redondos
y hendiduras, no hay atipia nuclear importante y las mitosis
son infrecuentes. Las células tienden a alejarse de los vasos
sanguineos y se degeneran, lo que produce las extensas
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dreas de necrosis; las células que se mantienen alrededor
de los tallos fibrovasculares forman una o multiples capas
que dan el aspecto pseudopapilar caracteristico de la lesion.
El estroma puede tener grados variables de hialinizacién.
Pueden existir pequenios grupos de histiocitos epitelioides
que acompaiian la lesion+#).

Se han descrito tres variantes histoldgicas: variante de
células claras, variante pleomorfica y variante oncocitica;
ninguna de ellas se ha asociado con un peor pronéstico?.
Se han descrito caracteristicas histoldgicas predictoras de
comportamiento agresivo como un patrén de crecimiento
difuso con invasién de la cdpsula, invasién linfovascular y
perineural, necrosis extensa, alta tasa mitética y presencia
de dreas sarcomatoides™®'®'V. En la microscopia elec-
trénica se han observado granulos intracitoplasmaticos
electrodensos tipo zimégeno®®. Hasta el momento no se
ha definido la célula de origen; algunos autores apuntan
a que sea una célula pluripotencial del pancreas, mientras
que otros sugieren que sea una célula extrapancredtica que
se introduce al pancreas durante la organogénesis, ya que
se han descrito tumores con caracteristicas similares en los
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ovarios y testiculos'>'¥). Su fisiopatologia consiste en una
pérdida de la capacidad de adhesion celular por mutaciones
en el gen CTNNDI en el exén 3 y alteraciones en la via de
sefnalizaciéon Wnt/ B—catenina“’“”.

En cuanto a los marcadores de inmunohistoquimica, son
caracteristicamente positivos la 3-catenina y los receptores
de progesterona en el 100 % de los casos. Son positivos
para CDS56 en el 98 %, la sinaptofisina puede alcanzar una
positividad focal de hasta 62 %, mientras que la cromogra-
nina es positiva solo en el 13 % de los casos, el CD10 en
el 93 % de los casos, el C-kit en el 81 % y la ciclina D1 en
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