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RESUMO - Racional: A neoplasia sélida pseudopapilar é tumor raro de pancreas de tratamento
cirdrgico. No entanto, sua causa ainda gera discussdes. Objetivo: Analisar os dados clinicos,
do diagndstico e do tratamento da dessa neoplasia. Métodos: Estudo retrospectivo com
dados médicos de pacientes tratados entre janeiro de 1997 a julho de 2015. Resultados:
Foram identificados 17 casos. A maioria era de mulheres (94,11%) e a média de idade foi de
32,88 anos. A principal queixa era massa abdominal (47,05%). A localizagdo mais frequente
era no corpo/cauda do pancreas (72,22%) e a operagdo mais realizada foi a pancreatectomia
corpocaudal com esplenectomia (64,70%). Nenhum caso apresentou metastase no momento
do diagnostico. Operacdo conservadora de parénquima pancreatico foi realizada em apenas
trés casos. A taxa de complicacdes no pds-operatério foi de 35,29% e a principal complicacdo
foi fistula pancredtica (29,41%). Nenhum paciente realizou adjuvancia no seguimento.
Conclusées: A mais comum apresentacao clinica da neoplasia sélida pseudopapilar é de massa
abdominal. Ela é de tratamento cirlrgico e pancreatectomia corpocaudal com esplenectomia é
o procedimento mais realizado para seu tratamento.

ABSTRACT - Background: The solid pseudopapillary neoplasm is a rare tumor of the pancreas.
However, it’s etiology still maintain discussions. Aim: To analyze it’s clinical data, diagnosis
and treatment. Methods: A retrospective study of medical records of all patients treated from
January 1997 until July 2015. Results: Were identified 17 cases. Most patients were women
(94.11%) and the average age was 32.88 years. The main complaint was abdominal mass
(47.05%). The most frequent location was in the body/tail of the pancreas (72.22%) and the
most frequently performed surgery was distal pancreatectomy with splenectomy (64.70%).
No patient had metastases at diagnosis. Conservative surgery for pancreatic parenchyma
was performed in only three cases. The rate of complications in the postoperative period was
35.29% and the main complication was pancreatic fistula (29.41%). No patient underwent
adjuvant treatment. Conclusions: The treatment is surgical and the most common clinical
presentation is abdominal mass. Distal pancreatectomy with splenectomy was the most
frequently performed surgery for its treatment.

This is an open-access
article distributed under the terms of the
Creative Commons Attribution License.

INTRODUCAO

em 1959 e incluida na classificacdo da Organizacdo Mundial de Satde em
1996". Seu potencial maligno é baixo e sua patogénese é incerta, o que
motiva ainda discussdes. Corresponde a 0,17-3% de todas as neoplasias pancreéaticas
malignas e atinge principalmente mulheres jovens entre a terceira e quarta décadas de
vida®'920, O tratamento é a resseccdo cirlrgica e esta associado a bons resultados com
prognostico favoravel e mortalidade operatéria estimada em 2%14. Atualmente existem
aproximadamente 800 casos relatados na literatura, limitando-se a maioria a relatos e
séries de casos devido a sua baixa incidéncia'1824,
O objetivo deste estudo é analisar os dados clinicos, do diagnéstico e do tratamento
da NSP.

Q neoplasia sélida pseudopapilar (NSP) foi descrita primeiramente por Frantz

METODOS

Estudo retrospectivo com dados médicos obtidos de prontuérios e base de dados
de todas NSP tratadas na Disciplina de Gastroenterologia Cirurgica da Escola Paulista de
Medicina, Universidade Federal de Sdo Paulo, Sdo Paulo, SP, Brasil de janeiro de 1997 a
julho de 2015. Foram coletados dados relacionados ao pré-operatério, intra-operatério
e pbs-operatorio. Informacdes incluiam idade, género, sintomatologia, método de
imagem para o diagnéstico, localizacdo da neoplasia no parénquima pancreético, bem
como a sua dimensdo. Também foram analisados o tipo das operacdes, as complicagdes
pbs-operatodrias, tempo de internacdo e o seguimento ambulatorial.

A sintomatologia foi definida como a queixa principal do paciente. Para o diagnéstico
de fistula pancreatica foram adotadas as recomendacdes do International Study Group
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on Pancreatic Fistula Definition, caracterizado pela dosagem
de amilase do liquido de drenagem a partir do terceiro dia
pds-operatdrio com valores superiores a trés vezes do limite
da normalidade®.

Os dados foram coletados e organizados em planilhas de
Excel (Microsoft, USA). A analise estatistica dos dados investigados
foi realizada pelo SPSS Statistics 20.0 (IBM,USA). As variaveis
quantitativas foram apresentadas como médiatdesvio-padrdo
e as variaveis qualitativas como frequéncia e porcentagem.

RESULTADOS

Foram identificados neste periodo 17 pacientes tratados
por NSP. A maioria era de mulheres (94,11%) com média de
idade de 32,88+11,86 anos. A sintomatologia mais frequente foi
ade massa abdominal (47,05%). Todos os pacientes realizaram
ultrassom de abdome, mas em 70,58% houve necessidade da
realizagdo da tomografia computadorizada ou ressonancia
magnética para confirmacao diagndstica e em 72,22% a lesdo
estava localizada no corpo ou cauda pancreatica. Nenhum
paciente apresentou metastase no momento do diagnostico.
A média do maior didmetro da lesdo foi de 6,52+3,01 cm. Os
dados relacionados a lesdo sdo expostos individualmente na
Tabela 1.

TABELA 1 - Dados relacionados ao diagndstico da NSP

= Maior

Cxo m Género Sriometologia TC WM 22220 ety
Tumoral (cm)
1 51 F Massa Sim Sim  Cauda 6,5
2 22 F Dor Sim Nédo Cabeca 8
3 21 E Massa  Sim Nao Corpo 6
4 22 F Dor Sim Sim Colo 54
5 50 F Dor Sim Nao Corpo 33
6 43 B Dor Sim Nao Corpo 6,2
7 32 F Massa Sim N&do Cauda 57
8 24 F Massa Sim Sim  Cauda 11,5
9 35 F Ictericia  Sim Sim  Cabeca 8.3
10 44 F Massa Sim Sim  Cauda 4,3
11 16 F Massa  Sim Sim  Corpo 13,5
12 32 E Massa  Sim Sim  Corpo 1,5
13 38 F Massa  Sim Sim  Corpo 73
14 49 M Incidental Sim Sim  Cauda 8
15 39 F Dor Sim Sim  Cauda 5.3
16 24 F Dor Sim  Sim Colo 24
17 17 F B |F| S | SRR gma
Corpo

F=feminino; M=masculino; TC=tomografia computadorizada; RNM=ressonancia
nuclear magnética

O diagndstico de NSP no pré-operatério foi de 82,35%
e todos os pacientes foram submetidos ao tratamento
cirdrgico. A pancreatectomia corpocaudal com esplenectomia
foi a operacdo mais realizada (64,70%) e duas delas foram
por videolaparoscopia. A média do tempo operatério foi de
327+119 min. Nenhum paciente apresentou comprometimento
linfonodal. A complicacdo pds-operatéria mais frequente
foi a fistula pancreética (29,41%), com quatro casos do tipo
A e um tipo C. A alta hospitalar aconteceu em média em
8,35+4,4 dias no pos-operatorio. Todos os casos realizaram
acompanhamento ambulatorial com tempo médio de
seguimento de 27,41+23,74 meses. Houve um caso de
recidiva em paciente submetida a enucleacao (5,88%) e uma
morreu (5,88%) no terceiro dia de pds-operatério devido a
trombose do enxerto vascular realizado por comprometimento
neoplasico. A terapia adjuvante ndo foi realizada em nenhum
paciente (Tabela 2).

|

TABELA 2 - Dados relacionados ao tratamento da NSP

. Duracao Alta hospitalar - imento
e (G (minuios) (POF)’ ComplicagSes S‘?!ryln.leses)
PCC + E Fistula
- por VLP 250 > Tipo C L
2 DPT 325 21 InfeciodeFO 83
3 PCC+E 640 Obito Obito -
4 ENU 210 7 Né&o 27
5 ENU 230 12 Fistula Tipo A 39
6 PCC + E 320 8 Néao 31
7 PCC+E 190 7 N&o 42
8 PCC + E 270 11 Néao 39
9 DPT 490 8 Né&o 26
10 PCC+E 200 6 Néao 20
11 PCC+E 235 7 Néao 15
PCC + E -
12 por VLP 270 5 Né&o 18
13 PCC+E 450 7 Néao 21
14 PCC+E 340 12 Fistula Tipo A 10
15 PCC+E 370 10 Fistula Tipo A 12
16 o, 380 10 FswlaTipoA 3
17 PST+E 395 9 Néao 2

PO=pos-operatdrio; PCC=pancreatectomia corpocaudal; E=esplenectomia;
VLP=videolaparoscopia; DPT=duodenopancreatectomia; ENU=enucleacao;
PC=pancreatectomia central; FO=ferida operatoria; PST=pancreatectomia subtotal

DISCUSSAO

Frantz em 1959, descreveu trés pacientes com tumor
pancreatico que possuiam caracteristicas distintas das neoplasias
pancreaticas até entdo descritas, principalmente a presenca de
lesdo encapsulada com éreas cisticas e sélidas. O componente
solido era estruturalmente pseudopapilar, o que posteriormente
originou uma série de denominagdes, como NSP, neoplasia
sélida e cistica, tumor de Frantz, tumor de Hamoudi, entre
outras, nao existindo consenso sobre a melhor denominacao?.
Desde entao, cerca de 800 casos foram relatados na literatura,
sua incidéncia estimada compreende 0,3-2,7% de todas
as neoplasias pancreaticas. Diferente de outros tumores,
parece manter-se estavel nas Ultimas décadas''824, A partir
dos anos 80, houve aumento no ndmero de casos de NSP
identificados e publicados e este fato provavelmente associou-
se ao progresso dos métodos de imagem e principalmente
ao estudo histopatoldgico e imunoistoquimico, o que gerou
crescente interesse pelo tema. A maior casuistica publicada
é chinesa, descrita por Cai et al., onde foram apresentados
116 pacientes®. A maior série de casos brasileira deve-se a
Machado et al., que apresentaram 34 pacientes.Do mesmo
modo que as séries anteriormente citadas, esta demonstra o
perfil destes pacientes em hospitais de ensino que por serem
de referéncia, ndo permitem a andlise sobre a real incidéncia
desta neoplasia. A Tabela 3 relaciona as principais casuisticas
sobre a NSP publicadas nos ultimos 22 anos.

A NSP caracteriza-se por acometer pacientes jovens. Seu
diagnostico geralmente ocorre na terceira década de vida2®.
Nas principais casuisticas publicadas, a média de idade no
momento do diagndstico variou de 23 a 35 anos®'72"% e nesta
série foi de 32,8 anos, semelhante a literatura existente. A
maioria dos casos ocorreu em mulheres e somente houve um
homem. A literatura confirma este fato e a relacdo do género
feminino-masculino varia na proporcao de 1,7 a 10:1'2 Este
fato parece estar relacionado aos hormdnios sexuais, como
o0 estrogénio e a progesterona, mas ainda é desconhecido o
verdadeiro papel deles no que diz respeito ao crescimento
da neoplasia ou a sua histogénese. Receptores de estrogénio
raramente estdo presentes, enquanto os de progesterona sdo
identificados na maioria dos casos'’?2. Tien et al. evidenciaram
que nao existe diferenca entre os géneros em relacdo ao perfil

94 ABCD Arq Bras Cir Dig 2016;29(2):93-96



imunoistoquimico e aos receptores hormonais®?. Quando os
homens sdo acometidos pela NSP, existe tendéncia ao inicio
da neoplasia em idade mais avancada e maior agressividade
da lesdo®'”. Machado et al. e Cai et al. demonstraram através
de 7 e 16 casos, respectivamente, que este género masculino
associou-se com média de idade maior no diagndstico, assim
como maior diametro tumoral®'.

TABELA 3 - Principais casuisticas no mundo sobre NSP

Salvia Machado  Yang Cai Esta
etal. etal. etal. etal. casuistica
(2007) (2008) (2009) (2014) (2016)
NUmero de casos 31 34 26 116 17
F 27 (87%) 27 (79%) 22 g 16 (94%)
(85%) (86%)
16
() 0 0 0
M 4(13%)  7(Q1%) 4 (15%) (14%) 1 (6%)
Média de idade 34 23 30 35 33
(anos)
Principal sintoma Dor Dor Dor Dor Massa
. o o 11 32 o
Achado incidental 17(55%) 7 (21%) (42%) @27%) 1 (6%)
N o o CaCo CaCo o
Localizacdo CC (68%) CC (61%) (54%) (53%) CC (65%)
Mtx no 9
diagnostico v v g () v
Operacdomais  pec g pccyE DPT PCC PCC + E
realizada
Linfonodos + 0 0 0 0 0
Fistula _ o o 13 o
pancreatica 191(56%)1 1 31(12%) (11%) 5 (29%)
Adjuvancia 0 1(3%) 0 0 0
Recorréncia 0 0 14%) 2 12%) 1 (6%)
Obito 0 0 1 (4%) 0 1(6%)

F=feminino; M=masculino; CC=corpo/cauda; CaCo=cabega/colo; Mtx=metastase;
PCC=pancreatectomia corpocaudal; E=esplenectomia; DPT=duodenopancreatectomia

O tratamento da NSP é cirtrgico. E um tumor de progressao
lenta e prognostico favoravel, mas quando atinge grandes
proporcdes, pode estar relacionado com maior morbidade.
Apesar do crescimento lento, alguns critérios sdo fatores de risco
para pior progndstico. Os critérios descritos na literatura sdo
leses maiores que 5 cm, género masculino, necrose tumoral,
atipia celular e invasdo vascular, perineural e de estruturas
adjacentes®'®">, Todos os pacientes deste estudo foram operados
com resseccdo completa da lesdo, apesar de a média do
maior diametro tumoral ter sido de 6,5 cm. Enucleagcdo com
preservagdo do parénquima pancreatico foi realizada apenas
em dois pacientes (11,7%), e esta circunstancia atribuiu-se
principalmente a localizagdo da lesdo. Este fato também é
demonstrado nas principais casuisticas, nas quais a enucleacgéo
da lesdo ndo ultrapassa 16% dos casos®'2"?>. Mesmo que ela
apresente grandes dimensdes, usualmente a ressec¢ao é possivel
e curativa®®. Nenhum paciente desta casuistica apresentou invasdo
extrapancreatica ou metdstase a distancia. Estes achados séo
raros e ndo contraindicam a resseccdo, que deve ser completa
e, se possivel, em monobloco®. Devido a natureza indolente da
lesdo, resseccdo vascular e de estruturas adjacentes quando
comprometidas estdo indicadas e sdo indispensaveis para a
obtencdo de margens negativas®®. A linfadenectomia ndo é
necessaria, dado que a disseminacéo linfatica ndo faz parte
das caracteristicas deste tipo de neoplasia®®. Nesta casuistica
uma das pacientes necessitou de resseccdo da veia porta com
reconstru¢do vascularemvirtude de invasdo extrapancreética da
neoplasia. Este fato acrescentou morbidade ao procedimento,
resultando em &bito no terceiro pods-operatorio por trombose
do enxerto vascular.

A videocirurgia também é opg¢do na NPS e depende da
localizagdo da lesdo no parénquima pancreatico, dimensdes do
tumor e experiéncia da equipe cirdrgica. Sua seguranca é amesma
gue avia aberta, além de oferecer melhor visualizagdo, menor dor
no pos-operatorio e recuperagdo mais rapida do paciente” 3™,
Cavallini et al. demonstraram a eficacia da videolaparoscopia
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em 10 casos tratados. Nao houve nenhuma recidiva da doenca
durante o seguimento e nenhum ébito no pds-operatorio’. Nesta
série realizaram-se duas pancreatectomias corpocaudais com
esplenectomia por videolaparoscopia e uma pancreatectomia
central hibrida em lesdes com pequenas dimensdes. Nenhuma
recorréncia local foi identificada no seguimento destes pacientes
tratados através da videolaparoscopia.

Fistula pancreatica é a complicacdo mais comum apos a
resseccdo pancreatica, independente da causa®+>2,

Amaioriadas lesdes da NPS ocorre distalmente no pancreas
e nesta localizacdo, a fistula tem melhor progndstico. A taxa
varia de 11-56% conforme a literatura®'’?'2>, Esta complicacdo
esteve presente em 29,41% destes casos e a maioria ndo teve
impacto clinico no paciente e ndo necessitou de nenhuma
intervencao.

Apods a resseccao cirlrgica, cerca de 95% dos pacientes
estavam livres de doenca®'>92'. Apenas um apresentou recidiva no
seguimento pos-operatorio tardio, 17 meses apos a enucleacdo
de uma lesdo no colo pancreatico. Esta recidiva geralmente
esta associada aos pacientes com fatores de pior progndstico
ou ressec¢do incompleta da doenca. Além da recorréncia
local, a recidiva pode se manifestar através de metastases,
tendo o figado como principal sitio?®*. Opcao de tratamento
na recorréncia é a terapia adjuvante, apesar de ndo existirem
dados definitivos que indiquem este tratamento no NSP. Alguns
casos isolados com metéastase foram tratados com sucesso
através de radioterapia e de quimioterapia com cisplatina,
5-fluorouracil e gencitabina™ .

CONCLUSOES

O principal sinal clinico de NPS foi massa abdominal, o
que demonstra o diagndstico tardio e a grande dimensao da
lesdo, dificultando operagdes preservadoras do parénquima
pancreatico. O tratamento é iminentemente cirlrgico, mas,
apesar do prognéstico favoravel da neoplasia, o tratamento
cirdrgico ndo é isento de complicacdes.
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