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RESUMO - Racional - O tumor sélido-cistico pseudopapilar do pancreas ¢é neoplasia rara. Acomete mais comumente individuos jovens do sexo feminino
e tem sido considerada neoplasia de baixo grau de malignidade com comportamento biologico indolente. O seu tratamento tem sido a ressecgao
cirurgica. Pode comprometer tanto a cabega quanto o corpo ou mesmo a cauda do pancreas. Contudo, a presenca de duas lesdes simultaneas,
uma na porgdo cefalica e outra na transigéo do corpo para a cauda do pancreas (multicentricidade) ¢ situacdo muito rara. Relato de caso - Tumor
solido-cistico pseudopapilar do pancreas multicéntrico (com duas lesdes distintas na cabeca e no corpo-cauda) em homem de 36 anos de idade
submetido a gastroduodenopancreatectomia total e esplenectomia. O exame histologico revelou a presenga de dois tumores distintos em cabeca e
corpo-cauda do pancreas, ambos de mesma etiologia (solido-cistico pseudopapilar) e cuja confirmacao foi realizada por avaliagdo imunoistoqui-
mica. O paciente teve boa evolucdo pds-operatoria. Cinco meses apds o tratamento cirtirgico néo apresenta sinais de recidiva. Conclusdo - Esses
tumores apresentam bom prognodstico, com curabilidade e todos os esforcos devem ser tentados para a sua ressecgdo mesmo que para isto seja

necessaria pancreatectomia total.
DESCRITORES - Neoplasias pancreaticas. Pancreatectomia.

INTRODUCAO

Tumor So6lido-Cistico Pseudopapilar do Pancreas
(TSCPP) ¢é tumor raro. Foi descrito pela primeira vez por
Frantz em 1959 que reportou quatro casos e até entdo era
desconhecida como neoplasia anteriormente considerado
como tumor de ilhotas pancreaticas ndo-funcionantes. Con-
tudo, descreveu essa neoplasia como uma nova entidade e
a nomeou de “tumor papilifero do pancreas’™.

Diversas denominag¢des tém sido dadas a esse tumor ao
longo de sua histdria: neoplasia epitelial papilifera, neoplasia
cistica papilifera, neoplasia papilifera sélido-cistica, tumor
solido-cistico acinar, neoplasia s6lida papilifera, carcinoma
cistico papilifero, tumor papilifero sélido-cistico e tumor
solido pseudopapilifero®. Contudo em 1996, em consenso
da World Health Organization foi finalmente designado de
tumor solido-cistico pseudopapilar do pancreas®!'".

Esse tumor corresponde a apenas 5% dos tumores pan-
creaticos cisticos e um a 2% de todos os tumores exocrinos
desse 6rgdo®*!6. Em passado recente, tem ocorrido aumento
da sua freqiiéncia, em parte pelo maior conhecimento de
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sua existéncia e da maior identificagdo por métodos de
imunoistoquimica'®.

Poucas séries de casos dessa neoplasia tém sido descri-
tas no Brasil, porém nenhum caso de TSCPP multicéntrico
havia sido descrito anteriormente®*!°. Os autores descrevem
um caso de paciente com duas lesdes simultidneas, na
cabega e no corpo-cauda do pancreas (multicéntrico) que
foi submetido a gastroduodenopancreatectomia total com
esplenectomia com boa evolugao poés-operatoria.

RELATO DO CASO

Homem de 36 anos de idade, negro, deu entrada no
Servico de Cirurgia Geral do Hospital de Ensino da Facul-
dade de Medicina do ABC com sintoma de dor epigastrica
associada ao aparecimento de massa abdominal. Simultanea-
mente apresentava emagrecimento de 5 kg em seis meses.
Ele nao apresentava doengas associadas.

Foram realizadas ultra-sonografia de abdome e en-
doscopia digestiva alta que ndo apresentavam alteragdes,
e tomografia computadorizada de abdome (Figura 1) que
mostrou presenga de duas volumosas lesdes nodulares
solidas, de contorno regulares, com realce heterogéneo do
meio de contraste, medindo respectivamente 6 X 5 X 4 cm
e 10,8 X 5,1 X 6,1 cm, localizadas em regido retro-gastrica,
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a menor na regido proximal do pancreas (cabega) e a maior
na sua regiao distal (corpo-cauda). Foram ainda dosados os
marcadores CEA, CA19-9 e CA125 que se apresentavam
dentro da normalidade.

FIGURA 1 - Tomografia de abdome mostrando duas lesdes
sincronicas, heterogéneas em cabega e corpo-cauda
pancreaticos.

Subsequentemente, ressonancia nuclear magnética de
abdome foi realizada. Foram observadas, duas volumosas
lesdes expansivas em pancreas (cabega e corpo-cauda)
que apresentavam coeficiente de atenuagdo heterogéneo,
com o predominio de hipersinal em T2 e hiposinal em T1
respectivamente. Essas lesdes apresentavam ainda realce
predominantemente periférico apds administracao do con-
traste paramagnético. A lesdo na porcao distal do pancreas
media cerca de 10 cm de didmetro enquanto a localizada na
porgao cefalica cerca de 5 cm de didmetro.

Como havia davida na ressecabilidade, o estadiamento
foi complementado com ecoendoscopia ¢ arteriografia de
vasos mesentéricos. A primeira, revelou a presencga de duas
lesdes discretamente hipoecoicas e homogéneas - uma menor
(cercade 5 cm de diametro) localizada em cabega pancreatica
e outra maior na por¢ao distal do 6rgdo -. Ambas apresen-
tavam planos de clivagem bem delimitado, sem dilatagio
ou acometimento do hepatocolédoco ou ducto pancreatico
principal. A lesdo de localizacdo cefélica deslocava o tronco
mesentérico-portal, porém ndo o invadia. Na arteriografia
nao se observou invasdo de grandes vasos.

Frente a este quadro o paciente foi levado a laparotomia
exploradora com proposta de pancreatectomia total.
O achado intra-operatdrio revelou pancreas com dois
grandes tumores de aspecto neoplasico, um acometendo a
regido cefalica e outro a regido corpo-caudal. Havia ainda
pequena area de tecido pancreatico de aspecto normal
posicionada entre a cabega e o corpo. Também foi observada
linfoadenopatia locoregional, acometendo tanto o tronco
celiaco quanto o mesocolon transverso. A principio foi
realizada pancreatectomia distal com esplenectomia (Figura
2) e linfadenectomia regional, sendo o material enviado para
bidpsia de congelagdo. O exame revelou tratar-se tumor sélido-

cistico pseudopapilar do pancreas com processo inflamatorio
reacional em linfonodos. Frente a esse achado, a operagao
foi complementada com gastroduodenopancreatectomia
cefalica (Figura 3). O paciente evoluiu bem, tendo alta no
14° dia de pos-operatdrio.

FIGURA 2 — Espécime cirurgico mostrando grande lesdo em
corpo-cauda do pancreas

FIGURA 3 — Espécime cirurgico mostrando também grande lesdo
tumoral em porcao cefalica do pancreas.

O exame anatomo-patologico revelou a presenca de um
tumor sélido-cistico pseudopapilar do pancreas (Tumor de
Gruber-Frantz) em ambas as lesdes, com focos de hemor-
ragia e necrose. As margens de ressecc¢do estavam livres de
neoplasia como também os linfonodos regionais. O painel
imunoistoquimico esta demonstrado na Tabela 1 e foi com-
pativel com tumor de Frantz nas duas lesdes.

TABELA 1 — Painel imunoistoquimico

Marcador imunoistoquimico Positivo (focal)

Cromogranina A Positivo
Vimentina Positivo
Alfa 1-antiquimotripsina Positivo
Alfa 1-antitripsina Positivo

Enolase Neuron-Especifica Positivo (focal)
S100 Positivo (focal)

Receptores de progesterona Positivo
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No ultimo retorno, cinco meses apos a operacgio, o
paciente encontra-se bem e sem queixas. A insuficiéncia
enddcrina esta sendo compensada com insulina, e a exocrina
com reposi¢do via oral de enzimas pancreaticas.

DISCUSSAO

TSCPP sao neoplasias incomuns e representam somente
2,5 % de todos tumores pancreaticos'®. Desde que foram
descobertos, apenas 718 casos foram relatados até o ano de
2005™. Recentemente, porém esses numeros vem se elevan-
do, muito devido ao melhor conhecimento histoldgico dessa
entidade®!>!*, O pico de incidéncia se situa em torno das se-
gunda e terceira décadas de vida. Esses tumores apresentam
predilecdo pelo género feminino. Sua origem ¢ motivo de
grande controvérsia. Para determinados autores, tem origem
em células primordiais multipotentes do pancreas, enquanto
para outros € extra-pancreatica. Embora alguns estudos dis-
cutam sua origem em detalhe, a linhagem de diferenciagao
celular ainda permanece incerta>®!21417.18,

Os TSCPP tém sido encontrados tanto na cabega como no
corpo e cauda do pancreas!'. Contudo, lesdes multicéntricas
s30 muito raras e em revisao de literatura, apenas um outro
caso foi previamente encontrado'®. Como sua freqiiéncia é
baixa, seu diagnostico € muitas vezes negligenciado. Como
diagnosticos diferenciais tém sido descritas lesdes neoplasi-
cas, tanto metastaticas quanto primarias, cistos linfoepiteliais
e pseudocistos secundarios a pancreatite 341012,

Esses tumores tém sido considerados como de baixo
grau de malignidade. Em geral sdo encapsulados e raramente
invadem estruturas contiguas. Apresentam crescimento lento
e raramente se disseminam por via linfatica. Metastases
hematogénicas sdo raras, com poucos casos descritos na
literatura. No entanto, quando presentes, o figado tem sido
0 6rgdo mais comumente acometido’®!313,

Devido a seu lento crescimento, esses tumores podem
alcancar grandes dimensdes, mormente por ocasido de
seu diagnostico. Os sintomas mais descritos tém sido dor
(abdominal ou lombar), dispepsia ou mesmo a presenga
de massa abdominal'3*>%1013 " Geralmente, esses tumores
tornam-se sintomaticos justamente quando atingem grandes
proporgdes. O diametro médio das lesdes sintomaticas tem se
situado em torno de 6 cm (mais que 75 % deles sdo maiores
do que 5 cm). Em contrapartida, casos assintomaticos
representam somente 15,5 % dos casos relatados''%!215,
O caso descrito, com dois tumores de grandes dimensoes,
coincide com esses achados, pois o paciente apresentava
tanto dor quanto massa abdominal.

O diagndstico ¢ feito por exames de imagem. Os inclui-
dos tem sido ultra-sonografia, tomografia computadorizada
e menos freqiientemente ressonancia nuclear magnética. O
achado mais comumente observado na tomografia computa-
dorizada ¢ massa heterogénea, arredondada e encapsulada
(bem definida), com areas solidas e cisticas. Ocasional-
mente, a lesdo pode apresentar septacdes ou calcificagdes
em seu interior. Embora incomum, massas de aparéncia

solida como observadas no presente caso também podem
ser observadas'>'*!7. Para diagnostico complementar a ultra-
sonografia endoscopica pode ser utilizada, principalmente
em casos de duvida diagnostica ou mesmo para avaliagdo da
ressecabilidade, como foi possivel de se observar no presente
caso. A biopsia por ecoendoscopia, em algumas situacdes
pode corroborar para seu diagndstico preciso, mormente para
os casos de dificil diagnostico etiologico *1°. Os marcadores
tumorais séricos CEA e CA19-9 se apresentam de maneira
geral dentro dos valores normais como observado no presente
caso, e pouco contribuem para o seu diagnostico®>!%!", Em
raras ocasides, minimas elevagdes do CA19-9 podem ser
relatadas"!>16.

Na analise macroscopica, esses tumores apresentam
areas solidas amareladas e cisticas, com zonas hemorragicas
e necroéticas. A histologia € caracterizada por areas solidas
que se alternam com areas pseudopapiliferas com espacos
cisticos de permeio como observado no presente caso*'°. O
padrdo imunoistoquimico ¢ muito diverso. As células sdo
consistentemente positivas para vimentina, alpha-1-anti-
tripsina e alpha-1- antiquimiotripsina como foi observado
no presente caso. Algumas vezes sdo focalmente positivas
para enolase neuron-especifica e receptores de progesterona
como no caso reportado'*!”. Mais recentemente, tem sido
descrita a positividade para CD10 e CD56'2.

O tratamento tem sido a ressecgdo cirtrgica, pois esses
tumores apresentam baixa resposta tanto a radioterapia
quanto a quimioterapial>%!415, Esses tumores apresentam
bom prognoéstico, com grande curabilidade e todos os es-
forg¢os devem ser tentados para a sua ressec¢@o. A operagao
indicada depende da localizagdo do tumor no pancreas.
Lesdes no corpo ou na cauda tém sido tratadas de preferéncia,
com pancreatectomia distal e preservacdo esplénica. Para
lesdes pequenas localizadas no colo pancreatico, a pancre-
atectomia central pode ser opgao”!%. Para as lesdes na regido
cefilica, tanto a duodenopancreatectomia com preservagao
pildrica, quanto a gastroduodenopancreatectomia cefalica
tém sido as técnicas de eleicdo. A linfadenectomia regional
¢é raramente indicada, exceto se linfonodos aumentados ou
suspeitos estdo presentes!>#141318 Mesmo na presenga de
metastases hepaticas, a ressec¢do tanto da lesdo primaria
quanto das lesdes hepaticas com o intuito curativo deve ser
indicada®®'*15. Como lesdes multicéntricas sdo incomuns, a
gastroduodenopancreatectomia total ¢ raramente indicada.
Porém, deve ser recomendada com precisdo nessa excep-
cional situa¢ao clinica, pois se trata de tumor de bom prog-
nostico compensando desta maneira a grande morbidade de
ambas insuficiéncias tanto exdcrina quanto enddcrinal®.

CONCLUSAO

Os tumores solido-cistico pseudopapilares do pancreas
apresentam bom progndstico, com curabilidade e todos os
esforgos devem ser tentados para a sua ressec¢do mesmo que
para isto seja necessaria pancreatectomia total.
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ABSTRACT - Background - Solid-cystic pseudopapillary pancreatic tumors are rare neoplasms. Female young individuals are usually struck by this

condition. This type of tumor has been considered to be a low-grade neoplasia, having an indolent biological behavior. Surgical ressection has
been the treatment of choice. This disease can also compromise the head, body as well as the tail of the pancreas. However, the presence of two
simultaneous lesions, one in the cephalic portion and the other at the transition between the body and tail of the pancreas (multicentricity) is a very
rare situation. Case report - Solid-cystic multicentric pseudopapillary pancreatic tumor (with two distinct lesions, one in the head and the other in
the body-tail) in a 36 year old male was submitted to total gastroduodenopancreatectomy and splenectomy. Histological tests revealed the presence
of two distinct tumors, one in the head and the other in the body-tail of the pancreas, both of the same etiology (solid-cystic pseudopapillary tumor),
receiving confirmation by immunohistochemical evaluation. The patient had a good post-operative development. Five months after surgical treat-
ment, the patient did not show any signs of recidive. Conclusion - This tumors present a good prognosis and cure, so every effort should be taken
to resect the tumor, even if it is necessary to perform total pancreatectomy.

HEADINGS - Pancreatic neoplasms. Pancreatectomy.
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