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Resumo

O tumor sélido pseudopapilar de pancreas ¢ uma neoplasia rara, que acomete usualmente mulheres jovens na
segunda ou terceira década de vida. Foi descrito pela primeira vez em 1959. E considerada uma doenca com baixo
potencial de malignidade e é encontrado na maioria dos casos em adolescentes do sexo feminino, sugerindo a associagao
de fatores hormonais em sua patogénese. Metastases sdo raras e a ressec¢do completa do tumor é geralmente curativa. O
caso descrito é sobre uma paciente de 13 anos. Os aspectos clinicos envolvidos neste caso foram atipicos pelo fato do
surgimento dos sintomas associados a trauma direto com aumento de volume abdominal. O tumor pode acometer
qualquer area do pancreas, porém, na maioria das séries, acomete, preferencialmente, o corpo e a cauda pancredtica. A
ressec¢do do tumor, quando possivel, € curativa na maioria dos casos, porém recidivas locais podem ocorrer. A taxa de
sobrevida mesmo ap6s metastase hepatica € alta pela natureza benigna do tumor. Conclusio: O tratamento cirirgico por
meio de resseccdo tumoral sem esvaziamento ganglionar ou resseccdo de 6rgaos adjacentes ¢ recomendavel pela literatura

internacional proporcionando excelente progndstico para estes pacientes.

Abstract

Introduction: Solid pseudopapillary tumors of the pancreas (SPLs) are uncommon tumors usually affecting young women in their
twenties and thirties, suggesting hormonal factors to be involved in their pathogenesis. 1t was first described by Frants in 1959. The vast
mayority of SPT5 are indolent neoplasms. Metastases are rare and resection of the tumor when possible is curative in most cases. Case report:
We report a case of a 13-year-old white girl. The clintcal aspects of this case were atypical due to the appearance of symptoms associated with
direct tranma and increase of the abdominal volume. Discussion: The body and tatl of the pancreas are more frequently affected. The survival
rate even after liver metastasis s good. Conclusion: Surgery is the matnstay of treatment. Complete resection of the tumor is usually achieved.

Exctensive lymphatic dissection or more radical local approaches are not indicated by most studzes.
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1. Introdugio

O tumor sélido pseudopapilar do pancreas (ISPP),
também conhecido como tumor de Frantz ¢ uma neoplasia
rara do pancreas, ocorrendo em aproximadamente 0,17%-
2,7% dos tumores ndo-enddcrinos do pancreas. Fot descrito
pela primeira vez em 1959. Embora rara, é uma neoplasia
que tem sido cada vez mais descrita na literatura. Até o mo-
mento, existem apenas 452 casos citados na literatura'?’.

No Brasil, a maior casuistica em uma unica mstitu-
i¢do foi apresentada pelo Servico de Cirurgia de Vias Biliares
e Pancreas do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medi-
cina da Universidade de Sao Paulo, com 14 casos subme-
metidos a cirurgia’.

E encontrado na maioria dos casos em adolescentes
do sexo feminino sugerindo a assocta¢ao de fatores hormo-
nais em sua patogénese’.

E considerado uma neoplasia com pequeno grau
de malignidade, desde que passivel de ressec¢do cirurgica
completa, 0 que ¢ possivel na maioria dos casos’.

Os achados clinicos sdo vagos e podem incluir dor
abdominal leve e saciedade precoce como principal manifes-
tacao além de massa palpavel em quadrante superior esquer-
d01,2,3.

A evolucao do tumor é de crescimento lento, com
tendéncia a0 sangramento intratumoral e necrose. Por essa
razdo pode alcangar grandes volumes e apresenta-se clinica-
mente na forma de massa abdominal®.

A despeito disso, ¢ rara a invasdo de estruturas
vasculares ou biliares, o que torna a ressec¢do possivel na
maioria dos pacientes®.

O tumor pode acometer qualquer area do pan-
creas, porém, na maioria das vezes acomete, preferencial-
mente, 0 corpo e a cauda pancreatica. Também foram
descritos tumores de formas multicéntricas com apareci-
mento em tecido pancredtico ectopico. Histologicamente
se caracteriza por apresentar uma mescla de areas solidas
com pseudocistos, estruturas pseudopapilares e hemorra-
gicas®.

O ultrassom e a tomografia sdo os exames mais a-

propriados para fazer investigagdo diagnostica. Geralmente,

observa-se uma massa pancreatica bem delimitada, encap-
sulada, com calcificagoes e padrdes sélidos e cisticos depen-
dendo do grau de hemorragia®

O conhecimento dos aspectos epidemiolégicos e
clinicos desse tipo de tumor pode levar a suspeita do diag-
noéstico no pré-operatorio, o que, sem duvida, pode permitir
abordagem cirdrgica mais radical que tenha por objetivo a
resseccdo por completo de lesdo. O prognostico apos res-
seccdo tumoral é excelente com indice de sobrevivéncia de
90% e recorréncia de apenas 10%. Metastases hepaticas
sdo raras (7%) e acometem na maioria dos casos pacientes

de idade mais avancada®.

2. Objetivo
Este caso foi selecionado por apresentar um quadro
clinico atipico de tumor abdominal, com diagnéstico de

neoplasia rara e poucos casos relatados na literatura.

3. Relato de caso

Paciente M.C.F., 13 anos, sexo feminino, natural
de Salto da Lontra (PR). Apresentava quadro clinico de
dor abdominal localizada, episédios esporadicos de nauseas
e vomitos e massa abdominal em hipocondrio esquerdo.

No dia 04 de janeiro de 2007, a paciente havia so-
frido trauma abdominal direto e iniciou quadro de vomitos.
Ficou em observagdo por aproximadamente quatro horas
na cidade de origem. Ndo houve melhora. Fot realizada ul-
trassonografia abdominal, e a paciente foi encaminhada ao
Hospital Infantil Pequeno Principe no dia 19 de janeiro de
2007.

Ao exame fisico, a paciente apresentava-se em bom
estado geral, calma e ativa. Peso de 35 kg, frequéncia cardiaca
de 88 bpm e frequéncia respiratoria de 20 rpm. Abdémen
flacido, com massa palpavel 4 cm abaixo do rebordo costal
esquerdo, figado impalpavel.

O exame de ultrassonografia realizado no dia 18
de janeiro de 2007 demonstrou massa nodulariforme, com
contornos predominantes definidos e ecogenicidade hetero-
génea, medindo cerca de 8x7, 9x6, 9 cm em hipocdndrio

esquerdo, medial ao bago e superior a0 rim.
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A paciente foi internada. Fot solicitada Tomogratia
Computadorizada posteriormente, a qual demonstrou re-
g1do cefalica e toracica sem alteracSes. Abddmen com lesdo
expansiva, nodulariforme, heterogénea, predominantemen-
te hipodensa, localizada em hipocondrio esquerdo, medial-
mente a0 bago e anteriormente ao rim esquerdo. A extensao
do tumor era de 9x7, 9x7,5 cm e apresentava impregnacao
heterogénea apos injecido endovenosa do contraste, pre-
dominando em regido periférica.

O hemograma apresentava: leucécitos 20300/ ml,
basofilos zero, eosinédfilo 2%, bastio 1%, segmentados 61%,
monocitos 19%, linfécitos 17%, plasmocitos zero. Série ver-
melha normal. Amilase sérica 31 UA/ml, creatinina 0,6mg/
dL. Dosagem de Na e K dentro da normalidade. TGO de
126 U/L e TGP de 18 U/L. Gama GT 11UI/L, LDH 537
U/L e Fosfatase alcalina de 112U /dL.

Exames de urina sem alteracdes. Fot realizada cirur-
gia para retirada de massa abdominal no dia 23 de janeiro
de 2007, com disseccdo do pancreas com isolamento dos
vasos esplénicos. Ressec¢do do baco devido a infiltracio
tumoral de hilo esplénico. Sec¢io da cauda do pancreas com
sutura mecanica.

A andlise histopatolégica da pega demonstrou volu-
mosa massa tumoral de superficie castanha com areas vinho-
sas, aspecto rugoso e brilhante com aderéncias filamentares.
Aos cortes, tecido tumoral avermelhado com areas esbran-
quicadas, aspecto amolecido, consisténcia macia e friavel.
Microscopicamente em cortes corados por hematoxilina
eosina, 0 pancreas apresentava neoplasia com extensa necro-
se e hemorragia. Nas inumeras amostras realizadas havia
raras estruturas papilares compostas por células uniformes
com nucleos regulares, por vezes formando lengois. Pre-
senca de capsula fibrosa. Aspecto histologico fortemente
sugestivo de neoplasia pseudopapilar sélida de pancreas. A
analise do baco ndo demonstrou infiltracdes neoplasicas.

A paciente apresentou boa evolucdo clinica, rece-

bendo alta hospitalar cinco dias apos a cirurgia.

4. Discussio

Tumor sélido pseudopapilar pancreatico ¢ um

tumor muito raro, com baixo potencial maligno, e ocorre
predominantemente (90%) em mulheres jovens na segunda
ou terceira décadas de vida*>®".

Os autores em geral consideram que caracteristicas
histologicas sdo necessartas para o diagnostico. Ozan Karatag
e cols. sugerem que, com a visualizacdo de sinais caracte-
risticos pela ressonancia magnética, ndo ha necessidade de
biépsia. Em nosso relato de caso, o diagnéstico foi feito
por meio de exame histopatologico do tumor. A resseccio
do tumor, quando possivel, é curativa na maioria dos casos;
porém, recidivas locais podem ocorrer. Metastases a distan-
cta podem ocorrer em menos de 15% dos casos, sendo o
figado o principal 6rgio acometido®.

A taxa de sobrevida, mesmo apos metastase hepa-
tica, ¢ alta pela natureza benigna do tumor. Alguns autores
correlactonam a incidéncia de metastases a presenca de inva-
sdo de estruturas locais pelo tumor™.

Nagri S. e cols. demonstraram que o tumor solido
pseudopapilar de pancreas pode estar presente em pessoas
idosas e que metastases apos a resseccdo primaria podem
ocorrer sugerindo entdo acompanhamento subsequente pa-
ra 0s pacientes apos a cirurgia’.

O tumor é um achado casual na matoria das vezes,
no entanto dor abdominal ¢ um sinal importante; assim
como massa abdominal, anorexia, perda de peso e sintomas
relacionados a compressao de 6rgaos adjacentes podem
estar presentes. Os marcadores tumorais geralmente encon-
tram-se normais nestes casos por se tratar de tumor benig-
nOS.

Macrospcopicamente, os tumores solidos pseudo-
papilares do pancreas geralmente apresentam-se (diametro
de mediana 10,3 cm), comumente, com extensa area he-
morragica e degenaracio pseudocistica. Possuem boa deli-
mita¢ao, envoltos por uma capsula incompleta, e raramente
invadem 6rgios adjacentes®’.

Apesar de ser um tumor de natureza benigna,
Adamthwaite e cols. descreveram dois casos com apresenta-
¢bes tumorais agressivas nos quais haviam componentes his-
topatolégicos atipicosé. Hstes tumores apresentavam cresci-

mento difuso, extensiva area de necrose, atipia nuclear e taxa
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de mitose elevada. Demonstrando assim que ha uma
variabilidade na apresentacio e clinica do tumor.

A patogénese deste tumor ainda é controversa.
Alguns autores defendem uma possivel origem enddcrina
enquanto outros acreditam numa origem de células acinares,
ductais ou totipotentes®.

Adenoma microcistico seroso, neoplasma cisitico
mucinoso, tumor cistico de ilhotas pancreaticas, pancrea-
ticoblastoma e pseudocisto hemorragico calcificado sdao
diagnosticos diferenciais quando ha uma massa pancreatica
com contetdo cistico e sélido. Para o diagnostico diferen-
ctal, o uso de coloracdo com hematoxilina eosina na analise
microscopica e a visualiza¢do macroscopica sdo mais im-
portantes do que a imuno-histoquimica, pois esta ndo for-
nece marcadores para o tumor solido pseudopapilar de
pancreas™”®.

O diagnostico de tumor solido pseupapilar de pan-
creas possui quatro pontos importantes que devem ser con-
siderados, como maior incidéncia em mulheres jovens,
tumor abdominal com ou sem dor, auséncia de achados
hematol6gicos ou bioquimicos anormais e conteudo tumo-
ral solido e cistico com hemorragia e necrose no ultrassom,
tomografia computadorizada e ressonincia magnética®’.
Os achados de exame clinico no caso relatado corroboram
com os quatro pontos citados pelos autores.

A resseccdo cirurgica é o tratamento de escolha.
Baseita-se na retirada completa do tumor com pancreatec-
tomia distal ou pancreaticoduodenectomia. A resseccao ex-
tensa de ganglios linfaticos ndo ¢ indicada pela maioria dos
autores. Na avaliacdo diagnodstica, o ultrassom abdominal,
a tomografia computadorizada, ressonancia magnética,
bi6psia por agulha fina e o congelamento de fragmento
tumoral para analise histopatolégica intraoperatorio sao
validos. Na presenca de sintomas clinicos e sinais radiolo-
gicos, a aspiracdo citoldgica e imuno-histoquimica com ou
sem fragmento de biopsia fornecem um diagnostico prect-
$0%. O tratamento realizado para a paciente do caso relata-
do vai de acordo com o que a literatura consultada preco-

niza.
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