RELATOS DE CASOS

NEOPLASIA PAPILAR CISTICO-SOLIDA DE PANCREAS
PAPILLARY CYSTIC AND SOLID NEOPLASM OF THE PANCREAS

INTRODUGAO \

A neoplasia papilar cistico-sélida de pincreas ¢ uma
afecgdio rara descrita em 1959 por Frantz,'** e que acomete
preferencialmente mulheres jovens entre a segunda e terceira
décadas de vida, cuja apresentacdo clinica predominante é a
de uma massa abdominal assintomatica, tendo excelente prog-
ndstico com a sua excisio cirtirgica.'

Uma recente revisio da literatura médica mostrou cerca
de trezentos casos publicados.’

RELATO DO CASO

Paciente de 18 anos, sexo feminino, de cor branca, enca-
minhada de outro servico no 11°pés-operatério de parto
cesdrea, evoluindo com dor forte em flanco esquerdo que, na
investigagfio ultra-sonogrifica, evidenciou massa em hipo-
condrio e flanco esquerdos. Realizada uma videolaparoscopia,
apenas diagndstica, cujo achado foi de um tumor retroperito-
neal com dreas de hemorragia e necrose.

Na admissdo em nosso servigo, apresentava-se com
sinais vitais estdveis e presenga de massa e moderada sensi-
bilidade a palpagio profunda no quadrante superior esquerdo
do abdome.

Os exames bioquimicos séricos mostravam-se normais,
exceto moderada anemia. A amilasemia foi normal. A tomo-
grafia computadorizada de abdome revelou lesdo expansiva
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arredondada, heterogénea, com coeficiente de atenuagao de
partes moles ¢ de liquido, com calcificagdes periféricas gros-
seiras, com dimensdes de 10x10x11lcm, ocupando o hipo-
condrio e flanco esquerdos, na topografia da cauda do pan-
creas, deslocando as alcas de intestino delgado para frente e
para cima, bago lateralmente e comprimindo o rim esquerdo.
Apds a administragio de contraste, houve realce heterogéneo
da lesdo, com vdrias dreas irregulares sem reforco no seu
interior, denotando necrose central (Figura 1).

Figura I — Corte tomogrdfico mostrando a lesdo expansiva hete-
rogénea com calcificacdes grosseiras em topografia de cauda do
pancreas
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Figura 2 — Grande massa tumoral heterogénea com dreas de
necrose e hemorragia em topografia da cauda do Pancreas

Foi submetida a laparotomia exploradora, que eviden-
ciou uma grande massa tumoral cistica com dreas de necrose
¢ hemorragia, na cauda do piincreas, sem infiltragio de estru-
turas contiguas e sem metdstases hepdticas palpdveis. Reali-
zou-se a exérese da massa através de uma pancrealectomia
distal ampliada com preservagio esplénica (Figura 2). A evo-
lugio pds-operatdria ndo apresentou qualquer intercorréncia.

O exame anatomopatoldgico identificou uma neoplasia
papilifera cistico s6lida do pancreas. No seguimento pés-ope-
ratério, apés dois meses, mantém-se assintomatica.

DISCUSSAO

A neoplasia cistico-sélida de pancreas foi, no passado,
incorretamente diagnosticada como adenocarcinoma, tumor
das células das ilhotas de Langerhans, cistadenoma ou cisto-
adenocarcinoma, complicando as casuisticas devido ao scu
excelente progndstico.?* Trata-se de um tumor que acomete
mulheres jovens (90%), mais comumente niio brancas, na
segunda e terceira décadas de vida, porém, rarissimos casos
foram descritos em homens.'**

O quadro clinico ¢ de uma grande massa abdominal
assintomdtica, normalmente diagnosticada por acaso em
exames radioldgicos para outras finalidades.'* Ocasional-
mente apresenta-se com quadro agudo de dor abdominal com
sinais de peritonismo difuso devido a ruptura do tumor.>*
Ictericia obstrutiva niio é usual pelo crescimento lento do
tumor.*

O diagndstico € realizado através de exames radiol6gi-
cos, sendo mais utilizada a tomografia computadorizada.™*
A aparéncia témogréfica ¢ de um tumor bem encapsulado
com massas lobuladas consistindo de dreas cisticas e sdlidas.*
As porgdes cisticas mostradas na tomografia sugerem necrose
hemorrdgica e auséncia de septagfes no interior das massas.*
Podem ocorrer calcificagdes, sugerindo ser um processo cro-
nico e de lento crescimento.’ As metdstases sfo raras, podendo
acometer o figado e linfonodos, tendo aparéncia radioldgica

similar 4s massas pancredticas primdrias. A ultra-sonografia
pode ser usada no diagndstico, mostrando tumor nao homo-
géneo.* A angiografia mostra lestes avasculares ou hipovas-
culares, dependendo do grau de necrose central e, devido ao
seu baixo crescimento, tende a deslocar os vasos.* A citologia
colhida através de pungiio percutidnea guiada por exames de
imagem pode ser ttil no diagndstico,? podendo distinguir pré-
operatoriamente esses tumores de progndstico favordvel de
outros tumores pancredticos, que tém diferentes tratamentos
e progndsticos.’

Os tumores sdo grandes (em média, 10,3cm), de locali-
zagio preferencial no corpo e cauda do péncreas (64%).>*
Sua aparéncia macroscépica revela ser bem encapsulado, com
hemorragia focal ou difusa e alteragbes necrdticas.">*

Interessantemente, hd relatos de casos de tumores papi-
lares cistico s6lidos em dreas situadas fora do pancreas, como
no retroperitdnio na base do célon transverso, podendo ser
um local de tecido pancreiltico ectdpico.?

O fato de predominar em mulheres jovens sugeriu um
fator genético, hormonal ou relacionado ao sexo na sua pato-
genia, porém os resultados sfo inconclusivos.?

Naio se sabe ao certo a célula de origem deste tumor, se
ductal, acinar ou enddcrina."* O comportamento biolégico
(invasdo ou metdstases) ndo pode ser previsivel com base no
quadro histoldgico. O padrio histoldgico tipico deste tumor
¢ um padrdo epitelial, papilar e sélido, ndo havendo marca-
dores especificos que possam elucidar sua obscura origem
histogenética e sua diferenciacio fenotipica.?*

Cerca de 15% dos casos apresentam-se com meldstases
(figado, periténio ou linfonodos) ou invasdo tumoral por
contigiiidade (vasos portais e mesentéricos superiores, bago,
estdmago e duodeno). Este fato tem levado alguns autores a
classificd-lo como potencialmente maligno.

A diferenciagdo entre a neoplasia papilar cistico-sélida
e outros tumores cisticos pancredticos geralmente € fécil, pois
este tumor € caracleristicamente grande e septado, como de-
monstra a tomografia. Nao tem a aparéncia “em favo de mel”
do microcistadenoma seroso, que atinge uma faixa etdria mais
elevada. O cisto congénito isolado ou muiltiplos cistos ver-
dadeiros, ocasionalmente detectados em criangas, geralmente
néo tem um componente sélido e nenhum constituinte celular
pode ser encontrado no fluido aspirado. O cistadenoma muci-
noso ou sua variante maligna pode ser de dificil distingio
antes da laparotomia, mas seu contetido mucinoso e projecdes
papilares proliferativas sdo diagnésticas.?

A excisfo cirdrgica é o tratamento de elei¢fo,™ embora
haja casos de tumores irressecdveis devido a extensa invasio
local, os quais sdo tratados com sucesso pela radioterapia.’
A invasio local, invasfo da veia porta ou da veia mesentérica
superior, recorréncia ¢ a presenca de metastases limitadas
nélo séio contra-indicagdes & ressecgio cirdrgica.?

O tipo de cirurgia depende do local em que se encontra
o tumor.>* Para o tumor localizado na cauda do pincreas, a
pancreatectomia distal é o melhor procedimento.? Para os tu-
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mores que atingem a cabega do pincreas, podemos realizar
antroduodenopancreatectomia cefdlica (Whipple). Naqueles
tumores localizados no corpo do pancreas, a ressec¢do pan-
credtica deve preservar apenas os 2cm de pancreas adjacentes
a segunda porgio duodenal.

Na presenga de massas tumorais irressecdveis, a drena-
gem através de uma cistojejunostomia em Y de Roux € eficaz
na diminui¢io do tamanho do tumor, aliviando o desconforto
epigdstrico e prevenindo possiveis complicagOes tardias como
a hemorragia ou a ruptura do tumor.* Como o0s pacientes mais
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comumente afetados por este tipo de neoplasia sdo jovens,
algumas das técnicas cirdrgicas podem sofrer modificacbes
técnicas, numa tentativa de reduzir a morbidade pds-ope-
ratoria, particularmente a preservagio esplénica na pancrea-
tectomia distal, visando manter a imunocompeténcia, e a pre-
servagiio pilérica na pancreatoduodenectomia, para evitar o
“dumping” e a diarréia associada com a antrectomia.' O prog-
néstico é extremamente favordvel, apesar do tamanho do
tumor ¢ do potencial de invasao local, com sobrevida maior
que dez anos, em todas as séries.>*

ABSTRACT

The papillary cystic and solid tumor of the pancreas is rare. It occurs predominantly in young women and most present a
benign behavior. The most common clinical sign is a large palpable abdominal mass. The pathogenesis of this tumor has
attracted a number of investigations but remains unclear. We present a 18 year old white woman with abdominal mass
detected after cesarian. Clinical examination showed minimal tenderness. There was no history of weight loss or Jaundice.
Haematological parameters were normal, except anaemia. The computed tomography was performed and surprisingly
showed a 10 cm mass in the region of the tail of the pancreas. An extended distal pancreatectomy was performed with
splenic preservation. The patient had an uneventful recovery and twe months later remains asymplomatic.
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