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CASO CLINICO

Tumor sélido pseudopapilar de pancreas sincronico a linfoma
cutaneo primario de células T CD4+ en mujer joven
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Resumen

Los tumores sdlidos pseudopapilares de pancreas son tumores pancredticos primarios inusuales. Afectan predominante-
mente a mujeres jovenes, poseen bajo potencial maligno, lento crecimiento y presentan un tamafio considerable antes de
provocar sintomas. Por otra parte, los linfomas cutdneos primarios constituyen un grupo heterogéneo de linfomas no Hodgkin
con muy baja incidencia, cuyo prondstico y tratamiento dependen de sus caracteristicas clinicas, histopatologicas e inmu-
nohistoquimicas. Presentamos el caso de una paciente de 21 afios con hallazgo incidental de tumor sélido pseudopapilar
de pancreas en los estudios de extensidn realizados por un linfoma T cutdneo primario en region infraclavicular, ambos
manejados quirdrgicamente.
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Synchronous pancreatic solid pseudopapillary tumor and cutaneous T cell lymphoma
CD4+ in a young woman. Case report and literature review

Abstract

Solid pseudopapillary neoplasm are rare primary pancreatic tumors, affecting predominantly young women. They are of low
malignant potential and they become large before causing symptoms. On the other hand, primary cutaneous lymphomas
constitute a heterogeneous group of non-Hodgkin lymphoma with a very low incidence rate, with a prognostic and treatment
variable depending upon the clinical, histopathological and immunohistochemical characteristics. We report the case of a
21-year-old female that was incidentally diagnosed with a pancreatic solid pseudopapillary tumor after extension image
studies of an infraclavicular primary cutaneous T-cell lymphoma. Both were treated with a surgical approach.
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Introduccion de pancreas (TSPP), estos tumores constituyen una
variedad histopatoldgica inusual de tumores pancreati-

Descritos por primera vez por Franz en 1959 como ¢4 representando del 1 al 2% de las neoplasias exo-
tumores papilares quisticos de pancreas, y siendo pos-  crinas de este drgano'. Estos tumores se caracterizan
teriormente renombrados por la Organizacion Mundial de  histopatolégicamente por presentar una combinacion
la Salud en 1996 como tumores sélidos pseudopapilares de estructuras sdélidas pseudopapilares con tallos
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vasculares, y componentes quisticos hemorragicos,
siendo sus localizaciones mas frecuentes el cuerpo y
cola del pancreas®®. Afectan predominantemente a mu-
jeres jévenes, con una razén hombre: mujer de 1:10 y
una edad promedio de presentacion de 22 afios, siendo
el tratamiento de eleccion la reseccién quirlrgica®. A
pesar de su comportamiento localmente agresivo, estos
tumores tienen bajo potencial maligno y prondstico favo-
rable aun en presencia de metastasis®.

Por otra parte, los linfomas cutdneos primarios son un
grupo heterogéneo de linfomas no Hodgkin de células B
o T, con afectacion limitada a la piel y sin evidencia de
afectacién extracutdnea al momento del diagnéstico®.
Dependiendo de sus caracteristicas clinicas, histopato-
l6gicas e inmunohistoquimicas pueden ser clasificados
en diferentes subgrupos, siendo la clasificacion mas
aceptada la de la WHO-EORTC (World Health Organi-
zation-European Organization for Research and Treat-
ment of Cancer) para linfomas cutdneos’. Debido al
comportamiento bioldgico de los diferentes subgrupos,
el tratamiento de estos linfomas es muy heterogéneo,
abarcando desde unicamente tratamiento local hasta
quimioterapia y/o agentes bioldgicos®.

Presentamos el caso de una paciente de 21 afios
que presenté un tumor sélido pseudopapilar en cuerpo
de pancreas diagnosticado de manera incidental como
parte de los estudios de extension realizados por lin-
foma T cutéaneo de células pequefias/medianas CD4+.
Ambos fueron manejados de manera quirdrgica.

Presentacion del caso

Se presenta el caso de una paciente de 21 afos, sin
comorbilidades previas, la cual inicia su padecimiento
con presencia de lesién papular violacea en region in-
fraclavicular izquierda, de 12 semanas de evolucion, con
diametro de 15 x 10 mm en sus ejes mayores, con uni-
camente sintomatologia pruriginosa (Fig. 1). Debido a la
persistencia de la lesion se realiza una biopsia por tru-
cut, reportando el estudio histopatolégico proliferacién
linfoide en toda la extensidn de la dermis compatible con
linfoma. Se envia la pieza a inmunofenotipificacion, ob-
teniéndose hallazgos inmunohistoquimicos compatibles
con linfoma T cutaneo de células pequefias/medianas
CD4+ (CD3+, CD5+, CD7+, PD1+, CD8-, CD30-)
(Fig. 2).

Posteriormente se realiza una tomografia computari-
zada (TC) simple y contrastada como estudio de ex-
tension, reportando ausencia de actividad tumoral del
proceso linfoproliferativo; sin embargo, a nivel del cuer-
po de pancreas se observa una lesion de morfologia

Figura 1. Obsérvese la lesion de aspecto papular y
coloracion violacea.

ovoidea, contornos bilobulados de 4.3 x 3.4 cm en los
ejes transverso y anteroposterior, con calcificaciones
en la periferia y reforzamiento al contraste (Fig. 3). Se
realiza ultrasonido endoscépico (USG-E) en el cual se
observa lesion solida en cuerpo de pancreas, con zo-
nas quisticas de 3 x 3 cm en su diametro mayor y en
intimo contacto con los vasos esplénicos; sin datos de
adenopatias locorregionales ni metastasis (Fig. 4). La
biopsia por aspiracion con aguja delgada (BAAD) guia-
da por USG-E informa la presencia de una neoplasia
epitelial compuesta por células pequefas cubicas y
cilindricas sin atipias que forman papilas con tallo vas-
cular y estructuras digitiformes, compatible con TSPP.

El linfoma cutdneo es manejado mediante reseccion
local con bisturi frio de manera ambulatoria, dejandose
margenes quirirgicos de 10 mm; tres semanas posterio-
res es intervenida de la tumoracién pancredtica, realizan-
dose pancreatectomia distal (sin preservacion de bazo)
mediante laparotomia supraumbilical sin complicaciones;
la paciente es egresada del hospital al cuarto dia (Fig. 5).
El reporte histopatoldgico confirma el diagnéstico de un
TSPP localizado, margenes quirlrgicos libres y sin evi-
dencia de invasion perineural, linfovascular o metastasis.
Tamano del tumor 3.7 x 3.2 x 3.0 cm (Fig. 6).

Discusion

Los TSPP son neoplasias con muy baja incidencia,
al igual que los linfomas cutaneos primarios, siendo la
coexistencia de dichas neoplasias un evento extrema-

damente raro. En la literatura médica se ha descrito un
caso de TSPP sincrénico a linfoma de Hodgkin®; sin
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Figura 2. A la izquierda se observan acimulos tumorales linfoides en todo el espesor de la dermis. A la derecha se
muestra la inmunorreaccion de membrana de las células neoplasicas para marcadores CD3 y CD4 respectivamente.

Figura 3. Corte coronal (izquierda) y axial (derecha) de
tomografia computarizada de abdomen donde se observa
la lesion de morfologia ovoidea y con calcificaciones en
la periferia.

Figura 4. Ultrasonido endoscopico donde se aprecia
lesion sélida en el cuerpo pancreatico, bien definida con
zonas quisticas que pueden corresponder a zonas de
degeneracion quistica hemorragica; dicha lesion mide
aproximadamente 3 x 3 cm en su didmetro mayor, y se
encuentra en intimo contacto con los vasos esplénicos.
No se aprecian adenopatias loco-regionales ni lesiones
metastasicas con los vasos esplénicos.

Figura 5. Se observa pieza quirGrgica donde se incluye
cuerpo y cola de pancreas, asi como el bazo en su
totalidad.

embargo, no hemos encontrado casos de este tumor
pancredtico asociado a linfomas cutédneos primarios de
células T, como en este caso que se reporta, pudiendo
incluso representar el primer caso reportado en la
literatura.

Los linfomas cutaneos primarios son, después de los
linfomas gastrointestinales, el grupo mas comun de
linfomas no Hodgkin, con una incidencia anual de
1/100,000 en paises occidentales'®. Dependiendo de
sus caracteristicas clinicas, histopatoldgicas e inmuno-
histoquimicas son clasificados segun el consenso de la
WHO-EORTC, publicada en 2005 y actualizada en
2018, siendo actualmente considerado el estandar de
referencia para el diagnostico y clasificacion de estos
linfomas. En la ultima actualizacién se incluye el tras-
torno linfoproliferativo cutaneo primario de células pe-
quefas/medianas CD4 + como una subcategoria
provisional de linfomas T periféricos cutaneos primarios
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Figura 6. Cortes histolégicos del tumor donde se identifica neoplasia epitelioide heterogénea con éareas papilares,
rosetas y areas solidas de células neoplasicas ovoides, con citoplasma eosinéfilo claro, en cantidad moderada con
nucleos ovoides con cromatina vesicular y con indentaciones y nucleolos puntiformes.

inusuales®, representando aproximadamente del 2 al
3% de todos los linfomas cutaneos y caracterizados por
su cardcter indolente y prondstico favorable®'%'", Este
tumor no tiene predominio de sexo y puede aparecer a
cualquier edad, no obstante es mas frecuente en indi-
viduos de la 6.2 0 7.2 década de la vida. Los pacientes
suelen presentarse con una lesion solitaria asintomati-
ca, ubicada en cara, cuello, tronco o extremidades su-
periores, la cual puede tener apariencia nodular, papular
o tumoral. La presencia de dolor o prurito se ha repor-
tado en la literatura ocasionalmente®'"'2,

El diagndstico de este tumor es dificil debido a su
rareza y a los cambios en la clasificacion en los ultimos
anos. Histolégicamente presenta infiltrados dérmicos
densos en todo su espesor, asi como un aspecto no-
dular o difuso principalmente de linfocitos T CD4 pleo-
mérficos de tamafio pequefio a mediano. Una pequefia
proporcién (< 30%) de linfocitos T grandes y pleomér-
ficos puede estar presente, asi como infilirado de cé-
lulas B, eosindfilos, histiocitos, linfocitos T CD8+ y
células plasmaticas. Inmunofenotipicamente se carac-
terizan por presentar marcadores CD3+, CD4+, CD8-,
CD30- y fenotipo PD1 + (CD 279)'°', lo anterior en
consistencia con el caso que se reporta. Debido a su
cardcter indolente, las lesiones simples generalmente
son tratadas de manera local, ya sea mediante resec-
cién quirdrgica, esteroides intralesionales o radiotera-
pia, teniendo en la mayoria de los casos excelente
prondstico, con una supervivencia a los cinco afos
superior al 90%. El prondstico empeora en el caso de
presentarse con lesiones multifocales, con superviven-
cia a los cinco afos de entre el 60 al 80%'>1°.

Con respecto a los TSPP, su incidencia es dificil de
estimar debido al bajo nimero de casos, sin embargo,
cabe mencionar que desde el afio 2000, la cantidad de
casos reportados se han incrementado siete veces, pro-
bablemente debido al mayor uso y mejora en la calidad
de los estudios de imagen'®. Este tumor, en consistencia

con el caso que se presenta, predomina en mujeres jo-
venes, con una razén hombre:mujer de 1:10 y una edad
promedio de presentacion de 22 afios*, si bien también
se han descrito casos en adultos mayores y en infan-
tes'”'8, representando en este Ultimo grupo etario el tu-
mor pancreatico mas comun. Los sitios mas frecuentes
de presentacion son el cuerpo y la cola del pancreas'®'?,
teniendo un tamario promedio al momento del diagndsti-
co de 8.6 cm'®. Los sintomas de presentacion son ines-
pecificos, siendo los mas frecuentes el dolor y/o malestar
abdominal, nduseas, vomitos y anorexia, siendo un diag-
nostico completamente asintomatico e incidental hasta
en un tercio de los casos reportados en la literatura'®2°,

La patogénesis de esta neoplasia permanece aun in-
cierta, sin embargo, se ha demostrado de manera cons-
tante su asociacion con la mutacion activadora del gen
CTNNB1 implicado en la activacion de la via WNT/B-ca-
tenina. Esta via, a su vez, aumenta la expresion de genes
de las vias de sefializacién Notch, Hedgehog y de recep-
tores de andrdgenos, estando estas implicadas, en mayor
0 menor grado, en la génesis de esta tumoracion®'-22,

A pesar de su caracter generalmente indolente, pue-
den desarrollar un comportamiento maligno, desarrollan-
dose metastasis en el 10-15% de los pacientes, siendo
las localizaciones mas frecuentes el higado, nodulos
linfaticos regionales, mesenterio, omento y peritoneo’°.
La piedra angular del tratamiento de los TSPP es la re-
seccion quirurgica, siendo la reseccion completa un tra-
tamiento curativo hasta en el 95% de los casos®. Para
los tumores de cola y cuerpo de pancreas se recomien-
da la pancreatectomia distal, ya sea con o sin preserva-
cion de bazo, y para tumores en la cabeza de pancreas
la pancreatoduodenectomia es de eleccion’>2324, El uso
de la pancreatectomia central puede considerarse en
pacientes con tumor localizado en cuello de pancreas,
con el propdsito de preservar masa glandular, sin em-
bargo, la complejidad técnica, asi como el mayor riesgo
de complicaciones, limita su uso®%.
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Con respecto a la posible asociacién génica de am-
bas tumoraciones, cabe mencionar que se ha docu-
mentado la sobreexpresion de la proteina p-catenina
tanto en el TSPP2"?? como en los linfomas cutaneos
primarios de células T2, si bien en estos Ultimos la
sobreexpresion de esta proteina no es tan constante y
la via de activacién pareciera ser independiente de la
via WNT asociada a la patogénesis del TSPP. Con la
evidencia actual se infiere que probablemente la coe-
xistencia de ambas tumoraciones en esta paciente haya
sido un suceso incidental y con mecanismos fisiopato-
l6gicos independientes. Se necesitaran méas estudios a
futuro para conocer el papel de la f-catenina y sus vias
de activacion en la patogénesis del trastorno linfoproli-
ferativo cutdaneo primario de células pequehas/media-
nas CD4 +, asi como de otros linfomas cutaneos
primarios.
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