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Resumo

As neoplasias epiteliais papilares slido-quisticas. sdc tumores raros do pincreas que ocorrem tipicamente em mulheres jovens,
E fundamental o seu correcto diagndstico, pois tém progndstico favordvel sempre que a ressecgio cirirgica completa for
exequivel. Os autores descrevem as caracieristicas tomodensitométricas(TC), correlacionando-as com os achados anitomo-
patoldgicos, de um caso, onde o tumor foi descoberto incidentalmente.
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Abstract

The cystic-solid papillary epithelial neaplasias of the pancreas are rare pancreas tumours typically occuring among young
women. Accurate diagnosis is essential, keeping in mind that the prognosis thereof is favourable when complete surgical

A resection is feasible. The authors describe the CT characteristics of such tumours in connection with the anatomo-pathological
findings relating 1o a case where a tumour was detgcted incidentally.
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Résumé

Les néoplasies épithéliales papillaires solido-kistiques sont des tumeurs du pancréas qui surviennent assez rarement, mais
surtout chez de jeunes femmes. Ii est essentiel de (aire cerrectement le diagnostic, car leur pronostic est favorable des lors qu'il
est possible de procéder a leur résection compléte par voie chrirurgicale. Les auteurs en décrivent les caractéristiques
tomodensitométriques toul en les metiant en rapport avec les résullats anatorno-pathologiques obtenus sur un matériel prélevé

au niveau d’une tumeur constatée accidentalement.
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Introducao

As neoplasias quisticas do pancreas sio tumores pouco
trequentes, constituindo 5 a 15% das lesSes quisticas
do péncreas e menos de 5% dos tumores
pancreiticos(12). Clinica e radiologicamente sio
dificeis de distinguir dos pseudoquistos, com excepgao
talvez para o sub-grupo dos adenomas serosos, que sio
caracteristicamente hipervasculares, e poderdo
apresentar tipicas calcificagdes distréficas centrais, em
“raios de sol”, altamente sugestivas desta entidade(21).
Compagno e Qertel também descreveram a extrema
dificuldade na caracterizacio histopatologica de

malignidade, neste tipo de tumores, na auséncia de
invasdo local ou de metdstases & distAncia(21). As
neoplasias quisticas do pancreas constituem um grupo
de varias entidades clinico-patolégicas, mal
conhecidas, que as novas técnicas imagioldgicas vao
detectando cada vez mais frequentemente(12), e que
deverdo tomar-se em consideracfio no diagndstico
diferencial das lesdes quisticas pancredticas,
particularmente na auséncia de antecedentes que
possam estar na origem de um pseudoquisto - Quadro [
(17,21). Novas entidades patoldgicas tém sido descritas
e caracterizadas, contando-se entre elas a neoplasia
papilar quistica, de que o caso clinico que descrevemeos
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Quadro 1

Lesoes Quisticas do Pancreas: Diagnostico
Diferencial

Quistos epiteliais niao neoplisicos

- Quistos disgenélicos
. Associados com o sindrome de Hippel-Lindau
. Associados com a doengs pgliquistica renal

- Quistos de refengiio
. Associados a obstrucio dos ductos pancredticos
. Associados a fibrose quistica

Pseudoquistes inflamatorios

- Pés-necrético
- Pés-traumético
- Associado a infecgdo parasitaria (Echinococcus)

Quistos neoplisicos

- Tumor gquistico mucinoso
(¢istadenoma e cistadenocarcinoma)
- Adenoma microquistico
- Linfangioma
- Hemangioma
- Angiossarcoma
- Cistadenocarcinoma de células acinares
- Neoplasia epitelial papilar quistica

constitui um exemplo. Incluida ne grupo das
neoplasias malignas raras do pancreas(6), tem sido
alvo de diferentes designagdes nosolégicas, Descrita
pela primeira vez por Franz em 1959, s vinte anos
depois foi incluida na classificacio geral dos tumores
do péncreas, por Cubilla e Fitzgerald (Memorial
Hospital, 1979}, numa revisdo de 757 casos de tumores
malignos ndo enddcrinos, entdo tomando a designagdo
de carcinoma papilar quistico(5). Em 1985 estavam
descritos 62 casos(11) e em 1989 cerca de 100(12), a
maioria descritos a partir de 1981(10), e todos os
autores sdo uninimes em reconhecer a sua predileccio
por mulheres jovens(Cubilla e Fitzgerald, 1984;
Friedman e col., 1985}, bem como o seu baixo
potencial de malignidade, determinando o seu bom
progndstico, apds ressecgio completa, com raros
exemplos descnitos de recidiva local ou com
metastizagdo a distancia(7,12,16).

Caso Clinico

Numa mulher de 43 anos, inscrita na consulta de
mastologia da nossa Institui¢io e sem histéria de
doenga neopldsica maligna conhecida, € encontrada
acidentalmente, numa TC do abdomen(realizada para
esclarecimento de pressupostas lesdes angiomatosas do
figado), uma massa de cauda do pancreas, bem
delimitada das estruturas circuncizinhas, com
sensivelmente 7 cm de maior didmetro(Fig. 1). A
referida massa, apresenta calcificagbes grosseiras a
periferia (Fig. 2), sendo heterogénea, com dreas de
baixo coeficiente de atenuagio (+ 30 HU), intercaladas
com outras mais densas, que captam discretamente o
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Fig. 1 - Turnor misto. Nas imagens de TC. apés injecgdo de contraste
ev, visualiza-se uma massa volumosa e bem circunscrita, localizada
na cauda do pancreas. A massa tem dreas mal definidas, de baixa
densidade, com coeficientes de atenuagiio rondando as 35 HU, um
valor coincidente com necrose hemorragica {(degenerescéncia
quistica).

Fig. 2 - Tumor misto com calcificaces. Nas imagens de TC, prévias &
injecgdo de contraste ev. sdo visualizadas calcificagbes, amorfas e
punctiformes, na periferia da massa pancredtica. A anatomia
patoldgica identificou-as, localizadas na cdpsula fibrosa.

contraste iodado(Fig. 1). Os parimetros laboratoriats,
hematolégicoes ¢ bioquimicos, incluindo provas da
funcdo hepitica e da fungio renal, sio normais. Nega
antecedentes de traumatismo abdominal, episédios de
pancreatite on de doenca hepato-biliar, hdbitos
alcodlicos e ingestdo medicamentosa. Os antecedentes
familiares sdo irrelevantes. Nao hd registo de astenia e
adinamia, perda de peso, nduseas ou voémitos, nem
alteracio dos hdbitos intestinais. A observagio clinica



¢ negativa. Em radiograma da coluna Jombar, realizado
cerca de dois anos antes, sdo identificadas em analise
retrospectiva, calcificagbes amorfas projectadas &
esquerda e adiante das primeiras vértebras lombares.
Faz puncio aspirativa percutinea, orientada por
TC(Fig. 3). que decorre sem complicagdes ¢ com a
doente em regime de ambulatério. O exame citoldgico,
com recurso a técnicas ultraestruturais e de
imunocitoquimica, diagnostica neoplasia epitelial
papilar sélido-quistica do pancreas. A doente é
submetida a intervengao cirirgica com resseccio
completa da massa tumoral, por pancreatectomia distal
com esplenectomia associada, permanecendo sem
diagndstico de recidiva local ou de metastizagdo a
distancia durante os trés anos de seguimento. No
exame andtomo-patolégico da pecga,
macroscopicamente foi descrito como um tumor
capsulado com 7 cm de maior eixo, tendo capsula lisa
e parcialmente calcificada. Em secgio é
predominantemente quistico, multiloculado e esta
extensamente necrosado, identificando-se apenas
pequenas dreas solidas de aspecto esponjoso e fridvel.
Os septos que dividem as locas tém multiplas
calcificagbes. No estudo por microscopia éptica o
tumor € capsulado, com extensas ireas de necrose
hemorrdgica, de padrio s6lido ou papilar, centrado por
um eixo fibro-vascular. As c€lulas tumorais sdo

Fig. 3 - A pungdo aspirativa, com colheita de material para exame
citoldgico, foi dirigida por TC. A TC permite a selecgdo da melhor via
de abordagem e confirma o correcto posicionamento da agulha de
pungdo, no interior da lesio.

monomorfas, cuboides, com citoplasma eosindfilo e
niicleos ovoides, claros, observando-se numerosas
células esponjosas e no escasso estroma dreas de
degenerescéncia mixoide. Nao se identificam mitoses,
nem atipias celulares.

Discussao

As neoplasias papilares quisticas tém sido identificadas
com uma grande variedade de designacdes, indicadores
da sua classificagao dificii e ambigua. Neoplasia sélida
e papilar, neoplasia epitelial papilar quistica,
carcinoma papilar quistico, tumor papilar quistico,
tumor epitelial papilar sdlido-quistico, t1#m sido muitas
das designagdes com que aparecem referenciadas pelos
diferentes autores.

Aproximadamente 95% dos casos ocorrem em
mulheres com idades compreendidas entre 0s 12 e os
35 anos(10), Em 1970 Hamoudi descreveu um caso
numa rapariga negra de 12 anos(8) e Compagno e col.
em 1979 publicaram um estudo de 52 doentes, onde a
média etdria foi de 24 anos(2,11). Os 43 anos de idade
da nossa doente, na altura do diagnéstico, poderio ser
comparados com dois dos nove casos apresentados por
Matsunou e col.(13), em 1989, em mulheres com 47 e
6() anos de idade. A ocorréncia em mulheres ou
adolescentes sugere a participagio das hormonas
sexuais femininas na sua etiopatogenia(10). Esta
hipétese, sugerida na literatura por Ladanyi e col.(10),
a confirmar-se, revestir-se-d de importantes
implicagdes terapéuticas nos tumores irresseciveis ou
parcialmente ressecaveis, como complemento
radioterapia, actualmente aplicada nestes casos
(tumores radiossensiveis)(18), ji que o baixo potencial
de malignidade destes tumores invalida o recurso i
quimioterapia agressiva.

S3o neoplasias preferencialmente localizadas na cauda
do péncreas (Cubilla e Fitzgerald, 1984)(16), sem
caracteristicas invasivas, diagnosticadas em pacientes
assintomdticas, a menos que ¢ grande desenvolvimento
tumoral produza sintomas por compressdo(11). Bombi
e col.(2) descreveram um caso raro, gue se apresentou
clinicamente com dor abdominal aguda e
hemoperitoneu, uma forma de apresentagiio nunca
anteriormente citada ¢ da qual ndo possuimos outras
referéncias bibliograficas posteriores. Friedman e col.
(7}, numa andlise retrospectiva de 12 casos, fizeram
referéncia a outros quadros clinicos, incluindo massa

" palpdvel(8 casos), dor abdominal (3 casos), dispepsia

(1 caso), ictericia e perda de peso (1 caso). A duragio
destes sintomas variou entre alguns meses ¢ 2 anos.
Nio encontrimos nenhuma citagiio bibliogréfica de
alteragdes laboratoriais ou antecedentes pessoais
valorizdveis, em termos estatisticos, & excepcao de
uma breve referéncia a 2 casos de eosinofilia (7).
Imagiologicamente traduzem-se por massas de grande
volume, com didmetros variando entre 8-20 cm e uma
media de 11,5 ecm (7), bem demarcadas e com
arquitectura interna complexa, pela coexisténcia de
dreas ecotomograficamente “quisticas™, com
coeficientes de atenuagfio variando entre +20 HU e
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+50 HU na TC, e regides s6lidas, mais densas, que s6
muito ligeiramente captam o contraste endovenoso.
Esporadicamente a TC pode demonstrar um anel
periférico captando contraste, que correspondera a
espessa capsula fibrosa encontrada na peca
cirdrgica(7). A angiografia mostra moldagem dos
vasos e regides de moderada vascularizagdo,
associadas com dreas avasculares, correspondendo aos
achados de hemorragia efou necrose ho exame
histolégico. O facto de serem tumores geralmente
hipovasculares permite diferencid-los dos tumores
endécrinos nfo funcionantes, que fazem diagndstico
diferencial com as neoplasias epiteliais papilares de
componente tnico, solido. As calcificagao 1€m sido
descritas num nimero muito restrito de casos, 3 no
total (4,7,9), niio constituindo um achado frequente
nem caracteristico. Friedman foi o primeiro a
descrever, em 1985, numa série de 12 casos, duas
neoplasias epiteliais solidas e papilares com
calcificacSes na cépsula tumoral. Trés anos mais tarde
Choi e Kim(4), na sua estatistica de 6 pacientes,
mencionam dois tumores contendo calcificagdes,
amorfas, localizadas no interior da massa, concluindo
estes mesmos autores, que para além da sua raridade,
as calcificagdes, quando presentes, ndo tém padroes
morfolégicos nem de distribuicio tipicos.

S7o tumores com baixo potencial de malignidade, cujo
progndstico € favordvel apés ressecgdio cirdrgica
completa. A recidiva foi descrita num pequeno nimero
de casos (5,10, 12, 13, e s6 ocasionalmente foram
registados doentes com metastizagdo a distancia (4, 12
13). A pungéo aspirativa do pancreas ¢ uma técnica.
segura e fidvel, quer intra-operatoria, quer sob
orientaciio das técnicas imagiolégicas (3, 10, 12). A
excisdo local completa ¢ geralmente curativa & a
cirurgia devera ser conservadora, sempre que possivel
(10). Apesar do seu cardcter ndo invasivo Balthazar
descreveu um caso, histologicamente confirmado,
irressecdvel por invasao vascular (1).

O diagndstico diferencial pde-se com 0
adenocarcinoma de células ductais, o adenoma
microquistico, a neoplasia quistica mucosa
(cistadenoma ou cistadenocarcinoma) e 0s

tumores endécrinos (16), mas o diagndstico definitivo
s6 serd possivel com base no exame anatomo-
patol6gico. As neoplasias epiteliais papilares s8o
geralmente massas volumosas, encapsuladas (12, 13),
com aparéncia macroscOpica predominantemente
s6lida, quistica e solida ou predominantemente
quistica. Microscopicamente sao raras as situagoes de
invasido capsular, extensdo ao parénquima adjacente ou
de invasio vascular, evidéncias histol6gicas de
comportamento tumoral agressivo (12). A sua
principal caracteristica histolégica consiste no
entrecruzamento de dreas papilares, compostas por
células cuboides ou clindricas, dispostas numa ou mais
camadas, ao Jongo de um eixo fibrovascular, com dreas
s6lidas, englobando espagos quisticos por

hemorragia efou necrose (degenerescéncia quistica)
(12, 15, 20). As células tm citoplasma eosindfilo e sao
raras as figuras mit6ticas (12, 15). No estroma podem
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encontra-se focos de degenerescéncia mixoide(3). A
sua histogénese ¢ incerta e discutivel(10, 22}. Kloppel
¢ col., em 1981, apontando para a possivel origem
acinar, que Lieber e col. confirmario, em 1987, com
base num estudo de 6 casos, onde foram postos em
evidéncia critérios da sua origem exdcrina,
documentados por precurssores do zimogénio no
citoplasma das células tumorais. Pelo contrario,
também em 1981, Schlosnagle e Campbell descreviam
grinulos neurosecretores citoplasmaticos e em 1987
era feita referéncia a positividade para 0 N.5.E.(neuron
specific enolase), um marcador das células
neuroendécrinas( 13, 14, 22), em tumores
patologicamente com esta natureza, ainda que nunca
tenha sido encontrado nenhum sindrome endécrino
com eles relacionado(14). Poderd assim supor-se a sua
origem em células primitivas indiferenciadas,
pluripotenciais, capazes de se diferenciarem em células
acinares ou endécrinas(22). Este tipo de células, é
encontrado no pancreas embriondrio, e estd na origem
das células dos pequenos ductos pancredticos,
inicialmente referidas como provavel ponto de origem,
nos trabalhos de Compagno e Oertel (1979)(19).

Conclusao

No diagnéstico diferencial das neoplasias epiteliais
papilares s6lido-quisticas sdo incluidos vdrios umores
pancredticos e os pseudoquistos, de acordo com a
variabilidade dos aspectos morfo-estruturais
apresentados pelo tumor. O diagndstico definitivo nao
¢ facil de obter, sendo os tumores epiteliais papilares
raros, contrariamente a frequéncia de alguns tumores ¢
dos pseudoquistos. Mas a ocorréncia de uma massa
pancreitica bem circunscrita, quistica e s6lida, na
cauda do pancreas de uma mulher jovem, serd um
critério muito sugestivo,
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