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Neoplasia sélida pseudopapilar de pancreas
“Tumor de Frantz”. Reporte de caso

Solid pseudopapillary neoplasm of pancreas “Frantz's tumor”.
Case report
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RESUMEN

Introduccion: el Tumor de Frantz, representa 0.2 - 2.7% de la totalidad
de tumores pancreaticos. Afecta con mayor frecuencia a mujeres, entre
18 - 35 arios, tiene bajo grado de malignidad; sin embargo, es localmente
agresivo.

Caso clinico: mujer, 22 afios, antecedentes de pancreatitis a repeticion,
presenté dolor cronico exacerbado con la palpacion en hemi-abdomen
superior y mesogastrio. Tras estudios complementarios se determiné la
presencia de una masa con patron mixto en cuerpo de pancreas. Se realizé
una pancreatectomia corpo-caudal, histopatolégicamente compatible con
neoplasia solida pseudopapilar, margenes libres e inmunohistoquimica
positiva para: b-catenina, CD10 y progesterona. Permanecio hospitalizada
8 dias, presentando fistula pancreatica de bajo debito que se manejé de
forma conservadora y ambulatoriamente, siendo dada de alta definitiva al
dia 21 post quirurgico.

Conclusién: las neoplasias solidas pseudopapilares representan un reto
para el cirujano, quien debe individualizar el abordaje, tanto diagndstico
como terapéutico, para lograr minimas complicaciones con bajo indice de
recurrencia.

Palabras Clave: neoplasias pancreaticas, dolor abdominal, diagnéstico
clinico, salud de la mujer.
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ABSTRACT

Introduction: Frantz’s Tumor represents 0.2
- 2.7% of all pancreatic tumors. It affects most
frequently to women, between 18 - 35 years old,
it has a low degree of malignancy; however, it is
locally aggressive.

Clinical case: It is a case of a woman who is 22
years old, with a history of recurrent pancreati-
tis, who presented chronic pain exacerbated by
palpation in the upper hemi-abdomen and meso-
gastrium. After complementary studies, the pre-
sence of a mass with a mixed pattern in the body
of the pancreas was determined. A corporal-cau-
dal pancreatectomy was performed, histopatho-
logically compatible with solid pseudopapillary
neoplasia, free margins and positive immunohis-
tochemistry for: b-catenin, CD10 and progestero-
ne. The patient remained hospitalized for 8 days,
presenting a low-debit pancreatic fistula that was
managed conservatively and on an outpatient
basis, being discharged definitively on the 21st
day after surgery.

Conclusion: solid pseudopapillary neoplasms
represent a challenge for the surgeon, who must
individualize the approach, both diagnostic and
therapeutic, to achieve minimal complications
with a low recurrence rate.

Key words: pancreatic neoplasms, abdominal
pain, clinical diagnosis, women’s health.

INTRODUCCION

La neoplasia pseudopapilar sélida, también
conocida como tumor de Gruber-Frantz,
descrita por primera vez en 1959 por Virginia
Frantz, es una rara forma de neoplasia que
ocurre casi exclusivamente en el pancreas,
representando entre 0.2-2.7% de la totalidad de
tumores exdcrinos-pancreaticos. Mas frecuente
en mujeres, con relaciéon 10 a 1 respecto a los
hombres, cuyo rango de edad va entre los 18-35
afios con una media de 28 afios'.

Su presentacion clinica esta asociada a sintomas
abdominales como: dolor, ictericia y al examen
fisico masa palpable en epigastrio. Desde el afio
2000 se ha visto un incremento notable en la
incidenciade estaneoplasia, lo cual se ha atribuido
a la evolucion tecnolégica en imagenologia y
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a la mayor difusién de informaciéon sobre esta
patologia. En tomografia se eleva el indice de
sospecha al encontrar masas con patron mixto,
solido-quistico®.

Posee bajo grado de malignidad, apenas el 10
0 15 % presenta un comportamiento maligno o
metastasis; sin embargo, puede ser localmente
agresivo. Actualmente, la reseccién quirdrgica
es el tratamiento de eleccién y su prondstico es
excelente tras una adecuada intervencion®.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 22 afios, procedente del
cantéon Cafar, con antecedentes de cuadros
a repeticibn de pancreatitis aguda en los
ultimos dos afos previos a su ingreso; acude a
consulta por presentar dolor abdominal de leve a
moderada intensidad con cuadros de remision y
exacerbacion, tipo continuo, localizado a nivel de
hemi-abdomen superior y mesogastrio, doloroso
a la palpacion profunda.

Procedimientos Diagndsticos

Se solicitaron estudios complementarios,
evidenciandose en examenes de laboratorio
elevacién de amilasa (220 UI/L), lipasa (296
UI/lL) y lactato deshidrogenasa (327 UI/L).
En el ultrasonido abdominal se observa una
imagen quistica de 31x35x37mm en el cuerpo
de pancreas, se realiza Tomografia Axial
Computarizada (TAC) trifasica, en la que se
evidencia a nivel de cuerpo pancreatico una
lesion ocupativa nodular mixta con un area
quistica central de 3.7 cm; a la administracién
de medio de contraste se evidencia ademas
areas de refuerzo en la fase arterial, asi como
en la tardia, ocasionando dilatacién del conducto
de Wirsung, respetando 6rganos y estructuras
vasculares cercanas (Imagen N°1).
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Imagen N°1

Tomografia trifasica donde se observa masa con patrén mixto a nivel de cuerpo de pancreas de aproxi-

madamente 3cm

Se decide realizar eco-endoscopia donde se
corrobora lesiébn en cuerpo de pancreas de
aspecto solido con area central quistica de 37 mm
de diametro, sin captacion de flujos al doppler;
ademas, dentro del parénquima varios tractos

fibrosos; esta lesion se encontraba desplazando
estructuras vasculares vecinas sin infiltrarlas,
conducto Wirsung dilatado distalmente (Imagen
N°2).

Imagen N°2

Eco-endoscopia: lesion de aspecto solido con area central quistica de 37 mm de diametro, sin vasculari-

zacion
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Tratamiento y evolucion

Con los hallazgos descritos se planifica una pan-
createctomia corpo-caudal con preservacion es-
plénica. Durante la intervencién se encontrd un tu-
mor de aproximadamente 4 cm de diametro a nivel
de cuerpo de pancreas, de aspecto quistico y con-

sistencia dura, que no invadia estructuras vecinas
(Imagen N°3). Se realiz6 estudio anatomopatolégi-
co transoperatorio de un ganglio de tronco celiaco
con reporte negativo para malignidad. Se realiz
seccion de pancreas a nivel del cuello pancreatico
con sutura mecanica, finalmente se coloc6 un dren
de Jackson Prat a nivel de seccion.

Imagen N°3

Pieza quirurgica obtenida tras pancreatectomia corpo-caudal

La paciente fue ingresada en la unidad de cuida-
dos intensivos durante las primeras 24 horas, tras
evolucién favorable paso a sala general en hospi-
talizacion, donde se inici6 dieta con adecuada tole-
rancia y progresion de la misma.

Los débitos del drenaje permanecieron elevados
y de aspecto lechoso, se realiza cuantificacion de
enzimas pancreaticas, amilasa de 423 Ul/L y lipasa
de 5 848 UI/L, siendo compatibles con fistula pan-
creatica; misma que fue tratada de manera conser-
vadora y expectante.

Paciente fue dada de alta al octavo dia post inter-
vencion, permaneciendo en controles ambulatorios
cada 72 horas; durante las 2 semanas posteriores
a la intervencion, se evidencié adecuada toleran-
cia a la dieta, cicatrizacion 6ptima de los tejidos,
ausencia de infeccion de heridas, asi como el des-
censo progresivo de los débitos del drenaje que
permitié su retiro al dia 21 post quirdrgico.

Lapiezaquirurgicafueremitidaaanatomiapatoldgica
que reportd finalmente un tumor pseudopapilar,
sélido con extensién microscépica confinada a
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pancreas y de margenes libres (Imagen N°4). En
las pruebas de inmunohistoquimica dio positivo
para: b-catenina (Imagen N°5) y progesterona
(Imagen N°6). Paciente se mantiene bajo controles
periddicos sin recurrencias de sintomatologia.

Imagen N°4

Tincion  con  hematoxilina-eosina: ~ Células
neoplasicas que muestra un patrén de crecimiento
sélido que infiltran los acinos pancreaticos no
neoplasicos
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Inmunotincion nuclear en células

B-catenina:
neoplasicas comparada con la inmunotincion en
membrana del pancreas normal (parte inferior
derecha)
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Imagen N°6

Inmunotincioén positiva nuclear para progesterona
DISCUSION

Segun la Sociedad Americana del Cancer, los
tumores de pancreas representan el 7% de las
muertes causadas por neoplasias. La clasificacion
ha descrito a dos grupos de origen epitelial, los
exoécrinos y los enddcrinos, con frecuencia de 95%
y 5% respectivamente. Dentro de los exdcrinos
el mas comun es el Adenocarcinoma de Células
Ductales con un 85%, los cuales poseen una
sobrevida promedio de 6 meses'™.

Alrededor del 0.2 al 2.7% de los tumores exdcri-
nos de pancreas, se componen por un tumor raro,
conocido como Tumor Solido Pseudopapilar de

Pancreas (SPT) o “Tumor de Gruber-Frantz”’; la
importancia de este descubrimiento radica en que,
a diferencia del adenocarcinoma pancreatico, la
sobrevida del Tumor de Frantz es de un 95% a los
5 afos post cirugia asociado a un prondéstico favo-
rable tras su reseccion completa®%$.

El Tumor de Frantz, es una masa solida con
cambios quisticos y degenerativos, de origen
aun indeterminado, se presenta sobre todo en
mujeres entre los 20 y 40 afios de edad siendo
conocido como el “tumor de mujeres jovenes”,
ya que menos del 10% de casos se presenta en
varones. En el 2014 se publicé una serie de 116
pacientes con diagnostico de SPT que traté de
identificar las caracteristicas tanto demogréaficas,
clinicas y pronésticas, llegando a la conclusion de
que, si bien este tipo de neoplasia es clinicamente
dificil de diagnosticar, un 72% de pacientes
refiere sintomas: principalmente dolor abdominal
(40.5%), masa abdominal palpable (15%) e
ictericia (1%), por tal motivo el diagndstico debe
ser apoyado por estudios de imagen'"2.

La ecografia abdominal es de gran utilidad en
tumores mayores a 3cm, en la cual se evidencian
masas grandes, sélidas, de ecogenicidad mixta,
centro quistico y vascularidad periférica, que
generalmente causa efecto de masa. El transito
gastroesofagico puede ser util para demostrar
desplazamiento gastrico tomando en cuenta
que su localizacion mas comun es la cabeza
del pancreas (43%) y en segundo lugar la cola
(31%). Los estudios de laboratorio generalmente
son normales, la funcidn hepatica y pancreatica
no se ven afectadas; ademas, es importante
recalcar que tanto el antigeno carcinoembrionario
y el CA 19.9 deben estar negativos para iniciar la
sospecha de neoplasia solida pseudopapilar®™.

Histolégicamente destaca una masa solida
de apariencia papilar, bien encapsulada, con
componente degenerativo hemorragico en el cual el
100% de las células son positivas para B-catenina 'y
vimentina, y un 50% suelen ser positivas para CD56,
CD10 y alfa antitripsina. Existen varias teorias
que tratan de explicar la linea celular asociada
a este tipo de neoplasia, pero ultimamente ha
ganado aceptacion la teoria que apoya el probable
origen de este tumor en células pancreaticas
pluripotenciales, crecimiento mediado por factores
genéticos y favorecido por estimulos hormonales.
La mayor frecuencia de esta neoplasia en mujeres
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ha sugerido también una participacion hormonal en
Su génesis, dada la positividad de estos tumores
para los receptores estrogénicos o progesteronicos,
como fue corroborado en el caso presentado®"'.

El SPT es un tumor de bajo potencial maligno
(15-20%), considerandose malignos aquellos
que hayan infiltrado parénquima, o tejido
extrapancreatico, vasos o nervios; siendo el higado
el principal lugar de metéstasis. En la actualidad,
se ha demostrado que no existe diferencia
significativa entre el grado de malignidad y la
edad, el género y la localizacion como antes se
suponia'13,

El tratamiento de eleccion es el abordaje
quirargico con reseccion completa (R0), la
pancreatoduodenectomia, pancreatectomia distal
con o sin preservacion esplénica, pancreatectomia
parcial o la enucleaciéon. En la mayoria de casos
se puede realizar una pancreatoduodenectomia
con preservacion de piloro si la localizacion es a
nivel de la cabeza. Pancreatectomia distal con o
sin esplenectomia si el tumor se encuentra en el
cuerpo o cola del pancreas®'.

Debido a su prondstico favorable los casos
que presenten metastasis o infiltracion a vasos
no deben ser considerados como irresecables
y se debe tomar en cuenta que los pacientes
se beneficiaran de la cirugia de reducciéon de
volumen tumoral™.

CONCLUSIONES

Las neoplasias solidas pseudopapilares de
pancreas son poco frecuentes, pueden presentarse
clinicamente de forma diversa; aunque se
caracterizan por su bajo grado de malignidad, son
localmente invasivas y contindan representando un
reto para el cirujano digestivo, quien frente a ellas
debe individualizar el abordaje, tanto diagndstico
como terapéutico, para lograr buenos resultados y
minimas complicaciones.

RECOMENDACIONES

Aunque este tipo de neoplasias son raras, ante una
paciente joven y sin antecedentes de interés, el
alto indice de sospecha de un tumor pseudopapilar
ayudara a identificarlo a tiempo y dar un tratamiento
oportuno, mejorando la morbimortalidad de esta
entidad.
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