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Tumor de Frantz-Gruber, un tumor sélido quistico
pseudopapilar del pancreas infrecuente

Frantz-Gruber tumor, an infrequent solid
pseudopapillary tumor of the pancreas

Frederick Miranda-Castillo,” Danna Auria-Aspiazu,” Jenniffer Plaza-Vélez,”
Margarita Villacis-Mufioz,* Carlos Benites-Ordinola®

RESUMEN

Introduccion: El tumor pseudopapilar sélido-quistico
o0 tumor de Frantz-Gruber es una neoplasia de pancreas
poco frecuente, con mayor presentacion en el sexo feme-
nino en las primeras décadas de vida, con sintomatologia
inespecifica y caracteristicas histopatologicas definidas.
Objetivo: Reportar un caso de un tumor sélido quistico
pseudopapilar localizado en la cabeza del pancreas en
una paciente joven. Presentacion del caso: Paciente
femenino con diagnoéstico de tumor de Frantz-Gruber en
un sitio infrecuente del pancreas, ademas de la revision de
su epidemiologia, presentacion clinica e histopatologica,
tratamiento y pronostico. Conclusion: Es una neoplasia
rara que se presenta en menos de 1%, con comportamiento
benigno y con bajas probabilidades de malignizacion si su

ABSTRACT

Introduction: Solid-cystic pseudopapillary tumor or
Frantz-Gruber tumor is a rare pancreas neoplasm, with a
higher presentation in females in the first decades of life,
with nonspecific symptoms and definite histopathological
characteristics. Objective: To report a rare case of a
solid pseudopapillary cystic tumor located in the head
of the pancreas in a young patient. Case presentation:
Presentation of a clinical case of a patient diagnosed with a
Frantz-Gruber tumor in an uncommon site of the pancreas;
besides the review of its epidemiology, clinical and
histopathological presentation, treatment and prognosis.
Conclusion: It is a rare neoplasm that occur in less than
1%, with benign behavior and with low probabilities of
malignancy if its resection is complete.

reseccion es completa.

INTRODUCCION

| tumor pseudopapilar sélido, quistico del

pancreas es una entidad poco frecuente,
representando menos de 1% en la incidencia
de todas las neoplasias pancredticas.'

Esta neoplasia también llamada tumor de
Frantz-Gruber fue descrita por primera vez
en 1959.7* Histol6gicamente se caracteriza
por una mezcla de dreas sélidas con pseu-
doquistes y estructuras pseudopapilares y
hemorrdgicas, red microvascular que forma
pseudorrosetas y presencia de células eosi-
néfilas o espumosas.® Su incidencia es en

mujeres jovenes entre la segunda y cuarta
décadas de vida.'?

Se considera de bajo grado de malignidad, ya
que alrededor de 10 a 15% desarrollan enferme-
dad metastasica.'* Preoperatoriamente no es facil
distinguirlo de otros tumores quisticos del pan-
creas, en muchas ocasiones se da como hallazgo
radiolégico y en otras puede ser diagnosticado
erréneamente como pseudoquiste pancreatico.”

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenino de 13 anos de edad sin
antecedentes patolégicos personales o quirdr-
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gicos de importancia, es traida a consulta por
su madre con cuadro clinico de cuatro meses
de evolucién caracterizado por presentar ple-
nitud postprandial y masa palpable en region
epigastrica, sin pérdida de peso ni fiebre. Al
examen fisico la paciente mostraba distension
abdominal leve, dolor a la palpacién profun-
da en region de epigastrio con masa palpable
a este nivel de aproximadamente 4 cm, sin
adenopatias ni datos de irritacion peritoneal.

Andlisis sanguineos como biometria hema-
tica completa, quimica sanguinea, entre éstos
los de interés (amilasa y lipasa), uroandlisis se
reportan dentro de parametros normales.

Se realizan estudios de imagen: ecografia
abdominopélvica compatible con lesion tu-
moral heterogénea retroperitoneal con dreas
quisticas en la vecindad de la cabeza del pan-
creas que mide 6 X 10.1T cm por encima del
area suprarrenal; tomografia computarizada
(TC) de abdomen y pelvis simple y con con-
traste endovenoso, se evidencia lesién tumoral
heterogénea tabicada con captacion del con-
traste en la periferia y tabiques, presencia de
areas de menor densidad quisticas localizada
en la cabeza del pancreas de contornos bien
delimitados que miden 5.9 X 6.7 X 7 cm;
cuerpo y cola pancredtica sin alteraciones,
sin dilatacién del conducto de Wirsung, sin
presencia de obliteracién de la grasa perivas-
cular en arteria mesentérica superior ni del eje
esplenoportal, ni evidencia de adenomegalias
retroperitoneales (Figura 1).

Figura 1: Tomografia axial computarizada con contras-
te oral y endovenoso donde se evidencia masa tumoral
heterogénea tabicada (flecha negra), con areas de me-
nor densidad quistica localizadas en cabeza del pan-
creas, contornos bien delimitados (5.9 X 6.7 X 7 cm).
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Figura 2: Enucleacion de masa tumoral dependiente de
cabeza del pancreas.

La paciente fue sometida a laparotomfia
exploradora donde se identifica masa tumoral
de aproximadamente 6 X 8 cm a nivel de la
cabeza del pancreas adosada a la segunda
porcién del duodeno, por lo que se procede a
realizar enucleacion por medio de diseccion de
segunda porcion de duodeno y porcién trans-
pancreatica involucrando conducto pancreati-
co principal, se realiza tutorizacién del mismo
con sonda Nélaton N° 12, exteriorizdndola a
través de segunda porcién del duodeno hacia la
pared abdominal a la altura del flanco derecho,
siendo fijada con sutura de polidioxanona PDX
3.0 (Figuras 2 a 4).

La paciente cursé un postoperatorio favora-
ble de 33 dias, ademas de las medidas genera-
les se implement6 antibioticoterapia de amplio
espectro correspondiente a amikacina 680 mg
cada dfa intravenoso por 10 dias acompanado
de imipenem 500 mg cada seis horas intrave-
noso por 15 dias, para pasar luego a cefalexina
500 mg por via oral cada ocho horas por siete
dias y posterior al alta, cefuroxima 500 mg por
via oral cada 12 horas por cinco dfas; nutricién
parenteral iniciando al tercer dia postquirdrgico
y manteniéndose por 10 dias, al séptimo dia
postquirdrgico se inicié dieta liquida estricta
para luego progresarla a dieta blanda que fue
bien tolerada y el uso de andlogo de somatos-
tatina desde el inicio del postquirtrgico a razén
de 4 ug intravenoso cada ocho horas hasta su
alta, ademas de establecerse un control rigu-
roso del dren, realizando el clampleo diario
de éste hasta cumplir las 24 horas para luego
continuar con el control fistulografico, mismo
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que no reportd un stop o fugas, por lo que se
decidi6 el retiro del dren sin mostrar alteracién
alguna (Figura 5).

El resultado histopatoldgico revel6 positivi-
dad para carcinoma papilar solido pancreético
con ausencia de malignidad en tejidos circun-
dantes como epiplén mayor y ganglio linfatico
pancredtico (Figura 6).

DISCUSION

El tumor pseudopapilar sélido quistico de
pancreas es una neoplasia poco frecuente, en
nuestro instituto representa menos de 1% del
total de neoplasias pancredticas, porcentaje
discretamente inferior a lo reportado en la
literatura mundial.’ En 95% suele aparecer
en mujeres jovenes con una media de edad
de 20 anos; sin embargo, en nuestro caso
se present6 a una edad muy temprana.® Los
tumores pueden localizarse a cualquier nivel
en la glandula pancredtica, aunque aparecen
con mds frecuencia en el cuerpo y cola del
pancreas, a diferencia de la presentacién de
nuestro caso, el cual fue en la cabeza del
pancreas. Aunque la mayoria de estos tumores
tienen comportamiento benigno con una larga
tasa de sobrevida, pueden llegar a generar
metdstasis hasta en 15% aproximadamente; el
reporte histopatolégico que hace referencia a
presencia de invasion perineural nos hace pen-
sar en una posible malignizacién de la lesion,
lo que hace imprescindible el seguimiento de
esta paciente.! 07

Figura 3: Porcion transpancréatica que involucra con-
ducto pacréatico principal extremo proximal (flecha
blanca), extremo distal (flecha negra).
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Figura 4: Tutorizacion del conducto pancredtico con
sonda Nélaton N° 12.

Clinicamente los pacientes muestran dolor
abdominal, masa palpable y dispepsia, similar
al cuadro clinico presentado en nuestro caso,
a pesar de que la literatura refiere al diag-
nostico incidental como la mayor forma de
presentacion.'”

Macroscépicamente los tumores son de
aspecto esferoidal o elipticos, bien circunscri-
tos, compuestos de una capsula con zonas
hemorrégicas y necréticas en su interior en 50%
de los casos, la presencia de calcificaciones y
septos muy friables se observa con menor fre-
cuencia.**” La forma macroscopica de nuestro
caso era quistica, media 8 x 4.5 X 3 cm con
superficie lisa color rosado rojizo que eliminaba
material sanguinolento y tejido degenerativo.

Microscopicamente son células uniformes
de apariencia epiteloide, redondas u ovales,
con nicleo central y cromatina fina sin actividad
mitotica, el estroma es finamente vascularizado
y se reconocen cristales de colesterol, histioci-
tos y calcificaciones;*>” el informe de nuestro
estudio microscépico apoyé el diagnéstico de
un carcinoma sélido papilar con presencia de
embolias vasculares, compromiso perineural,
presencia de calcificaciones dispersas y cam-
bios quisticos degenerativos que necesitaron
ademds técnica de inmunohistoquimica para
corroborar el diagnéstico.

El tratamiento de eleccién es la reseccién
quirdrgica, dependiendo la localizacién, se
debe realizar pancreatoduodenectomia si la
lesion se encuentra a nivel de la cabeza y cue-
llo con compromiso duodenal; enucleacién
si es que existe compromiso transpancréatico
y de localizacién central o pancreatectomia
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Figura5:

Control
fistulogrdfico
normal con marcaje
de via biliar y

fuga de contraste
hacia duodeno
segunda porcion.

distal con esplenectomia en caso de encon-
trarse en la cola. El tratamiento quirdrgico
presenta escasa mortalidad y bajas tasas
de recidiva;"%° en nuestro caso se decidi
realizar enucleacién de la masa tumoral con
tutorizacién del conducto de Wirsung para
asegurar su funcionalidad posterior a inter-
vencion quirdrgica.

Se ha afirmado que estos tumores son
radiosensibles y en ocasiones se han tratado
mediante quimioembolizacion, pero no esta
claro el papel de la radioterapia ni de la qui-
mioterapia en su tratamiento.?°

Para diferenciarlos pueden ser de gran
ayuda los métodos de inmunohistoquimica,
los que se realizaron en nuestra paciente fue-
ron: pancitoqueratina, la cual dio negativo en
células neoplasicas, enolasa positivo débil en
células neoplasicas, cromogranina negativa en
células neoplasicas, HMB45 negativo en células
neoplasicas, KI67 con indice de proliferacion
celular menor de 1%. Estos tumores también
presentan negatividad a marcadores endocrinos
y marcadores neoplasicos como el CEA'y el CA
19.9;7"? en nuestra paciente no hubo evidencia
de alteracién en los mismos.

En general, los pacientes poseen un buen
prondstico y se reporta una supervivencia que

Bulboiduodenal

Vesicula
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Figura 6: Microscopia con tincion de hematoxilina-
eosina 20x, histopatologia correspondiente a carcino-
ma solido papilar pancreatico, se evidencian embolias
vasculares y compromiso perineural, calcificaciones
dispersas y cambios quisticos degenerativos.

supera 90% a cinco anos sélo con tratamiento
quirdrgico.®>”%1% Nuestra paciente deberd ser
sometida a seguimiento y control con exame-
nes de laboratorio e imagenes para descartar
presencia de malignizacion posterior.

CONCLUSION

El tumor de Frantz-Gruber es raro, diagnosticado
comdnmente como hallazgo radiolégico; posee
caracteristicas histopatoldgicas definidas, es de
comportamiento benigno con bajas tasas de
malignizacion; sin embargo, su tratamiento es
quirdrgico para obtener un excelente prondstico.
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