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Tumor solido pseudopapilar de pancreas o “tumor
de Frantz”. Presentacion de dos casos clinicos
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Frantz tumor. Report of two clinical case
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RESUMEN

Introduccion: el tumor sélido pseudopapilar de pancreas o
“tumor de Frantz” fue descrito por primera vez en 1959, es
una de la neoplasias menos frecuentes que representa 1-2%
de los tumores pancreaticos. Predomina en pacientes jovenes
del sexo femenino. La mayoria de los diagnosticos son inci-
dentales por pruebas de imagen, estos tumores causan poca
sintomatologia; sin embargo, predominan el dolor abdominal
en epigastrio, nduseas, vomito, saciedad precoz, distension
abdominal, pérdida de peso e ictericia. La tomografia axial
computarizada es el estudio de eleccion. El estudio histolo-
gico confirma el diagnostico. El principal sitio de metastasis
ocurre en higado y bazo. El tratamiento en todos los casos es
quirdrgico. Cuando la reseccion es completa el pronostico
es excelente con una supervivencia de 95% a cinco afos. Se
presentan dos casos clinicos en pacientes del sexo femenino
de 16 y 25 afios, respectivamente, evaluadas en consulta por
cuadro clinico caracterizado por dolor abdominal inespecifico,
plenitud gastricay vomitos. Los estudios complementarios de
ambos casos mediante tomografia axial computarizada simple
y contrastada de abdomen total y pelvis concluyen en el primer
caso, tumoracion dependiente de cuerpoy cola de pancreas; en
el segundo, masa dependiente del hilio esplénico. Se efecttia
manejo quirtrgico en ambos casos, al realizar pancreatectomia
distal en bloque y esplenectomia, respectivamente. El estudio
de patologia confirm¢ el diagnostico de ambos.

ABSTRACT

Introduction: the solid pseudopapillary tumor of the
pancreas or “Frantz tumor” was described for the first time
in 1959, it is one of the less frequent neoplasms representing
1-2% of pancreatic tumors. It predominates in young
female patients. Most of the diagnoses with incidental
imaging tests, these tumors cause few symptoms, however,
epigastric abdominal pain, nausea, vomiting, early
satiety, abdominal distension, weight loss and jaundice
predominate. Computed tomography is the study of choice.
The histological study confirms the diagnosis. Its main
metastatic sites occur in the liver and spleen. Treatment
in all cases is surgical. When the resection is complete the
prognosis is excellent with a survival of 95% at five years.
Two clinical cases are presented in female patients aged
16 and 25, respectively, evaluated in consultation for a
clinical picture characterized by nonspecific abdominal
pain, gastric fullness, and vomiting. The complementary
studies of both cases by means of simple and contrasted
Computed Tomography of the total abdomen and pelvis
concluded the first case: a dependent tumor of the body
and tail of the pancreas and; In the second mass dependent
on splenic hilum, surgical management is performed
in both cases, performing in bloc pancreatectomy and
splenectomy, respectively. The pathology study confirmed
the diagnosis of both.

INTRODUCCION

| tumor de Frantz fue mencionado por
primera vez en el afio de 1959 por
Virginia Kneeland Frantz.'-* EI tumor sélido

pseudopapilar de pancreas (SPT) es una de las
neoplasias menos frecuentes, que representa
de 0.2 a 2% de todos los tumores pancreaticos
y de 1-2% de los tumores exocrinos. El tumor
recibi6 varios nombres por sus caracteristicas
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macroscopicas y microscépicas, hasta que fue
definido como “tumor pseudopapilar sélido
del pancreas” por la Organizacion Mundial
de la Salud (OMS) como un tumor UGnico, en
1996.124°

La mayoria de los pacientes con tumor
pseudopapilar sélido de pancreas son del
sexo femenino (relacion femenino:masculino
de 10:1), en la segunda o tercera década de
la vida con un promedio de 22 anos de edad;
cerca de 20-25% se ven en edades pediatricas
y s6lo 6% de los casos se presenta en pacientes
mayores de 50 afos.'*°

CASO CLiNICO 1

Paciente del sexo femenino de 16 afos de
edad, sin antecedentes heredofamiliares ni
personales patoldgicos de relevancia para el
padecimiento actual. Acude a consulta con
cuadro clinico de dos meses de evolucién,
caracterizado por episodios intermitentes de
dolor abdominal en epigastrio de intensidad
variable, con irradiacién hacia flanco y fosa
lumbosacra del lado izquierdo, sin otra sinto-
matologia agregada. A la exploracion fisica con
distencion abdominal, dolor leve en epigastrio
y sin masas palpables.

Se efectia tomografia axial computarizada
(TC) de abdomen superior simple y con doble
contraste en cortes axiales, donde destaca
pancreas con aumento severo de tamafo en
cuerpo y cola secundaria a una gran lesién
de bordes regulares, con importante efecto
de masa sobre estructuras retroperitoneales,
isodensa al parénquima, con areas hipodensas

Figura 1: Tomografia computarizada con doble contraste.
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Figura 2: Tumor sélido de cola de pancreas.

no se refuerza al contraste intravenoso, sin
calcificaciones ni areas quisticas, de 102 X
107 X 115 mm (Figura 1), cabeza y proceso
uncinado sin alteraciones, el resto del estudio
sin alteraciones.

Los estudios de laboratorio (biometria he-
mdtica, pruebas de funcién hepatica, amilasa,
lipasa, tiempo de protrombina (Tp), tiempo
parcial de tromboplastina (TpT), indice inter-
nacional normalizado (INR), electrdlitos séricos,
examen general de orina) estuvieron dentro de
los parametros normales. Se inicia protocolo
de abordaje con sospecha de neuroblastoma
como primera posibilidad diagnéstica, se soli-
citan catecolaminas totales y fraccionadas en
orina de 24 horas, que resultaron dentro de los
parametros normales.

Se programa para laparotomia y se re-
portan los siguientes hallazgos: abordaje por
incisién de Chevron, se abre la cavidad peri-
toneal y se realiza exploracion protocolaria,
se coloca separador automatico tipo Balfour
y se procede a abrir el espacio gastrocélico
con el fin de entrar a la transcavidad de los
epiplones. Se identifica tumoracién depen-
diente de la cola del péancreas, al realizar
reseccion de la misma para completar la
extirpacién del tumor vy ligar los vasos de
neoformacién con bisturi arménico. Se
procede a aplicar sutura corrida de poligle-
caprone 25 de 2-0 en el segmento distal del
pancreas, sangrado total de 200 cm? apro-
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Figura 3: Pseudopapilas cubiertas por capas de células
epiteliales.

ximadamente, con un tiempo quirdrgico de
100 minutos.

Estancia hospitalaria de tres dias con evo-
lucién favorable, tolerd via oral, con estudios
de laboratorio completos donde Ginicamente
destaca anemia grado 2 normocitica normo-
cromica. Egresa cuatro dias después gracias
a tratamiento antibidtico con ceftriaxona
de 1 g IV cada 12 horas por siete dias, y
manejo analgésico con parecoxib de 40 mg
IV, paracetamol de 1 g IV cada ocho horas
y tramadol de 50 mg IV por cinco dias, con
cita por externo con resultado de estudio de
patologfa.

Estudio de patologia reporta, al examen
macroscopico, tumor de 13 X 11.5 X 8 cm
so6lido (Figura 2); y, al examen microscépico,
presencia de pseudopapilas cubiertas por
varias capas de células epiteliales (Figura
3). Capsula integra, no involucrada por
neoplasia. Se da seguimiento mensual con
controles laboratoriales y de imagen, sin
alteraciones.
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CASO CLINICO 2

Paciente femenino de 25 anos, sin anteceden-
tes heredofamiliares ni personales patolégicos
de importancia, que consulta por historia de
tres meses de evolucién con plenitud post-
prandial, vémitos de contenido gastrico sin
pérdida significativa de peso, dolor abdominal
referido en epigastrio e hipocondrio izquierdo
tipo urente de leve a moderada, intensidad sin
irradiaciones que se exacerbaba a la ingesta de
cualquier alimento.

A la exploracién fisica se aprecia leve
distension abdominal, peristalsis conservada
con dolor a la palpacién media y profunda en
epigastrio e hipocondrio izquierdo con masa
palpable en misma drea, sin adenomegalias ni
datos de irritacion peritoneal.

Se realizaron estudios paraclinicos laborato-
riales y de imagen, se encontraron laboratorios
sanguineos (biometria hematica, quimica san-
guinea, pruebas de funcién hepdtica, Tp, TpT,
electrdlitos séricos, amilasa, lipasa) sin altera-
ciones, al igual que la radiografia de térax; sin
embargo, se solicité6 TC de abdomen superior,
inferior y pélvico simple y con contraste bifa-
sico no contrastado con enfoque diagnéstico,
y como Unico hallazgo se reporté “bazo de
tamafio normal; sin embargo, existe masa con
40 unidades Hounsfield con calcificaciones en
la pared, bien delimitada, localizada en el hilio
esplénico que mide aproximadamente 8.2 cm
por 6.6 cm” (Figura 4). Se decide intervenir
quirdrgicamente.

Figura 4: Tumor con calcificaciones en la pared, locali-
zada en hilio esplénico.
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Con abordaje tipo Chevron, se abre cavi-
dad abdominal, que inicia con protocolo de
laparotomfa exploratoria enfocada al espacio
gastrocolico y se ingresa a la transcavidad de los
epiplones, donde se encuentra tumor de la cola
del pancreas que se extendia al hilio esplénico
y que respetaba retroperitoneo, el cual pudo
ser resecado con la cola del pancreas junto con
el bazo, al hacer traccion del estdémago para
exponer ligamento gastroesplénico a fin de
encontrar de forma directa la transcavidad de
los epiplones. Se cortaron y ligaron vasos en el
ligamento gastroesplénico para darnos buena
visualizacion de la arteria esplénica. Se cort6
peritoneo sobre el bazo para facilitar ligadura
de arteria y vena esplénica con hilo poliglac-
tina 910 2-0, sin dejar algln tipo de drenaje.
Sangrado 300 cm? aproximadamente, no hubo
necesidad de hemotransfusiones, tiempo qui-
rargico 120 min.

En la evolucién del postoperatorio el pa-
ciente tuvo tendencia a mejorar y después
de cuatro dias de ayuno, por elevacion de
amilasa secundaria a manipulacién y sutura
de pancreas, presenté tolerancia a la via oral,
se dio de alta con niveles normales de amilasa,
ademas se le agend¢ cita después de un mes
para continuar con la vigilancia clinica y cono-
cer sus resultados histopatolégicos.

El informe histopatolégico diagnéstico fue
concluyente y reporté una pieza de 9.1 X 7.6
x 7.2 cm, de superficie externa lisa, gris con red
vascular visible y aumento en la consistencia
con aspecto quistico (Figura 5); imagen histo-
l6gica de tumor sélido pseudopapilar de pan-
creas (tumor quistico papilar-tumor de Frantz)

s ™9

Figura 5: Tumor quistico y bazo.

Perea CRA'y cols. Tumor s6lido pseudopapilar de pancreas

Figura 6: Pseudopapilas y células epiteliales.

(Figura 6), localizado en cola de péncreas sin
observarse actividad tumoral en cara externa
de capsula de la lesion neoplasica, bazo con
congestion sinusoidal.

DISCUSION

El tumor de Frantz es un tumor enigmaético,
en cuanto a su origen celular y genotipo. Su
predominancia en pacientes jovenes del sexo
femenino nos indica la posibilidad de una
influencia hormonal en su desarrollo, sélo se
han demostrado receptores de progesterona
en estos tumores y algunos reportes sugieren
la presencia de formas beta de receptores de
estrégenos. Se han reportado pacientes infec-
tados con virus de la hepatitis B, el cual puede
inducir una sobreexpresién de p-catenina en
las células tumorales, lo cual nos plantea una
participacion de este virus en la patogénesis de
este tumor.*”/8

El tumor pseudopapilar sélido de pancreas
se caracteriza, desde el punto de vista genético,
por la activacién de B-catenina y sus células
blancas. En 95% de los casos se muestran
alteraciones de las vias del gen de la poliposis
adenomatosa del colon (APC) B-catenina y de
la ciclina-D1, con mutaciones activadoras en el
ex6n 3 del gen de la B-catenina, lo que conlleva
la acumulacién nuclear y tincién positiva para
B-catenina, en la mayoria de estos tumores.
A diferencia del adenocarcinoma ductal del
pancreas, el tumor de Frantz no se asocia con
alteraciones en los genes K-ras, p53 ni DPC4."

La mayoria de los diagnésticos de tumor
de Frantz se realiza de manera incidental
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como un hallazgo dentro de estudios image-
noldgicos realizados por otras razones. Estos
tumores causan escasa sintomatologia hasta
que alcanzan dimensiones importantes; pre-
sentan dolor abdominal en algunas ocasiones,
distensién, saciedad precoz, anorexia, ndu-
seas, pérdida de peso, pancreatitis e ictericia.
Se han reportado casos raros de hemorragia
intraabdominal por ruptura del tumor. El prin-
cipal sitio de metdstasis ocurre en el higado
y el bazo.>*? Los tumores extrapancredticos
son raros y a veces no se demuestra tejido
pancredtico ectépico.*

La tomograffa computarizada es el estudio
de eleccién para la deteccién de los tumores
pancreaticos, en el tumor de Frantz sus carac-
teristicas tomograficas mas relevantes son una
ubicacién aislada frecuentemente en la cabeza
del pancreas, una ubicacion mixta mas frecuen-
te en el cuerpoy la cola del pancreas, conteni-
do predominantemente sélido, mayormente sin
calcificaciones, tamafo predominante de 5-10
cm y de forma principalmente redondeada con
bordes definidos."0 !

Desde el punto de vista histolégico son
lesiones encapsuladas con dreas sélidas y
quisticas. La apariencia pseudopapilar se en-
cuentra alrededor de un tallo fibrovascular.
Las células tumorales poligonales forman areas
sélidas o se agrupan en pseudorrosetas. El es-
troma puede ser mixoide o hialino, pero con
frecuencia es imperceptible. Los macréfagos
espumosos son acido peryédico de Schiff (PAS)
positivos.” 11T Estos tumores se consideran
de bajo grado de malignidad. Se recomienda
la reseccion del tumor en todos los pacien-
tes.!247.912 Debe realizarse una reseccion
oncoldgica con bordes quirdrgicos negativos
para lograr el control local de la enfermedad,
prevenir la recurrencia y las metastasis, aliviar
los sintomas y asegurar un buen prondstico a
largo plazo.”

Ochenta y cinco por ciento de los pacien-
tes presentan enfermedad local al momento
del diagnéstico, 15% presentan enfermedad
diseminada. Cuando la reseccion es completa,
el prondstico a largo plazo es excelente, con
una supervivencia de 95% a los cinco afios. Se
recomienda seguimiento con imagenes posto-
peratorias cada seis meses durante dos anos y
después anualmente de por vida.*'°
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En relacion con lo revisado y en la expe-
riencia de los casos reportados se mantienen
resultados similares, al encontrar sélo sintomas
gastrointestinales relacionados con la clinica.
Como principal auxiliar diagnéstico sigue la
tendencia de la TAC como método de diag-
nostico; sin embargo, el hallazgo incidental
transoperatorio es una variable que, en nuestra
experiencia, se debe considerar.

El tratamiento quirdrgico es el de eleccion
para una resolucion completa de la patologfa.

CONCLUSION

El tumor de Frantz es una neoplasia infrecuen-
te, usualmente de diagnéstico incidental y de
bajo grado de malignidad. Se encontré mayor
incidencia en el sexo femenino, en un rango
de entre 15 y 30 afnos, y sin antecedentes
identificados. Clinica y laboratorialmente es
de muy dificil diagnéstico, lo que deja a la
TAC como el principal método de imagen
de eleccién para la identificacion de estos
tumores pancredticos.

El tratamiento definitivo es la reseccién qui-
rargica completa del tumor pancreético, lo que
brinda un excelente prondstico a largo plazo,
aln sin reportar complicaciones relacionadas
al tratamiento.
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