REVISTA flfed 25(1): 2017

TUMOR DE FRANTZ: EL TUMOR DE LAS MUJERES JOVENES.
CORRELACION RADIOLOGICO-PATOLOGICA DE DOS CASOS EN TOMOGRAFIA
REVISION DE LA LITERATURA.

ALVARO TAFUR ANZOLA MD!, DANIEL SUAREZ JIMENEZ MD#*

'Radiclogo. Hospital Militar Central. Docente de Radiologia e Imdgenes Diagnésticas.
Hospital Militar Central. Bogotd. Colombia.

’Residente de Radiologia e Imdgenes Diagnésticas. Universidad Militar Nueva Granada Bogotd. Colombia

*Correspondencia: Daniel Sudrez Jiménez dasua07@hotmail.com

Recibido: 6 Julio 2016 Aceptado: 3 Febrero 2017

RESUMEN

El tumor de Frantz o tumor sélido pseudopapilar del pancreas, es un tumor raro tnico de bajo potencial maligno que
afecta principalmente a mujeres jévenes con un promedio de edad de 21,97 afos. Las pacientes son generalmente
asintomaticas y es descubierto de manera incidental mediante examen fisico y la realizacién de imagenes por otras
razones. La tasa de curacién con la reseccién total del tumor es mayor al 95%. Por lo tanto, el analisis realizado por
las imagenes en resonancia magnética o en tomografia y la posterior confirmacién patolégica, demuestra con preci-
sidn las caracteristicas de este tumor para su mayor comprensiéon y poder realizar un rapido diagnéstico y tratamiento
oportuno.
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FRANTZ'S TUMOR. THE TUMOR OF YOUNG WOMEN.
PATHOLOGICAL-RADIOLOGICAL CORRELATION OF TWO CASES ON TOMOGRAPHY
REVIEW OF THE LITERATURE.

ABSTRACT

Frantz’s tumor or solid pseudopapillary tumor of the pancreas is a rare unique tumor of low potential for malignancy
that mainly affects young women with a mean age of 21.97 years. Patients are generally asymptomatic and the tu-
mor might be discovered at physical examination and the performance or abdominal imaging for other reasons. More
than 95% of patients are cured by complete resection. Therefore, the analysis done by magnetic resonance imaging
and tomography and the pathological confirmation shows with accuracy the main characteristics of this tumor for its
better understanding and make a prompt diagnosis and pertinent treatment.
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TUMOR DE FRANTZ. O TUMOR DAS MULHERES JOVENS.
CORRELACAO PATOLOGICA-RADIOLOGICA DE DOIS CASOS NA TOMOGRAFIA
REVISAO DA LITERATURA.

RESUMO

O tumor de Frantz ou o tumor pseudopapilar sélido do pancreas é um tumor tnico e raro de baixo potencial de ma-
lignidade que afeta principalmente mulheres jovens com idade média de 21,97 anos. Os pacientes geralmente sao
assintoraticos e o tumor pode ser descoberto no exame fisico e no desempenho ou imagem abdominal por outros
motivos. Mais de 95% dos pacientes sdo urados por resseccao completa. Assim sendo, a analise feita por ressonancia
magnética e tomografia e a confirmacgéo patolégica mostram com precisao as principais caracteristicas deste tumor
para melhor compreensao e um diagndstico imediato e tratamento pertinente.

Palavras-chave: Tumor; pancreas; mulheres; tomografia.
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Introducciéon

El tumor de Frantz o tumor pseudopapilar sélido del
péancreas fue descrito por primera vez en 1959 por
Virginia Frantz. Posteriormente en 1996, la organi-
zacién mundial de la salud lo denomino tumor solido
pseudopapilar como un tumor distinto del pancreas
exocrino. La presentaciéon clinica no es muy clara ya
que las pacientes, quienes son generalmente mujeres
jévenes en la segunda y tercera década de la vida, re-
fieren sensaciéon de masa abdominal de crecimiento
gradual o leve dolor abdominal. Sin embargo, puede
ser descubierto de manera incidental mediante el exa-
men fisico o la realizacién de imagenes diagnosticas
por otros motivos. Las caracteristicas imagenolégicas
en ultrasonido, en imagen por resonancia magnética
y en tomografia tienen un comin denominador que es
una lesién encapsulada la cual realza en las diferentes
modalidades de imagen. Estudios han demostrado que
la tomografia y la resonancia magnética son precisas
en un 60% en determinar el correcto diagnostico his-
tolégico de las lesiones quisticas del pancreas en espe-
cial el tumor solido pseudopapilar y lo mas importante
ayudan a diferenciar las lesiones agresivas de las no
agresivas en un 75% a 90% de los casos. La tomogra-
fia computada puede ser comparable y algunas veces
complementaria a las imagenes por resonancia mag-
nética para la caracterizacién de estas lesiones. Por
lo tanto, es de vital importancia para el radiélogo v el
clinico en especial los gastroenterdlogos vy los ciruja-
nos familiarizarse con este tipo de imagenes y con el
algoritmo de tratamiento de este tumor para realizar
asi un diagnéstico temprano y preciso de esta entidad.

Presentacion clinica

El tumor de Frantz o tumor solido pseudopapilar del
pancreas es cominmente diagnosticado en nifias ado-
lescentes y mujeres jovenes. El rango de edad es de 2 a
85 afios con un promedio de edad de 21.97 afios. Este
tumor ha sido reportado predominantemente mujeres
jovenes de raza negra o de Asia oriental (1-5). No exis-
te un factor hormonal o genético que explique la fuerte
predileccién por las mujeres jovenes, aunque se sugiere
que el tumor presenta receptores para progesterona
y que puede aumentar su tasa de crecimiento con el
embarazo (6,7). Por lo tanto, se ha postulado que su
patogénesis puede ser de origen endocrino. Otros au-
tores afirman que el tumor crece de células acinares o
células pluripotenciales (3,5,8,9).
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Las pacientes son generalmente asintomaticas. Sin
embargo, algunas mujeres presentan sintomas ines-
pecificos como molestia abdominal o dolor leve con
crecimiento gradual de la circunferencia abdomi-
nal (6,10). Al examen fisico el abdomen usualmente
no es doloroso a la palpacién, aunque puede haber
sintomas obstructivos si el tumor crece lo suficiente
para comprimir visceras adyacentes (6). La ictericia
es rara aun en pacientes con lesiones que comprome-
tan la cabeza del pancreas. Ocasionalmente, el tumor
de Frantz es descubierto como hallazgo incidental al
realizar estudios imagenolégicos del abdomen, en el
examen fisico por trauma abdominal o laparotomia
realizada por otras razones (11,12). Generalmente
no hay laboratorios con valores anormales que llevan
al diagnéstico de este tumor (niveles de amilasa séri-
ca) ni marcadores tumorales pancreaticos (CA 19-9,
antigeno carcinoembrionario, alfa-fetoproteina) (6).

Caracteristicas Patologicas

El tumor sélido pseudopapilar del pancreas es un tu-
mor de crecimiento lento. Usualmente mide entre
6.08 y 10.5 cm. Se caracteriza por ser un tumor gran-
de circunscrito y rodeado por una capsula con marca-
dos cambios degenerativos por hemorragia, necrosis
y cambios quisticos. Se localiza en cualquier parte del
pancreas, pero es mas comunmente encontrado en la
cabeza vy la cola. Al analisis microscopico las células
adquieren dos tipos de disposicion: sélido y papilar.
El componente sélido estd compuesto por nidos de
células epitelioides poligonales dispuestas en una red
de vasos sanguineos rodeados de colageno. La fragi-
lidad de la suplencia vascular lleva a cambios degene-
rativos secundarios con formacién de areas quisticas
y cambios necréticos hemorragicos. El patron clasico
histolégico ocurre cuando las células tumorales forman
configuraciones papilares compuestas de un tallo fibro-
vascular rodeado de varias capas de células epiteliales
que contienen pequefios vasos sanguineos formando
asi pseudopapilas. Este tumor tiene marcadores posi-
tivos para vimentina, enolasa especifica neuronal, alfa
1-antitripsina y alfa 1-antiquimotripsina. Es negativo
para cromogranina, antigeno de membrana epitelial
y citoqueratina (1,13). Lo anterior puede explicar el
origen endocrino del tumor siendo positivo para eno-
lasa especifica neuronal sin embargo la expresion de
vimentina vy alfa 1 antitripsina no apoya esta conclu-
sion (6).
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Caracteristicas Imagenologicas

Las caracteristicas imagenoldgicas del tumor de Frantz
reflejan los hallazgos patolégicos del tumor como sus
componentes sélidos y quisticos, hemorragia intratu-
moral, capsula fibrosa, y en algunas ocasiones calcifica-
ciones. Estas caracteristicas hacen posible diferenciar
a este tumor de otros tumores pancreaticos (1).

En ultrasonografia, el tumor se identifica como una
masa grande circunscrita, bien demarcada con una
capsula fibrosa de alta ecogenicidad la cual comprime
diferentes estructuras sin invasién de ellas en la mayo-
ria de los casos. En su arquitectura interna estos tumo-
res usualmente tienen componentes quisticos y sélidos,
los tumores mas pequefios tienen mayor componente
sélido y los tumores grandes mayor componente quis-
tico demostrando reforzamiento acistico posterior. Al-
gunos tumores se encuentran con areas de baja eco-
genicidad asociadas con &reas quisticas que sugieren
necrosis hemorragica. En ocasiones este tumor puede
mostrar una alta ecogenicidad con reforzamiento acus-
tico posterior indicando una masiva necrosis hemorra-
gica (1,4,13,14).

La tomografia computarizada representa la mejor
herramienta diagnostica en la evaluacién de lesiones
quisticas del pancreas. En el diagnéstico del tumor de
Frantz se observa una lesién encapsulada de contornos
definidos con una variedad de componentes sélidos y
quisticos. Las porciones solidas son isodensas con res-
pecto al parénquima pancreatico. La porcién quistica
puede variar de grado de atenuacién segiin la extensiéon
de necrosis hemorragica contenida en el quiste. Se han
reportado coeficientes de atenuacion de 20 a 50 Uni-
dades Hounsfield (ligeramente mas alto que el conteni-
do de la vesicula biliar) debido a productos sanguineos
y detritus celulares vistos en aproximadamente un 20%
en estos tumores. Adicionalmente este componente
quistico varia en tamafio correspondiendo a la exten-
sién de necrosis, coagulos sanguineos y tejido necréti-
co tumoral. Sin embargo, esto no se correlaciona con
el tamario del tumor. Se debe considerar como primer
diagnéstico diferencial el tumor de Frantz, a una gran
masa en la cabeza o cola del pancreas de contornos
definidos con porciones sélidas y quisticas, sin septos
internos con rara presencia de metéstasis en mujeres
jévenes (1,2,15,16).

Sin embargo, cuando se compara la tomografia con la
resonancia magnética, esta tltima permite diferenciar
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mejor la capsula del tumor y la extensiéon de necrosis
hemorragica debido a su capacidad superior de resolu-
cién y contraste (5,17,18). En imégenes potenciadas
en T1 se aprecia una capsula fibrosa hipointensa con
hemorragia interna de alta intensidad de sefial la cual
es una presentacién caracteristica de este tumor. Las
porciones solidas son isointensas con respecto al pa-
rénquima pancreatico o de baja intensidad de sefial.
En algunas ocasiones, se observan algunos focos de
hiperintensidad dentro del tumor que corresponden
a areas de necrosis hemorragica o detritus celulares
(5,11,16,19). En imagenes potenciadas en T2 se apre-
cia una intensidad de sefal heterogénea (4). Con la
administracién de medio de contraste se evidencia un
realce periférico heterogéneo en fase arterial temprana
y un posterior llenado heterogéneo de la lesion en fase
portal. Este tipo de realce ayuda a distinguir el tumor
de Frantz de otros tumores pancreaticos como el tumor
de los islotes pancreaticos que tiene un tipico realce
mayor que el pancreas (5).

En angiografia el tumor de Frantz es hipo o avascular y
desplaza los vasos sanguineos. Caracteristica importan-
te en el diagnéstico diferencial con el tumor de islotes
pancreéticos (1,4,20,21).

Diagnéstico Diferencial.

La apariencia en imagen del tumor sélido pseudopapilar
del pancreas o tumor de Frantz puede superponerse con
otros tumores pancreéticos como el adenoma seroso mi-
croquistico, neoplasia quistica mucinosa, tumor quistico
de los islotes pancreaticos, pancreatoblastoma y con pato-
logias benignas como el pseudoquiste pancreético calcifi-
cado. Sin embargo, estos tumores raramente ocurren en
pacientes menores de 30 aros (1,17,22). En imagenes de
resonancia magnética, el adenoma microquistico seroso
muestra una baja y heterogénea intensidad de sefial en
secuencias potenciadas en T1 con algunos focos de he-
morragia hiperintensos similares al tumor de Frantz. Sin
embargo, en secuencias potenciadas en T2 el adenoma
microquistico seroso demuestra una cicatriz central de
baja intensidad de senal que lo diferencia del tumor sélido
pseudopapilar. La neoplasia quistica mucinosa al igual que
el tumor de Frantz son predominantemente quisticos con
niveles liquido-liquido sugiriendo un componente hemo-
rragico. Sin embargo, el primero contiene mucina la cual
puede ser hiperintensa en las secuencias potenciadas en
T1 y T2. Ademas, no presenta realce capsular periférico
como el tumor de Frantz (17,23). Los tumores de los islo-
tes pancreaticos ocurren en pacientes mayores y no son
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comunes en el sexo femenino como lo es el tumor sélido
pseudopapilar. Otra caracteristica que lo ayuda a diferen-
ciarlo del tumor de Frantz es la alta vascularizacién y por
consiguiente un mayor realce con el medio de contraste
(24). El pancreatoblastoma es més agresivo que el tumor
de Frantz y se diagnostica generalmente con metastasis al
diagnéstico (25). Los pseudoquistes pancreéticos pueden
semejar un tumor solido pseudopapilar ya que pueden es-
tar calcificados en su periferia como resultado de hemorra-
gia interna. Sin embargo, el pseudoquiste pancreético se
acompania de clinica de pancreatitis y no presenta compo-
nentes solidos (26).

Pronéstico y tratamiento.

El tumor de Frantz es un tumor de crecimiento lento de
curso clinico benigno, pero con el potencial de adquirir
comportamiento agresivo. Por lo tanto, la mejor op-
cién de tratamiento es la reseccién completa del tumor.
Si el tumor esté limitado exclusivamente al pancreas el
prondstico es excelente con mas del 95% de curacion
con la reseccién total (1,9,27,28). En raras ocasio-
nes este tumor presenta indicadores de potencial de
malignidad como invasién venosa tumoral, alto grado
de proliferacién nuclear y nidos necrobiéticos promi-
nentes ademas de invasién capsular (29.30). Los re-
portes de metéstasis son raros. El sitio de metastasis
mas comun es el higado (29.31). Aun si la reseccion
completa del tumor o de las metastasis no es posible,
las pacientes se benefician de cirugia de reduccién del

volumen tumoral (9,12,27,29,32,33).
Caso Clinico No. 1

Paciente de sexo femenino de 14 afios de edad, ingresa
al servicio de urgencias del hospital militar central con
dolor abdominal difuso de larga data el cual se acentud
en los tltimos 2 dias. Al examen fisico, el abdomen se en-
contraba blando, con ruidos intestinales positivos y sen-
sacién de masa en epigastrio a la palpacién profunda. Al
interrogatorio no presenta antecedentes de importancia.

Con estos hallazgos se decide realizar tomografia abdo-
minal con contraste la cual reporta masa que ensancha
notoriamente la cabeza del pancreas con densidad he-
terogénea y con paredes gruesas de aproximadamente
5mm de espesor, didmetro anteroposterior y transverso
de 62.76mm y 70.60mm respectivamente. El cuerpo y
la cola no mostraron alteraciones. El resto de 6rganos
intraabdominales y estructuras vasculares se encontraron
dentro de los limites normales. (Figura. 1)
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Figura 1. Corte axial de tomografia de abdomen contras-
tada con evidencia de lesién circular bien definida y en-
capsulada en la cabeza de pdncreas la cual es de densidad
heterogénea en su interior indicando hemorragia. Imagen
realizada en el Hospital Militar Central de Bogotad.

El diagnéstico por tomografia es el de lesion de baja den-
sidad que compromete la cabeza del péancreas en rela-
cién con tumor sélido pseudopapilar de la cabeza de pan-
creas. La paciente es llevada a cirugia donde se realiza
reseccion total de la lesiéon. Posteriormente se traslada a
la unidad de cuidados intensivos pediétricos presentando
evolucion satisfactoria. La muestra quirtrgica es analiza-
da en el departamento de patologia del Hospital Militar
Central que reporta lesién redondeada lisa y brillante con
abundante material hemorragico y areas de necrosis de
aspecto carnoso y pardo rojizo. La histologia reporta cé-
lulas en distribucion pseudopapilar dando un diagnéstico
definitivo de neoplasia solida pseudopapilar de la cabeza
del pancreas. (Figura. 2)

Figura 2. Descripcion microscépica de la lesion en la cabeza
del pdncreas con presencia de células con proliferacién en
pseudopapilas. Imagen realizada en el departamento de pato-
logia del Hospital Militar Central de Bogota.
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Caso Clinico No. 2

Paciente de sexo femenino de 19 afos de edad, quien
consulta por presentar dolor abdominal de varios meses
de evolucién asociado a hiporexia. Ademas, nota creci-
miento gradual del perimetro abdominal. Niega pérdida
de peso y no refiere ninguna otra sintomatologia. No
presenta antecedentes de importancia.

Al examen fisico se encontré paciente en buen estado
general con sensacion de masa en mesogastrio.

Se realiza tomografia abdominal con contraste donde se
evidencia masa originada en el cuerpo del pancreas con
capsula hiperdensa y centro de densidad heterogénea de
predominio hipodenso secundario a areas de necrosis
con diametros anteroposterior y transverso de 220.6mm
x 270.1mm. (Figura. 3)

Figura 3. Corte axial de tomografia de abdomen contras-
tada con evidencia de lesién encapsulada de gran tamano
localizada en el cuerpo del pdncreas que muestra dreas de
mayor densidad en su interior en relacién a hemorragia y
dreas de menor densidad correspondientes a necrosis. Ima-
gen realizada en el Hospital Militar Central de Bogota.

El diagnéstico por tomografia es de una lesién quistica
dependiente de la cola del pancreas con areas de ne-
crosis en su centro con un diagnéstico diferencial de
tumor no funcionante de los islotes pancreaticos y tu-
mor solido pseudopapilar. La paciente se programa
para cirugia, se realiza reseccién total de la masa y es
trasladada a la unidad de cuidados intensivos donde
evoluciona satisfactoriamente. La muestra quirtrgica
es llevada al departamento de patologia del Hospital
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Militar Central que reporta lesién tumoral encapsula-
da con proliferacién de pseudopapilas, abundantes ca-
pilares de tamafo variable. Células neoplésicas sueltas
y areas de necrosis con diagnostico final de tumor so-
lido pseudopapilar de la cola del pancreas. (Figura. 4)

. - ¥ LT, e DY Y s
B g - R A o e
et ool B e v 2 Kk - T Wy i
ql. o ..___;!J._-_J!_}‘:-._‘ I T o 4
g T A {_ ."F.J- e L j
[e 1 AT e g ' ol o
- i # -ilt-: W -\.‘_ ; = A _'.

RAFL N T B L . o g

il . g e .

M % §

. it . FF P o : “' . il j

= B 3. bt -,
F,.rf:-.— ¥ b AP o :
] - | 3 L s & t
¥ g
-\.L-"-:.,‘. ".‘.‘ iy i 5 8 .:‘I',f' F_\. £ - |
| o i ¥ _..-_ I ¥ .
:- " e g =
= . - F
L o
é." 4y " e 4
N » ) £

Figura 4. Descripcion microscépica de la lesion de la cola
del pdncreas que evidencia lesién encapsulada con prolifera-
cién de pseudopapilas y dreas de necrosis. Imagen realizada
en el departamento de patologia del Hospital Militar Cen-

tral de Bogota.
Discusion

El tumor de Frantz o tumor sélido pseudopapilar del pan-
creas es una lesién rara que ocurre principalmente entre
la segunda y cuarta década de la vida. Es de bajo po-
tencial maligno y se caracteriza por tener un prondstico
favorable (34). No tiene un origen celular muy claro y fue
descrito por primera vez por la doctora Virginia Frantz
en 1959 como un tumor papilar del pancreas benigno
o maligno donde reporté 3 casos (35). Posteriormente
recibe la primera caracterizacién patolégica en 1970 por
Hamoudi et al, reportando un caso de una nifia de 12
afos de edad (36). En 1981 Kloppel et al, reportan 5
casos y concluye que esta lesién tenia caracteristicas pro-
pias y que deberia ser clasificado como una variedad dife-
rente de tumor del péncreas exocrino (37). Sin embargo,
la nomenclatura de esta entidad ha venido cambiando a
través del tiempo y permanecia confusa para algunos au-
tores. Esta entidad ha sido llamada tumor sélido y papilar,
tumor solido-quistico, tumor quistico papilar, neoplasia
epitelial papilar, neoplasia sélida y papilar, neoplasia soli-
da epitelial y pseudopapilar, neoplasia sélida y quistica de
células acinares y tumor de Frantz. En muchas ocasiones
esta neoplasia fue mal diagnosticada como tumor de los
islotes pancreéaticos no funcionante, adenocarcinoma,
cistoadenoma o pseudoquiste. Finalmente, en 1996, la
asociacién mundial de la salud reconoce el tumor y lo
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clasifica como “tumor sélido pseudopapilar” por la cla-
sificacién histolégica internacional del pancreas exocri-
no. Actualmente este tumor ha sido reconocido por sus
caracteristicas tnicas de neoplasia solida pseudopapilar
y se han documentado hasta el momento méas de 700

casos en la literatura (2,3,6,34,38,39).
Conclusion

El tumor de Frantz o tumor solido pseudopapilar del pan-
creas, es una neoplasia que se presenta principalmente
en nifas adolescentes y en mujeres jévenes. Este tumor
ha sido reconocido por la organizacién mundial de la
salud por sus caracteristicas Gnicas de neoplasia sélida
pseudopapilar. Es de bajo potencial maligno vy se caracte-
riza por tener un pronéstico favorable. Como se presen-
t6 en esta revision, la mayoria de las pacientes presentan
sintomas y hallazgos al examen fisico inespecificos, v en
algunas ocasiones es un diagnéstico incidental al realizar
estudios imagenoldgicos y cirugias abdominales por otras
razones. Los hallazgos por imagen son mejor valorados
con la tomografia computarizada y con la resonancia
magnética que en la mayoria de los casos le dan una
caracterizaciéon definitiva que hace posible diferenciarlo
de otros tumores y lesiones pancreéticas benignas. Por
lo tanto, el papel del radidlogo es de vital importancia ya
que con una adecuada caracterizacién imagenoldgica del
tumor nos va a ayudar a realizar un diagndstico y contri-
buir a un tratamiento oportuno en estas pacientes.
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