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Resumen

La neoplasia pseudopapilar sélida (tumor de Frantz) es una patologia muy infrecuente, con incidencia
mayor en mujeres jovenes, que son usualmente descritos como tumores de potencial maligno bajo. La
sintomatologia es inespecifica y depende de la zona comprometida. Los autores presentan un caso de
una paciente femenina de 27 afios con un cuadro de 10 meses de evolucion de dolor abdominal difuso,
asociado a pérdida de 5 kg en los Ultimos 6 meses, por lo que se solicitd una endosonografia y toma de
biopsia, con un hallazgo de masa solido-quistica de 45 x 45 mm. Se realizé una pancreatoduodenecto-
mia tipo Whipple, y tuvo control a los 8 dias sin complicaciones. Patologia confirmé que era un tumor
solido pseudopapilar con mérgenes de reseccion no comprometidos. Constituye del 0,2% al 2,7% de los
tumores de pancreas, y mas del 50% es asintomatico, usualmente descubierto de manera incidental en
imagenes. El tratamiento se basa en la reseccion quirlrgica completa, con supervivencia documentada
mayor del 90% a los 5 afios. Son tumores extremadamente raros y con excelente prondstico a largo plazo
después de la reseccion quirurgica completa.
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Abstract

Solid pseudopapillary neoplasm (Frantz tumor) is a rare pathological entity, with a higher incidence in young
women, and is typically classified as a tumor with low malignant potential. Clinical manifestations are nons-
pecific and depend on the anatomical location involved. A case is presented involving a 27-year-old female
patient with a 10-month history of diffuse abdominal pain and a 5-kg weight loss over the preceding six
months. Endoscopic ultrasound with biopsy revealed a 45 x 45 mm solid-cystic mass. A Whipple pancre-
atoduodenectomy was performed, with postoperative follow-up at eight days showing no complications.
Histopathological analysis confirmed a solid pseudopapillary tumor with negative resection margins. This
neoplasm accounts for approximately 0.2% to 2.7% of pancreatic tumors, and more than 50% of cases are
asymptomatic, often discovered incidentally on imaging studies. Treatment is based on complete surgical
resection, with documented five-year survival rates exceeding 90%. These tumors are exceedingly rare and
are associated with an excellent long-term prognosis following complete surgical excision.
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INTRODUCCION

Los tumores de pdncreas se dividen entre exocrinos y
endocrinos, y pueden ser tanto malignos como benignos.
Estos ultimos son raros y por lo general solo se diagnos-
tican cuando adquieren un tamafio considerable, ya que
producen sintomas obstructivos hacia la cara posterior del
estomago o comprometen el pancreas endocrino. Los sin-
tomas son inespecificos y dependen de qué porcidén com-
prometan; sin embargo, no generan cambios metabdlicos,
ni elevacién de biomarcadores?).

El tumor de Frantz es una neoplasia pancredtica exocrina
de tipo sélido pseudopapilar y presenta baja incidencia,
representando menos del 1% de los tumores de péncreas.
Este es mas frecuente en pacientes jovenes (edad prome-
dio: 28 afos) del sexo femenino (89%), quienes con un
diagndstico temprano y una reseccién quirurgica completa
tienen una sobrevida de mas del 95% a S afiosV. Se consi-
dera de comportamiento benigno debido a su bajo poder
metastasico (alrededor del 15%), y son infrecuentes la afec-
cién ganglionar y su recurrencia¥. Dada la baja incidencia
de esta patologia, decidimos reportar el siguiente caso.

PRESENTACION DEL CASO

Se presenta el caso de una paciente femenina de 27 afios,
sin antecedentes personales de importancia, procedente de
Samani, Caldas, ama de casa, con un cuadro clinico de 10
meses de evolucidn. Refirié un dolor abdominal difuso de
predominio en el hemiabdomen superior, ademas de pér-
dida de 5 kg en los dltimos seis meses, plenitud temprana

Masa s6lido quistica

capsula de masa

y, en el examen fisico, se palpé una masa en el hipocondrio
derecho. Consulté ambulatoriamente, donde se solicité
una ecografia de abdomen la cual reporté: “Masa redon-
deada préxima a la cabeza del pancreas, hipoecogénica, de
contornos bien definidos con escasa saturacion. Al barrido
Doppler de 5,1 x4,7 x 4,6 de tamafio con un volumen de 59
mL”. Con estos resultados se solicit6 el concepto de cirugia
general, quien la valoré y decidié practicar una endosono-
grafia con toma de biopsia. El resultado mostr¢ el siguiente
hallazgo: “Masa s6lido-quistica de 45 x 45 mm, con septos
hiperecoicos mal definidos y quistes de 20 mm, localizada
en la cabeza y cuello del pancreas. La pared de la lesion es
hiperecoica bien definida, redondeada, con dreas hipervas-
cularizadas, sin calcificaciones, sin adenopatias perilesiona-
les. Se observa que la lesion colapsa los vasos mesentéricos,
pero no los involucra. Tronco celiaco, porta y confluente
esplenomesentérico normales. No se observa liquido libre
en la cavidad abdominal” (Figura 1A y B). Se tom¢ la
biopsia en el mismo procedimiento (Figura 1A).

Se solicité una tomografia axial computarizada (TAC)
trifdsica preoperatoria para descartar compromiso porto-
mesentérico, el cual mostrd una gran masa de 45 x 45 mm
sin compromiso de la vena mesentérica (Figura 2).

Se practicé una pancreatoduodenectomia tipo Whipple,
en la que se encontrd un gran tumor de la cabeza del pan-
creas intensamente vascularizado con multiples y grandes
venas eferentes hacia la vena porta y mesentérica superior.
El procedimiento se desarroll$ sin complicaciones (Figura
3), con una estancia en la unidad de cuidados intensivos
(UCI) de tres dias y en hospitalizacién dos dias més, con
la posterior alta y control a los 8 dias sin complicaciones. El
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Figura 1. Endosonografia pancreitica en la que se visualiza una masa sélido-quistica en la cabeza del pancreas, bien definida con cdpsula gruesa.

Imagenes propiedad de los autores.
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resultado de patologia confirmé la presencia de un tumor
solido pseudopapilar con margenes de resecciéon no com-
prometidos (Figura 4).

DISCUSION

Los tumores localizados en el pancreas son los causantes
de un 7% de las muertes generadas por neoplasias y estos
son divididos en tumores exocrinos (95%) y endocrinos
(5%). El adenocarcinoma de células ductales (85%) es el
mas frecuente dentro del grupo de exocrinos, mientras que
un 0,2%-2,7% del restante estd conformado por el tumor
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solido pseudopapilar o tumor de Frantz. Este hace parte
de los tumores quisticos del pancreas que pueden ser divi-
didos como uniloculares o multiloculares, neoplésicos o no
neopldsicosy pueden estar compuestos por tejido epitelial o
mesenquimal®. Este tumor se define como una lesién pan-
credtica infrecuente, de crecimiento lento y de bajo grado
de malignidad, con una mortalidad del 2%. Usualmente,
estd formado por dreas sélidas, pseudoquistes y pseudopa-
pilas, intercaladas con zonas de necrosis y hemorragias‘®.
Debe su nombre a V. K. Frantz, quien lo describié por
primera vez en 1959 en el Atlas of Tumor Pathology, en
un paciente al que decidi6 intervenir quirtrgicamente
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Figura 2. Tomografia axial computarizada trifésica de abdomen: masa que compromete la cabeza del pancreas heterogénea, con componente quistico,
con medidas de 5x 5,5 cm, y dreas de realce en su interior que persisten en la fase de equilibrio. Imagenes propiedad de los autores.

Figura 3. A. Pancreatoduodenectomia tipo Whipple. B. Producto de la reseccién de tumor sélido pseudopapilar de margenes no comprometidos.

Imagenes propiedad de los autores.
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Figura 4. A. Tincién con hematoxilina y eosina en la que se observa una neoplasia constituida por grupos monomorficos de células poligonales de
citoplasma amplio, ntcleo redondeado de bordes bien definidos con cromatina fina sin mitosis. El escaso estroma contiene finos tallos vasculares. B.
Inmunohistoquimica. Se observan células tumorales con inmunorreactividad nuclear y de membrana para B-catenina; esta tincion es especifica para
tumor sélido quistico pseudopapilar de pancreas. Imagenes propiedad de los autores.

mediante una pancreatoduodenectomia y que fallecié
durante el procedimiento®”). Lo definié en ese momento
como un tumor papilar del pancreas que puede ser benigno
o maligno. Pero luego, segun las clasificaciones de neo-
plasias pancredticas, su nomenclatura ha cambiado varias
veces a tumor sélido y quistico, a tumor papilar sélido-
quistico, a neoplasia epitelial papilar-quistica, a neoplasia
epitelial s6lida y papilar, hasta la denominacién actual reco-
mendada por la Organizacién Mundial de la Salud (OMS,
1996) de tumor sélido pseudopapilar®.

Segun su frecuencia, se presenta en los siguientes seg-
mentos pancredticos: cabeza y cuello (34% al 43%), cola
(31% al 40%), cuerpo (14,8% al 25%) y proceso uncinado
(0,43%)*>1%) Se presenta mas en mujeres adolescentes,
con una edad media de 23,9 afos. Su preponderancia en
este grupo etario plantea la posibilidad de una influencia
hormonal en su desarrollo. Esta teoria se apoya princi-
palmente en la inmunohistoquimica (positividad para
receptores de progesterona y estrogenos) y en la estrecha
imbricacion del tejido pancredtico y genital durante la orga-
nogénesis precoz!'"?). Sin embargo, también se ha descrito
en hombres, con una relacién muy baja de 1:10 con una
prevalencia entre 3,9% a 6,6%. Se ha demostrado en varios
estudios que no existe una relacion entre la edad, el sexo y
la localizacién frente al grado de malignidad®. Este tumor
es generalmente benigno, aunque un 15% de los pacientes
puede presentar metdstasis o malignidad, disemindndose
con mayor frecuencia al higado, la porta, el bazo, los gan-
glios linféticos, el epiplon, el duodeno, el colon, el pulmén
y el retroperitoneo %14,

Clinicamente, mas del 50% son asintomdticos y la
lesion es descubierta de manera incidental en imagenes.
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Los sintomas usualmente se producen especialmente si
se encuentra localizado en la cabeza o si ha crecido tanto
que comienza a comprimir otras estructuras. Estos son
vagos e inespecificos; dentro de los mds comunes estin
el dolor abdominal (impreciso), nduseas, vémito, pérdida
de peso, anorexia y sensacién de masa palpable en el epi-
gastrio o pesadez estomacal, e incluso puede evolucionar
a un sindrome pildrico. En algunos casos, se puede obser-
var obstruccién intestinal, anemia, ictericia (infrecuente,
se presenta por compromiso de la cabeza o de la cola del
pancreas), pancreatitis y hasta pueden presentar hemope-
ritoneo en caso de ruptura traumatica!"s),

El tumor es generalmente de un tamafo considerable
(8-10 cm), redondeado, con margenes generalmente bien
definidos y pueden tener una apariencia sélida, sélido-
quistica o quistica pura’®. Al microscopio se caracteriza
por observarse células poligonales de abundante cito-
plasma eosinéfilo que no coalescen, rodeadas por vasos
sanguineos de pequeno calibre, y a menudo se encuentra
que existe degeneracién y hemorragia intraquistica. Dentro
de los hallazgos histolégicos patognomonicos se encuen-
tran grupos de células neopldsicas papilares con centros
vasculares, rodeados de un estroma mucinoso y una tercera
capa de células monomérficas. En cuanto ala degeneracion
histoldgica, esta se produce con la vacuolizacion celular,
formacién de pseudopapilas, hemorragia, colecciones de
macréfagos espumosos, bandas y cristales de colesterol,
reaccion a cuerpo extrafio por células gigantes y fibrosis
extensa con calcificaciones localizadas>'?.

Asimismo, se ha descrito en la literatura actual que
todas las células son positivas para tincién con p-catenina
y vimentina en combinacién con la ausencia de tincién

Reporte de caso



con E-cadherina, los cuales son marcadores histolégicos
muy tiles para el diagnéstico de estos tumores, mientras
que solo la mitad van a ser positivas para CD10, CD56 y
alfa antitripsina. A partir de esto, se han descrito multiples
teorias sobre este tumor y la linea celular con la cual esta
relacionado, y se concluye que se origina a partir de células
pancredticas pluripotenciales y que su desarrollo es impul-
sado por factores genéticos y hormonales de tipo estrogé-
nico y progesteronico, ya que se demostro la positividad de
estos receptores en estos tumores 1V,

El diagnéstico estd basado en las imdgenes, en especial,
las de seccion transversal. La ecografia puede mostrar
masas grandes, solidas, redondeadas, oblongas o multilo-
buladas, encapsuladas o heterogéneas, con un componente
tisular ecogénico y otro quistico anecogénico, con vascula-
ridad periférica®'”). Asimismo, puede revelar calcificacio-
nes periféricas y reforzamiento posterior, y puede existir
un efecto de masa sobre las estructuras adyacentes'®). La
TAC es la ayuda diagnéstica de eleccién, pues permite
diferenciar entre los diferentes tipos de neoplasias quisti-
cas con base en los siguientes criterios: localizacién, patrén
intralesional (unilocular, oligoquistico, poliquistico, mixto,
s6lido-quistico), calcificaciones, comunicacién con el con-
ducto pancredtico principal o los ductos laterales, septos y
presencia de nédulos murales'”. Sin embargo, la TAC no
es buena para visualizar y caracterizar lesiones hemorrégi-
cas y necroticas, lo cual es importante para descartar diag-
nosticos diferenciales. Una alternativa a la tomografia es la
resonancia magnética, la cual presenta una alta sensibilidad
y especificidad, y permite mejor identificacién de hemorra-
gias, asi como determinar la resecabilidad y planeacién qui-
rurgica. Sin embargo, no siempre se encuentra disponible y
es costosa(©222),

Adicionalmente, en este tipo de tumores usualmente no
se encuentra afectacién importante de la funcién hepatica y
pancredtica, por lo que se obtienen resultados normales en
estos paraclinicos. Se considera fundamental en todos los
pacientes que presenten esta sintomatologfa siempre realizar
la medicién del antigeno carcinoembrionario y CA 19,9, ya
que deben salir negativos para descartar otras causas y poder
iniciar la bisqueda de este tumor en especifico®.

El diagnéstico diferencial incluye cualquier entidad de
enfermedad pancredtica sélida o quistica, como tumor
quistico mucinoso, adenoma seroso microquistico, ade-
noma quistico, sarcoma, tumor de células de los islotes, cis-
tadenocarcinoma, carcinoma de células acinares, pseudo-
quiste inflamatorio, tumor secretor de moco, angiolinfoma,
pancreatoblastoma y hemangioma vascular®*?¥. Los
primeros cuatro se ven generalmente en pacientes mayores
y no tienen una preponderancia de sexo en particular. El
pancreatoblastoma generalmente se encuentra en indivi-
duos mds jovenes de ambos sexos. Radiolégicamente, un

patrén de calcificacion solar lineal es el hallazgo habitual en
el adenoma microquistico®.

El tratamiento de eleccion es la reseccién quirtrgica
completa del tumor (RO), la cual consiste en realizar una
pancreatoduodenectomia. La técnica recomendada se
considera de acuerdo con el tamafio y la ubicacién. Sila
lesién se encuentra a nivel de cabeza-cuello, se recomienda
realizar una pancreatectomia proximal. Por el contrario, si
la lesion se encuentra en el cuerpo o cola, es de eleccion
realizar una pancreatectomia distal con o sin esplenecto-
mia, dependiendo de si se encuentra o no en la cola o en el
cuerpo®. Sin embargo, la evidencia actual ha demostrado
que se debe evitar realizar la esplenectomia, ya que ocurren
menos complicaciones posquirtrgicas como infecciones,
menor tiempo hospitalario, menor incidencia de fistula
pancreitica y menor morbimortalidad®.

Otras técnicas descritas que son menos invasivas y utili-
zadas en la préctica clinica por su falta de estudios y menor
tasa de reseccién completa del tumor son la pancreatec-
tomia parcial y la enucleacién®”?. La enucleacién se ha
estudiado en casos de lesiones quisticas o neuroendocri-
nas con muy buenos resultados en algunos estudios, y ha
demostrado buenos desenlaces posoperatorios, y ha pre-
sentado Gnicamente como posible complicacién el riesgo
de fistula pancredtica”. Sin embargo, en otros articulos se
ha recomendado en contra por el alto riesgo de disemina-
cién y desarrollo de fistulas, por lo que se requieren mas
estudios para este método™. Adicionalmente, se ha venido
evaluando la posibilidad de realizar el procedimiento por
medio de laparoscopia, mas no se ha podido llegar a un
consenso por los pocos casos registrados en la literatura y
por el riesgo de diseminacién que presenta’®.

El manejo quirurgico ha demostrado tener desenlaces
positivos, por lo que produce un prondstico favorable. Se
ha documentado en la literatura una supervivencia mayor
del 90% a los S afios®*?”). Sin embargo, aunque la inciden-
cia es muy baja, se ha visto que puede recurrir algunos
aios después de realizado el tratamiento, especialmente en
pacientes con factores de riesgo, como invasion vascular o
linfatica, metastasis sincrénica y linfatica, tumores mayores
de S cm, margenes positivos y sexo masculino(!2!2830),

Adicionalmente, aunque los predictores de malignidad
contintan siendo un tema de controversia en la literatura
actual, varios autores han encontrado que el Ki-67 elevado,
madrgenes positivas, presencia de una cdpsula irregular,
crecimiento exofitico y un tumor de gran tamano son esta-
disticamente significativas y realmente son factores que
aumentan la malignidad®>*V).

La adyuvancia con tratamiento quimioterdpico y radio-
terdpico no estéd estandarizada y no tiene mucha evidencia
actualmente, aunque forma parte de algunos esquemas
terapéuticos principalmente cuando el tumor ha hecho
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metdstasis a otros 6rganos o se vuelve irresecable por el
tamano o la localizacién"**7%. En cuanto a la linfadenec-
tomia de rutina, se ha descrito que no es necesaria por el
hecho de que el tumor de Frantz no presenta metdstasis a
los ganglios linfaticos con frecuencia®®.

CONCLUSION

La importancia del caso reportado radica en la baja inci-
dencia de este tipo de tumores, el cual es mds frecuente
en pacientes jovenes de sexo femenino, con un comporta-
miento menos agresivo que otras lesiones pancredticas, con
un mejor prondstico siempre y cuando la reseccidn sea con
estdndares oncolégicos - RO, logrando asi una superviven-
cia alta (>90%) sin necesidad de tratamientos adyuvantes.
Por esto mismo, es esencial sospecharlo en la poblacién
mencionada que no tenga antecedentes para asi identifi-
carlo tempranamente y brindarle el tratamiento debido
para impactar en el prondstico y mortalidad.

Consideraciones éticas

Consentimiento informado: la presente investigacion
correspondid a una intervencién “sin riesgo” de acuerdo
con lo estipulado en el articulo 11 de la Resolucién 8430
de 1993 del Ministerio de Salud de Colombia, dado que
se trabajé con una fuente secundaria (revision de los regis-
tros de las historias clinicas y las arteriografias), y no se les
realizé ningun tipo de procedimiento o intervencién a los
pacientes, por lo que no se requirié diligenciamiento de
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