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Neoplasia sélida pseudopapilar de pancreas (Tumor de Frantz)
Solid pseudopapillary tumor of the pancreas (Frantz tumor)
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RESUMEN

Antecedentes: el tumor de Frantz o neoplasia sélida pseudopapilar del pancreas (TSP) es un raro tu-
mor pancreatico que se da comunmente en mujeres jovenes. Generalmente son poco sintomaticos vy,
si bien tienen potencial maligno, el prondstico es bueno ante cirugia resectiva.

Objetivo: el objetivo de este trabajo es describir cuatro casos de nuestro servicio y hacer una revision
de la literatura sobre el tema.

Material y Métodos: estudio retrospectivo observacional de los casos diagnosticados y tratados en
el H.C.FF.AA. de Montevideo, Uruguay, desde 2007 hasta 2015. Se analizaron las caracteristicas epi-
demioldgicas, forma de presentacidn y topografia tumoral, morbimortalidad operatoria, el tiempo
quirdrgico, la estadia hospitalaria y el seguimiento oncoldgico.

Resultados: encontramos cuatro casos, de sexo femenino, con un promedio de edad de 18 afios (rango
de 16 a 24 afios), tamafio tumoral promedio de 9,5 cm (rango de 4 a 20 cm), manifestados en su mayo-
ria por dolor abdominal y masa palpable (en 3 de los 4 casos), ubicados en cuerpo y cola del pancreas.
Se realiz6 cirugia resectiva segun topografia, sin complicaciones mayores; la estadia hospitalaria pro-
medio fue de 7 dias (rango 5 a 9 dias) y sin recidivas a largo plazo (42 meses de seguimiento promedio).
Conclusiones: si bien son tumores poco frecuentes, una alta sospecha clinica en el contexto de una
paciente joven con una tumoracion pancreatica y un estudio imagenoldgico acorde permitiran realizar
el diagndstico la mayoria de las veces. La cirugia resectiva es el tratamiento de eleccidn, con baja tasa
de complicaciones y excelente sobrevida.

B Palabras clave: tumor de Frantz, tumor sélido pseudopapilar del pdncreas, neoplasia quistica del pdncreas.

ABSTRACT

Background: Frantz tumors, or solid pseudopapillary neoplasm of the pancreas (TSP) are rare pancrea-
tic neoplasms, commonly diagnosed in young women. They are often asymptomatic, and despite their
malignant potential, the prognosis is good after resective surgery.

Objective: The aim of this article is to describe four cases in our hospital, and make a review of litera-
ture on the subject.

Materials and methods: retrospective and observational study of the cases diagnosed and treated in
the H.C.FF.AA (Montevideo, Uruguay), from 2007 to 2015. We analyzed epidemiologic characteristics,
clinical presentation, tumor localization, surgical morbidity and mortality, durantion of surgery, hospi-
tal stay and follow up.

Results: we found four cases, in young female, mean age 18 years at presentation (range 16 to 24
years), average tumor size 9.5 cm (range 4 to 20 cm), and the clinical findings were abdominal pain
and an enlarged abdominal mass (in 3 of 4 cases), tumor localization in body and tail of the pancreas.
Surgery technique was adapted according to topography, without major complications, and a hospital
stay average of 7 days (range 5 to 9 days) and without recurrences in long term follow up (average, 42
month).

Conclusions: Despite being unfrequent tumors, a high clinical suspicion in a young female with a pan-
creatic tumor, and an according image will allow a correct diagnosis most of the times. Resective sur-
gery is the gold standard treatment, with a low complication rate and excellent long term survival.

B Keywords: Frantz tumor, solid-pseudopapillary tumor of pancreas, pancreatic cystic neoplasm.
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Introduccion

Los tumores solidos pseudopapilares del
pancreas son neoplasias poco frecuentes que se dan
predominantemente en mujeres jovenes, a una edad
promedio entre 20 y 30 afios. Por lo general son poco
sintomaticos, o dan sintomas fundamentalmente com-
presivos cuando adquieren gran tamafio. Si bien son
tumores malignos, presentan metastasis en un bajo
porcentaje y la cirugia es curativa en la gran mayoria de
los casos!®. Su origen incierto y su naturaleza peculiar
se han reflejado en los distintos nombres (de caracter
descriptivo) con que se los conoce: tumor quistico-pa-
pilar, tumor sélido pseudopapilar, tumor sélido-quistico
del pancreas, o tumor de Frantz-Gruber. Recién en el
afno 1996, la OMS sugiere la unificacién de las anterio-
res denominaciones para este tipo de tumores en la
nomenclatura que se usa actualmente: tumores sélidos
pseudopapilares (TSP)*.

Son tumores infrecuentes (0,7-2,9% de los tu-
mores pancreaticos exdgenos)®, aunque en los ultimos
afios ha aumentado significativamente el informe de
nuevos casos, quiza debido a la mejoria de los métodos
diagndsticos, sumada a una mejor comprension de la
entidad. La busqueda en PubMed de “solid pseudopa-
pillary tumor of the pancreas” da como resultado 728
articulos relacionados, de los cuales 429 (mas de dos
tercios) han sido publicados desde el afio 2010 hasta el
presente.

El objetivo de este estudio es realizar una re-
visidn bibliografica del tema y presentar una serie de
cuatro tumores de Frantz diagnosticados y operados en
el Hospital Central de las Fuerzas Armadas de Montevi-
deo, Uruguay (H.C.FF.AA.).

Material y métodos

Se realiza un informe de cuatro casos que fue-
ron diagnosticados y tratados en el Servicio de Cirugia
Hepato-Bilio-Pancreatica del H.C.FF.AA. entre 2007 y
2015. Se analizaron en forma retrospectiva las carac-
teristicas epidemioldgicas (sexo y edad), forma de pre-
sentacion y topografia tumoral, morbimortalidad ope-
ratoria, el tiempo quirdrgico, la estadia hospitalaria y el
seguimiento oncoldgico.

Resultados

Las cuatro pacientes analizadas son de sexo
femenino, con un promedio de edad de 18 afios (ran-
go 16 a 24). Los sintomas que motivaron la consulta
fueron el dolor gravativo en hemiabdomen superior en
tres pacientes acompafado de tumoracidn palpable.
La cuarta paciente consultd por tumoracién palpable
indolora. Todas fueron estudiadas con ecografia abdo-
minal y tomografia. En dos casos se realizd resonancia.

FIGURA 1

Ecografia abdominal que muestralesidn sélida heterogénea en cuer-
po del pancreas (flecha).

Tomografia que identifica tumor pancreatico en cuerpo y cola, de 8
cm aproximadamente, heterogéneo con dreas hipodensas sugestivas
de zonas hemorragicas.

El tamafio tumoral promedio fue de 9,5 cm (rango 4 a
20 cm). En todos los casos se registraron hepatograma,
amilasemia y marcadores tumorales normales.

Dos tumores se topografiaban en el cuerpo y
otros dos en la cola del pancreas. Los dos tumores de
cuerpo fueron resecados a través de pancreatectomia
central, con pancredtico-yeyuno anastomosis y ducto-
mucosa al pancreas distal. Otro tumor de gran tama-
filo (20 cm) que ocupaba cuerpo y cola fue resecado
mediante pancreatectomia corporo-caudal con esple-
nectomia. El cuarto tumor, ubicado en cola del pan-
creas, fue extirpado mediante pancreatectomia distal
con conservacion esplénica.

La duracion promedio de los actos quirurgicos
fue de 307 minutos (rango entre 240 y 420) y la estan-
cia hospitalaria promedio fue de 7 dias (rango 9 a 5). En
los dos casos en que se realizé pancreatectomia central
se produjo una fistula pancredtica de bajo gasto, que se
manejo satisfactoriamente con drenaje y octeotride. Se
dio el alta al noveno y séptimo dia, respectivamente.
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En todos los casos, la anatomia patoldgica
confirmo el diagndstico de tumor sdélido pseudopapilar
del pancreas, con margenes libres de tumor y sin gan-
glios afectados.

Discusion

La etiopatogenia de estos tumores no es del
todo conocida, si bien existe cierto consenso acerca de
la influencia hormonal en su desarrollo y crecimiento,
lo que explicaria su predominancia en el sexo femenino
en edad reproductiva. Esto se ha demostrado en estu-
dios in vitro, con aumento del crecimiento tumoral ante
hormonas estrogénicas®.

Durante las ultimas décadas se ha ido profun-
dizando, en la biologia tumoral y el comportamiento
de los tumores de Frantz, lo que ha llevado a la OMS a
catalogarlos como tumores del pancreas exocrino tipo
“borderline”, es decir, con incierto potencial maligno®.
Se sabe que crecen lentamente y pueden alcanzar gran
tamafio. Suelen tener un indice mitético bajo. La infil-
tracion de tejidos periféricos es infrecuente, pues cre-
cen de forma encapsulada. La diseminacion ganglionar
es poco comun, aunque posible. Se ha descripto una
tendencia a una evolucidon mas agresiva en los pacien-
tes de sexo masculino y de edad mds avanzada, los cua-
les son mas infrecuentes’®°,

En una serie de 452 casos que revisaron Lam
y col. encontraron 66 pacientes (15%) con metdastasis a
distancia al momento del diagndstico®. Los sitios mas
frecuentemente afectados son higado, epipldn, perito-
neo y bazo*®. La tasa de recurrencia local en tumores
operados es del 6% aproximadamente. La sobrevida
de estos pacientes en general es buena, 90-95% en 5
afios, aun en los pocos casos en que se presentan lesio-
nes secundarias, siempre y cuando se logre la reseccion
completal® 12,

Pueden localizarse en cualquier parte del pan-
creas, o incluso en tejido pancreatico ectépico®. La
distribucion es bastante uniforme, en cabeza y cuello
(35%), cuerpo (25%) y cola (40%). Es excepcional la lo-
calizacion en el proceso uncinado, situacién que se da
en menos del 0,5% de las veces?®.

El sintoma predominante es el dolor sordo en
epigastrio y region periumbilical (47%), que en ocasio-
nes se acompafa de masa palpable a ese nivel (35%).
En un 15% son asintomaticos. Otros sintomas mas ines-
pecificos e inconstantes son nauseas, vomitos, anorexia
y dorsalgia, asi como ictericia en tumores grandes con
compresién extrinseca de la via biliar'¥*4'> Aunque
son infrecuentes, se han descripto casos de ruptura
hacia la cavidad abdominal y hemoperitoneo, gene-
ralmente posterior a traumatismo cerrado de abdo-
men17,18'

Los datos de laboratorio no suelen resultar uti-
les, ya que los niveles de amilasa, hemograma y hepa-
tograma son normales (excepto en los pocos casos que
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Tomografia computada: gran tumor heterogéneo y vascularizado en
cuerpo y cola del pancreas.

ARTERIAL

Resonancia magnética: tumor en cuello de pancreas de 4 cm (flecha
corta). Obsérvese la dilatacion del Wirsung (flecha larga).

Pieza (macroscopia): tumoracién redondeada, encapsulada, de 8 cm
de didametro
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cursan con obstruccién biliar compresiva). Incluso los
marcadores tumorales CEA, CA 19-9 y alfa-fetoproteina
son normales®.

En ocasiones pueden resultar un hallazgo en
una ecografia de rutina. Se suelen presentar como
masas solidas bien definidas, redondeadas, con algu-
nas areas quisticas, y por lo general hipoecoicas, con
zonas calcificadas o sin ellas®. Una tomografia compu-
tarizada con contraste intravenoso es de fundamental
importancia para completar la valoracion diagndstica:
permite describir el tamafio y las caracteristicas de la
lesidn, su topografia y relaciones, y la presencia o no
de afectacion extrapancreatica (ganglionar o a distan-
cia). Habitualmente se presentan como una masa Uuni-
ca, bien definida, con contenido heterogéneo y dareas
quisticas (debido a la degeneracién hemorragica), con
calcificaciones o sin ellas®.

Basandose en una revision sobre 533 pacien-
tes en China, Peng Fei Yu y col. establecen que la sospe-
cha clinica en una mujer joven combinada con hallazgos
tomograficos o de resonancia magnética compatibles,
posibilita realizar el diagndstico de TPS como el mas
probable y habilitan a la cirugia en consecuencia. En
casos en que surgen dudas diagndsticas recomiendan
ecoendoscopia con puncidn biépsica con aguja fina*'.

La literatura es undnime en definir como me-
jor tratamiento para estos tumores la reseccion radical,
siempre que sea posible, aun en enfermedad localmen-
te avanzada o metastasica. Con cirugia radical resecti-
va se alcanzan tasas de sobrevida mayores del 95% en
5 afios***. Las tasas de resecabilidad son altas, ya que
usualmente estos tumores crecen encapsulados y re-
sulta infrecuente la infiltracion de estructuras vecinas®.
Papavramidis y Papavramidis, en una revision sobre
718 pacientes, establecen una tasa de infiltracion re-
gional del 9% (especialmente bazo, colon y duodeno) y
un 6,63% de recurrencia local®. Son casos en los que el
papel de la quimioterapia y la radioterapia no esta del
todo definido; por lo tanto, se requieren mas estudios
al respecto.
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