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Tumor de Frantz: Neoplasia Solida Pseudopapilar
de Pancreas

Juan Llatas, Américo Palomino y Oscar Frisancho.

RESUMEN

Nosotros reportamos un caso de neoplasia sélida pseudopapilar de pancreas en una mujer
de 35 anos. Ella refirié haber iniciado desde hace tres meses una enfermedad progresiva
caracterizada por dolor epigastrico y baja de peso. En el examen fisico solo mostré dolor
moderado a la palpacién profunda de mesogastrio, no se palpé alguna masa abdominal.
Los examenes auxiliares mostraron hemoglobina 13.3gr; leucocitos, plaquetas, perfil de
coagulacién, bioquimica, electrolitos, albumina, globulinas, bilirrubinas, transaminasas y
fosfatasa alcalina fueron normales. Examen de orina: leucocitos 14-16 por campo, urocultivo:
negativo, Ca 19.9: 21.2 (0-37). Arco V (anticuerpos IgG E. granulosus):, 17.3 (nivel dudoso),
Inmunoblot quiste hidatidico: negativo. La ecografia abdominal mostro entre cuerpo y cola
de pancreas una imagen hipoecogénica de aspecto solido. En la tomografia abdominal se
detectd en el cuerpo del pancreas la presencia de dos nédulos hipodensos con densidad
promedio de 25 U.H. y que median 50 y 22 mm de didmetro. Las imagenes por resonancia
magneticanuclear determinaron en el cuerpo del pancreas un quiste bilobulado de 45y 25 mm
de diametro, con isointensidad en T1, hiperintensidad en T2, sin cambios tras la saturacion
grasa, con realce periférico por el contraste. Intervenida quirirgicamente, se encontré una
tumoracion quistica en el cuerpo del pancreas; sin signos de infiltracién a otros 6rganos. Se
realizé pancreatectomia distal y esplenectomia. Latumoracién era ovaladay media 60x46x35
mm, encapsulada, de consistencia irregular, que al corte dejaba fluir material de aspecto
necrético. El estudio histolégico demostré el tipico patréon pseudopapilar con estroma
perivascular hialinizado; enlos estudios deinmunohistoquimica se observoinmunoreactividad
positiva a ciclina D1 y al receptor de progesterona; también hubo positividad para vimentina,
enolasa neuronoespecifica y CD-56. El indice de proliferacion evaluado por Ki-67 fue menor
de 1 % en las células tumorales. La neoplasia sélida pseudopapilar de pancreas es una
neoplasia maligna de bajo grado, relativamente poco frecuente, que representa entre 0.9 y
2.7 % de todas las neoplasias malignas pancreaticas. Afecta principalmente mujeres jévenes
(89 % de los casos), con una edad promedio al diagnéstico de 28 afios. La mayoria presentan
sintomatologia inespecifica relacionada a una masa intrabdominal y mas de un tercio suelen
ser descubiertas incidentalmente.

PALABRAS CLAVE: quiste de pancreas, tumor pseudopapilar sélido-quistico de pancreas,
tumor de Frantz
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SUMMARY

We report a case of solid and papillary epithelial neoplasm of the pancreas in a 35-year-old
female. She presented with epigastric pain and weight loss, these symptoms developed 3
months before. Physical examination revealed mild pain on deep palpation of mesogastrium,
without palpable abdominal mass; rest of the examination was normal. The laboratory data
showed hemoglobin 13.3gr/dl; WBC, platelets, blood coagulation test, blood biochemistry,
electrolytes, liver function test were normals. Urine test: 14-16 leukocytes per field, urocultive
negative, Ca19.9:21.2(0-37). Her serology for hydatic cyst (arc Vand inmunoblot) was negative.

1 Departamento del Aparato Digestivo. Hospital Nacional Edgardo Rebagliati Martins, EsSALUD.
2 Anatomopatélogo del Hospital Edgardo Rebagliati Martins; docente de la Facultad de Medicina
Humana de la Universidad Ricardo Palma, Lima Peru.
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Abdominal ultrasound showed betweenbody and tail of the pancreas a solid hypoechoicimage.
In abdominal CT was detected in the body of the pancreas the presence of two hypodense
lesions with average density of 25 UH and mediate 50 and 22 mm in diameter. The nuclear
magnetic resonance imaging identified the body of the pancreas, bilobed cyst of 45 and 25
mm in diameter, with isointensity in T1, hyperintensity in T2, unchanged after fat saturation,
with peripheral contrast enhancement. Operation findings showed a cystic tumor in the body
of pancreas without signs of infiltration to other organs. Therefore, distal pancreatectomy and
splenectomy were carried out. The tumor was 60x46x35 mm and a half oval, encapsulated,
irregular consistency, which the courtleft necrotic-looking material flow. The study showed the
patterntypical hyalinized perivascular pseudopapillary with stroma, inimmunohistochemical
studies positive immunoreactivity was observed in cyclin D1 and progesterone receptor, also
were positive for vimentin, enolase neuronoespecifica and CD-56. The proliferation index
assessed by Ki-67 was less than 1% in tumor cells. The solid pseudopapillary neoplasm of
the pancreas is a low-grade malignancy, relatively rare, representing between 0.9 and 2.7%
of all pancreatic malignancies. It mainly affects young women (89% of cases), with a mean
age at diagnosis of 28 years. Most have specific symptoms related to intra-abdominal mass
and more than one third are usually discovered incidentally.
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INTRODUCCION

1 tumor sélido pseudopapilar de pancreas

(TSP) fue descrito por primera vez en 1959

por Frantz Gruber por lo que inicialmente

se le conocié con este nombre V) ha recibi-

do desde entonces diversas denominaciones

como tumor de Hamoudi, neoplasia papilar
quistica o neoplasia papilar sélida quistica, en alusién a sus
dos elementos histolégicos més importantes: las areas soli-
das y pseudopapilares ?9,

Los tumores soélidos pseudopapilares son neoplasias
de bajo grado de malignidad, muy poco comunes, que ge-
neralmente se presentan como lesiones con éreas sélidas y
quisticas en pacientes jovenes (edad promedio 28 anos) del
género femenino (89%), v en quienes la excisién quirirgica
es posible y curativa .

Se la describe como una neoplasia no funcionante de
crecimiento lento bien encapsulada y de bajo grado de ma-
lignidad (10%), debido al bajo indice de crecimiento, con el
tiempo pueden llegar a ser lesiones grandes de aproximada-
mente 10 cm antes de producir sintomas, Kato y col. des-
criben que el tumor demora aproximadamente 765 dias en
doblar su tamario ®.

Sin embargo, a pesar de su comportamiento general-
mente benigno o de bajo grado de malignidad, se reporta un
7 a 9% de malignidad, por lo que su excisién quirirgica es
mandatoria ©®,

El diagnéstico generalmente se basa en el cuadro clini-
co y las iméagenes, que puede complementarse con la técnica
de aspiracién con aguja fina (guiada por ecografia endosco-
pica), puesto que un diagnéstico méas certero puede influir
en el tipo de cirugia (cirugia abierta o incluso laparoscépica
dado el componente benigno del TSP) 10,

CASO CLINICO

Paciente mujer de 35 afos, natural y procedente de Chin-
cha, ocupacion ama de casa, sin antecedentes quirtrgicos ni
patolégicos significativos, usa habitualmente ampollas anti-
conceptivas. Abuelo paterno tuvo neoplasia maligna gastrica
y tfa materna cancer de mama. Refirié haber iniciado desde
hace tres meses una enfermedad de inicio insidioso y curso
progresivo, caracterizada por dolor epigéastrico de naturale-
za sorda 2/10, asociado a distensién abdominal, anorexia
y baja de peso (10 kg). Una semana antes del ingreso cursa
con dolor en epigastrio sordo 6/10 que se irradia a flancos
por lo que acude a nuestro nosocomio.

En el examen clinico estaba ltcida y orientada; sin ic-
tericia, cianosis, disnea o edemas. Las funciones vitales es-
taban conservadas. El abdomen era blando, depresible, con
ruidos hidroaereos presentes, no se palpaba alguna masa;
presentaba dolor moderado a la palpacion profunda de
mesogastrio. Resto del examen no contributorio.

Los exédmenes auxiliares mostraron hemoglobina
13.3g; hemograma, perfil de coagulacién, glucosa, urea,
creatinina, amilasa, lipasa, electrolitos, proteinas totales,
albimina, globulinas, y bioquimica hepética normales. El
examen de orina con leucocitos 14-16 por campo y, urocul-
tivo negativo. Ca 19.9: 21.2 (N:0-37). Arco V (anticuerpos
IgG anti-Echinococcus granulosus):17.3, nivel dudoso (>15
y <22), ELISA Inmunoblot para quiste hidatidico: negativo.

En la ecografia abdominal se vio al higado de tamario
normal, contornos regulares, no masas ocupativas, no dila-
tacion de vias biliares, colédoco de 6 mm; la vesicula biliar
de 70 x 34 mm con imagen sugerente de litiasis de 10 mm
en infundibulo. A nivel de cuerpo de pancreas se observo
una imagen hipoecogénica de 48 x 47 x 55 mm, de aspecto
sélido. El bazo era de caracteristicas normales.
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Figura 1.- En la tomografia abdominal, cortes axial y sagital, se observa en el cuerpo del pancreas la presencia de una lesion hipodensa (con dos nodulos

adyacentes), con densidad promedio de 25 U.H.

Figura 2.- Imagen de resonancia magnetica nuclear que muestra a nivel del cuerpo
del pancreas un quiste biloculado con isointensidad en T1. La lesion mostro
hiperintensidad en T2 y realce de su periferia tras la administracion del contraste.

Figura 3.- En la laparotomia exploratoria se encontrdé una tumoracion
quistica ubicada en el cuerpo del pancreas, adherida superficialmente a los
vasos mesentéricos, sin signos de infiltracion a otros érganos. Se realizo
pancreatectomia distal y esplenectomia.

En otra ecografia abdominal se observé al pancreas
con formacién quistica compleja a nivel del cuerpo y cola
de aproximadamente 55 mm x 49 mm. No se observaron
adenopatias retroperitoneales, ni liquido libre en la cavidad
abdominal.

En la tomografia abdominal (figura 1) vieron en el cuer-
po del pancreas dos nédulos hipodensos con densidad pro-
medio de 25 U.H. y que median 50 y 22 mm de diametro.

En la resonancia magnética nuclear (figura 2) se obser-
v6 a nivel del cuerpo del pancreas un quiste bilobulado de
45 y 25 mm de diametro, con isointensidad en T1, hiperin-
tensidad en T2, y sin cambios tras la saturacién grasa, habia
realce de su periferia tras la administracién del contraste.

Reporte operatorio: En la laparotomia exploratoria se
encontré una tumoracién quistica ubicada en el cuerpo del
pancreas, de consistencia quistica, adherida superficialmente
a los vasos mesentérico (figura 3) s. No signos de metéstasis
o infiltracién de otros 6rganos. Adherencia del mesocolon
transverso al bazo. Se realizo pancreatectomia distal y es-
plenectomia.

La incision fue mediana, se practicé la decolacion de
las estructuras vasculares adheridas al cuerpo del pancreas
y a los tejidos de sostén del bazo; se ligaron los vasos en el
extremo superior e inferior del pancreas, asimismo se ligo el
wirsung. Se realizé seccion del pancreas a nivel del cuello y
exéresis de la pieza.

La tumoracioén era ovalada, media 60x46x35 mm, en-
capsulada, de consistencia irregular, que al corte dejaba fluir
material sanguinolento, mostrando cavidad biloculada con
esbozo de tabicacién, con contenido. grumoso marrén de
aspecto necrético en un 90% (figura 4).

En el estudio histologico a mediano aumento se obser-
vo el tipico patréon pseudopapilar, con estroma perivascular
hialinizado; los niicleos celulares se orientaban periférica-
mente al eje vascular (figura 5).
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Figura 4.- Macrofotografia que muestra bazo y pancreas distal seccionado
coronalmente, evidenciandose tumoracion ovalada, que mide 60 x 46 x 30.5
mm, de aspecto encapsulado, consistencia irregular, que al corte deja fluir
material sanguinolento, mostrando cavidad biloculada con contenido grumoso
marron de aspecto necrético.

Figura 5.- Microfotografia a mediano aumento que muestra un érea de tipico
patrén pseudopapilar, con estroma perivascular hialinizado mas evidente en mitad
inferior; ademas los niicleos celulares se orientan periféricamente al eje vascular.

En los estudios con inmunohistoquimica se demostrd
inmunoreactividad positiva a Ciclina D1 en los niicleos de
las células tumorales (figura 6), esto suele ocurrir hasta en un
75 % de los casos.

Se demostré inmunoreactividad positiva nuclear al re-
ceptor de progesterona (figura 7); también hubo positividad
para vimentina, enolasa neuronoespecifica y CD-56. El indi-
ce de proliferacién evaluado por Ki-67 fué menor de 1 % en
las células tumorales.

DISCUSION

La Neoplasia solida pseudopapilar de pancreas es una neo-
plasia maligna de bajo grado, relativamente poco frecuente,
que representa entre 0.9 v 2.7 % de todas las neoplasias
malignas pancredticas.

Afecta principalmente mujeres jévenes, como en el
caso que reportamos. Los hombres afectados suelen tener

Figura 6.- Microfotografia a gran aumento, que demuestra lainmunoreactividad
positiva a Ciclina D1 en los nicleos de las células tumorales.

Figura 7.- Microfotografia a gran aumento, que demuestra lainmunoreactividad
positiva nuclear al Receptor de progesterona.

entre 5 a 10 afos mas que las mujeres. La mayoria de pa-
cientes presentan sintomatologia inespecifica relacionada a
una masa intrabdominal (dolor abdominal, dispepsia, sacie-
dad temprana, naiiseas y vomitos) y mas de un tercio suelen
ser descubiertos incidentalmente; raramente debutan con
hemoperitoneo o ictericia. Nuestra paciente presenté dolor
abdominal, anorexia y baja de peso.

El diagnéstico es orientado fundamentalmente por el
hallazgo de las imagenes, en nuestra paciente el estudio eco-
grafico encontré una tumoracién quistica pancreatica, exa-
men que fue complementado con la tomografia axial com-
putarizada y la resonancia magnética nuclear. Son tumores
que por lo general no elevan los valores del CA19-9, por lo
tanto un valor normal, como el que encontramos en nuestra
paciente, no lo excluye ©.

El diagnéstico diferencial puede incluir otros tumores
quisticos como el cistoadenoma seroso, que usualmente se
presenta en mujeres mayores y que presenta una apariencia
generalmente quistica; la neoplasia mucinosa quistica carac-



60 TUMOR DE FRANTZ: NEOPLASIA SOLIDA PSEUDOPAPILAR DE PANCREAS

terizada por septos finos en su interior, que le dan la apa-
riencia macroquistica; y el pancreatoblastoma frecuente en
la infancia, con predilecciéon por el género masculino, muy
agresivo, con metastasis en el momento del diagnéstico 7.

En el Instituto Nacional de Enfermedades Neoplasicas,
de Lima®, el TSP es un tumor raro con caracteristicas cli-
nicas, patolégicas e inmunohistoquimicas definidas, y consi-
derado menos agresivo que los otros tumores pancreéticos.
En esta instituciéon reportaron 28 casos que representaron
el 3.7% de todas las neoplasias pancreéticas, cifra discreta-
mente superior a lo referido en la literatura mundial (0.13 a
2.7%); en esta serie 24 fueron mujeres (85.7%) y 4 varones
(14.3%), estableciéndose una relacion de 6:1 a favor del ge-
nero femenino, el tamafio tumoral promedio fue 10 cm. y la
localizacién mas frecuente fue la cabeza de pancreas.

En el Hospital ‘Edgardo Rebagliati Martins’ (HNERM),
Targarona y colaboradores ¥, en un periodo de tres afnos
encontraron y operaron 7 pacientes, de los cuales seis pa-
cientes fueron del género femenino (86%) y uno del género
masculino, las edades fluctuaron desde los 11 a los 37 afios,
en ningln caso encontraron metastasis, ni signos de malig-
nidad en la anatomia patolégica.

En el reporte del HNERM el promedio del tamafio tumo-
ral fue de 8 cm v la localizacién mas frecuente fue la cabeza de
pancreas (57%), en dos de ellos se localizo en la cola (28%),
mientras que en uno se localizé en el cuerpo. La sintomatologia
fue diversa, siendo la mas frecuente el dolor, seguido de sensa-
cién de masa, discomfort abdominal, nauseas, etc, sin embargo
ninglin paciente presenté ictericia. En dos casos se traté de un
hallazgo incidental, durante una revisién de rutina y en un caso
durante una laparotomia exploradora por abdomen agudo.
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