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RESUMO

Introdugao: O tumor sélido pseudopapilar do pancreas ¢ uma patologia rara responsével por menos de 3% de todos os tumores
exécrinos pancredticos. Tal tumor ocorre principalmente em mulheres jovens, entre 20 ¢ 30 anos, e geralmente possui baixo potencial
de malignidade e causa sintomas apenas quando sao de grandes volumes. Relato do caso: Paciente feminina, 14 anos, iniciou quadro de
hematémese, sendo identificadas varizes de fundo géstrico. Apds realizar tomografia computadorizada, evidenciou-se massa hipodensa de
comportamento hipovascular na cauda pancredtica, levantando-se a suspeita de neoplasia pancredtica primdria, promovendo compressio
da veia esplénica. A paciente foi submetida & pancreatectomia corpo-caudal associada & esplenectomia em fevereiro de 2021. A bidpsia do
nédulo hepdtico, evidenciado em ultrassonografia abdominal, confirmou metdstase, e a paciente foi submetida & posterior segmentectomia
hepdtica em julho de 2021. Conclusio: O caso relatado ¢ extremamente raro por tratar-se de um tumor de Frantz na infancia associado
4 hipertensao portal esquerda por compressio tumoral da veia esplénica e que, por consequéncia, apresentou hemorragia digestiva alta

como manifestacio clinica inicial, nio sendo encontrados facilmente na literatura casos similares na faixa pedidtrica.

Palavras-chave: pancreas; pediatria; hipertensio portal.

ABSTRACT

Introduction: The solid pseudopapillary tumor of the pancreas is a rare
pathology, accounting for less than 3% of all pancreatic exocrine tumors.
This tumor occurs mainly in young women, between 20 and 30 years
old, has low malignant potential, causing symptoms only when they are
large. Case report: Female patient, 14 years of age, presented hematemesis
and varicose veins in the gastric fundus. After submitting to computed
tomography, a hypodense mass of hypovascular behavior was shown in
the pancreatic tail, raising the suspicion of primary pancreatic neoplasia
promoting compression of the splenic vein. The patient underwent body-
caudal pancreatectomy associated with splenectomy in February 2021. The
biopsy of the hepatic nodule, evidenced on abdominal ultrasound, confirmed
metastasis and the patient underwent subsequent hepatic segmentectomy
in July 2021. Conclusion: The case reported is extremely rare because it is
a Frantz tumor in childhood associated with left portal hypertension due
to tumor compression of the splenic vein, which consequently presented
upper digestive hemorrhage as an initial clinical manifestation; similar cases
are not easily found in the literature in the pediatric age range.
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RESUMEN

Introduccién: El tumor sélido pseudopapilar de pancreas es una patologia
rara, representando menos del 3% de todos los tumores pancredticos
exocrinos. Este tumor se presenta principalmente en mujeres jévenes, entre
201y 30 afios, generalmente tiene un bajo potencial maligno y causa sintomas
s6lo cuando son de gran tamafo. Informe del caso: Paciente femenino
de 14 afios de edad, inicié con hematemesis y se identificaron varices en
fondo gdstrico. Tras realizar tomografia computarizada se evidencié una
masa hipodensa de comportamiento hipovascular en la cola pancredtica,
lo que hizo sospechar de neoplasia pancredtica primaria promoviendo la
compresién de la vena esplénica. La paciente fue sometida a pancreatectomfa
cuerpo-caudal asociada a esplenectomia en febrero de 2021. La biopsia del
nédulo hepdtico, evidenciada en ecografia abdominal, confirmé metstasis
y la paciente fue sometida a posterior segmentectomia hepdtica en julio de
2021. Conclusién: El caso reportado es extremadamente raro por tratarse de
un tumor de Frantz en la infancia asociado a hipertensién portal izquierda
por compresién tumoral de la vena esplénica y que, en consecuencia,
presenté como manifestacion clinica inicial hemorragia digestiva alta, no
encontrdndose fécilmente en la literatura casos similares en el rango de
edad pedidtrica.

Palabras clave: péncreas; pediatria; hipertensién portal.
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INTRODUCAO

O tumor sélido pseudopapilar do pancreas, conhecido
como tumor de Frantz, é uma patologia rara, responsivel
por menos de 3% de todos os tumores exdcrinos
pancredticos?. Tal tumor apresenta baixo potencial de
malignidade, ocasionando sintomas quando de maior
volume, sendo as manifestacoes mais comuns dor ou
desconforto abdominal, ictericia, sintomas compressivos
e massas palpdveis*. Ainda mais rara ¢ a sua associagio a
hipertensao portal sinistra, doenga causada por obstru¢io
intrinseca ou extrinseca da veia esplénica, levando ao
desenvolvimento de varizes géstricas®. O presente trabalho
visa relatar um caso raro de Tumor de Frantz associado
a hipertensao portal esquerda em uma adolescente
encaminhada para um hospital de referéncia em Santa
Catarina, Brasil, a fim de demonstrar a importincia de
um estudo minucioso do quadro clinico da paciente,
em virtude da raridade da forma de apresentagio da
hipertensio portal, bem como alertar os profissionais de
satde a respeito da patologia descrita neste trabalho.

O presente estudo foi aprovado pelo Comité de Etica
em Pesquisa (CEP) da instituigdo sob o nimero de parecer
4872561 (CAAE: 48498721.1.0000.5361) e seguiu todos
os requisitos éticos relacionados com estudos envolvendo
seres humanos, necessdrios ao seu bom éxito e resguardo
relacionados ao sigilo das informagées, conforme
evidenciado na Resolugio n.c 466/12° do Conselho
Nacional de Sadde.

RELATO DO CASO

Adolescente feminina, 14 anos, buscou atendimento
no ambulatério de Gastroenterologia Pedidtrica por
apresentar hematémese em agosto de 2020. A endoscopia
digestiva alta (EDA) foi logo realizada e identificou varizes
de fundo géstrico associadas a erosées planas eritematosas.
Iniciou tratamento com pantoprazol ¢ propranolol, nio
apresentando mais hematémese. Sua responsdvel referia
dor abdominal relacionada 4 dificuldade para evacuar
e negava perda de peso ou melena. No exame fisico
admissional, a paciente encontrava-se em bom estado
geral, corada e sem perda ponderal. O abdome estava
flacido, indolor, sem visceromegalias ou massas palpdveis.

A ultrassonografia (USG) abdominal foi realizada em
novembro de 2020 e evidenciou esplenomegalia homogénea
(13,3 cm) com circulagio colateral em sua regido hilar,
além de nédulo hepdtico em transi¢io de segmentos
VII e VIII medindo 3,2 x 3,1 x 2,9 cm. A tomografia
computadorizada (T'C) de janeiro de 2021 evidenciou
massa hipodensa de comportamento hipovascular na
cauda pancredtica, levantando-se a suspeita de neoplasia
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Figura 1. Visdo endoscépica de varizes em fundo géstrico

pancredtica primdria, promovendo compressio da
veia esplénica e, por conseguinte, esplenomegalia e
varizes géstricas na transicdo esofagogdstrica, também
identificadas no exame. Nova EDA realizada em fevereiro
de 2021 mostrou novamente as varizes em fundo géstrico.
Assim, no mesmo més, iniciou-se seu seguimento com a
equipe da oncologia pedidtrica.

A paciente foi submetida & pancreatectomia corpo-
-caudal associada a esplenectomia em fevereiro de 2021.
Os achados intraoperatérios mostraram tumoragio em
cauda do pancreas responsdvel por aumento do calibre
da veia esplénica, dos vasos do hilo esplénico e dos vasos
géstricos curtos. O estudo anatomopatolégico da peca
operatéria confirmou neoplasia pseudopapilifera sélida,
com metdstase para dois dos 15 linfonodos amostrados.
O exame imuno-histoquimico apresentou expressio
de betacatenina, CD56, ciclina D1, sinaptofisina
focal, SOX-11 e LEFI, confirmando tumor sélido
pseudopapilar do pancreas. A paciente permaneceu 11
dias internada, recebendo alta no nono dia pés-operatério
sem intercorréncias. A biépsia do ndédulo hepdtico
confirmou metdstase e a paciente foi submetida a posterior
segmentectomia hepdtica em julho de 2021.

DISCUSSAO

O tumor sélido pseudopapilar do pincreas, descrito
pela primeira vez por V.K. Frantz em 1959', é uma doenga
rara responsdvel por menos de 3% das neoplasias do
pancreas, sendo descritos apenas 700 casos no mundo,
dos quais 25% ocorrem na faixa pedidtrica'?. Apresenta
predilecio por mulheres (10:1) com menos de 30 anos,
sendo a idade média, na pediatria, de 9,5 anos®®. A maior
incidéncia no sexo feminino se mantém na pediatria,
entretanto, com uma menor relagio entre os géneros
(2:1)%. Os sinais e sintomas costumam ser inespecificos,



Figura 2. Ato cirirgico demonstrando a posigéo do tumor e a relagdo
com as estruturas vizinhas

tais como dor abdominal, nduseas, vomitos, ictericia e
massas palpdveis ao exame fisico.” Na realidade brasileira,
observa-se uma escassez de publicagoes relacionadas ao
tema. A maioria das informagées disponiveis consiste
em relatos de casos, ocorrendo limitacio na obtencio
da epidemiologia do tumor no pais. Essa falta de dados
pode ser atribuida a raridade desses tumores no contexto
brasileiro, o que resulta em uma base limitada para andlises
epidemioldgicas abrangentes.

No presente caso, a paciente iniciou o quadro com uma
hemorragia digestiva alta, nio sendo encontrados com
facilidade na literatura casos similares na faixa pedidtrica
envolvendo neoplasia pancredtica e hemorragia digestiva
alta. Condigdo semelhante foi relatada em paciente adulta
que também possuia comprometimento da veia esplénica
e aparecimento de varizes de fundo gdstrico, porém sem
apresentar hematémese como manifestacio clinica®.

O tumor em questdo comprimia a veia esplénica,
ocasionando refluxo de sangue para o hilo esplénico
e veias géstricas curtas como via de drenagem venosa
alternativa do sistema portal para o sistema dzigos, gerando
sintomatologia semelhante & hipertensao portal, incluindo
a presenca de varizes de fundo géstrico e o surgimento da
hematémese. A principal causa para tal fendmeno seria a
obstrugio intrinseca (trombose) ou extrinseca da veia (por
massas pancredticas)’.

Relato de Frantz e Hipertensdo Portal Esquerda

Varizes encontradas unicamente em fundo gdstrico,
associadas 4 esplenomegalia, e funcio hepdtica normal
devem levantar a hipdtese de hipertensio portal sinistra
ou esquerda, sendo esta uma causa rara de hemorragia
digestiva alta (<1%)"”.

Exames de imagem como a TC sdo essenciais para
identificar a localizagio da massa, a presenga de hipertensio
portal, o envolvimento vascular e a relagio com estruturas
adjacentes®. A confirmagio diagnéstica do tumor depende
da histopatologia e da imuno-histoquimica®. Os achados
de imuno-histoquimica mais comuns sio a positividade
para cromogranina e sinaptofisina. A paciente relatada
apresentava um padrio imuno-histoquimico positivo
para betacatenina, CD56, ciclina D1, sinaptofisina focal,
SOX-11 e LEFI.

Tal doenga possui bom prognéstico, exceto em
homens, pacientes com expressio da proteina nuclear
Ki-67 e tumores maiores de 5 cm?. Metdstases ocorrem
em 10-15% dos casos avangados, sendo os principais
sitios figado, peritdnio, omento ¢ linfonodos regionais®?.

A cirurgia ¢ o tratamento curativo em mais de 95% dos
casos?, sendo mais comum a realizagio da pancreatectomia,
conforme descrito no caso. A linfadenectomia é indicada
em tumores maiores de 5 cm pelo risco de malignidade®.
A presenca de hipertensio portal pode ser um agravante
no momento da cirurgia, porém, com o adequado
estudo vascular pré-operatério e cautela intraoperatdria,
a ressec¢do pode ser realizada com perda minima de
sangue’. Em casos de hipertensao portal sinistra com
hemorragia digestiva, o tratamento mais recomendado
é associar esplenectomia para descomprimir o sistema
venoso portal. Em quadros menos severos, a embolizacao
da artéria esplénica ¢é efetiva’.

CONCLUSAO

O relato de caso envolvendo um tumor de Frantz na
faixa etdria pedidtrica destaca-se pela sua apresentagio
clinica rara. A condigio caracterizada por hipertensio
portal esquerda desencadeada por compressio tumoral
da veia esplénica, associada & hemorragia digestiva alta
como manifestagio clinica inicial, foi tratada por meio de
pancreatectomia com sucesso, Como observado na maioria
dos casos. Compartilhar e disseminar o conhecimento
adquirido com o caso sdo agbes que contribuem para
o conhecimento de outros profissionais médicos,
enriquecendo a compreensio dessa condi¢do especifica.
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