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RESUMEN

Introduccién: La neoplasia sélida pseudopapilar del pancreas, o tumor de Frantz, es rara, correspondiendo al 0,17-2,7% de las neoplasias
malignas del pdncreas. El objetivo de este estudio es reportar el caso de una adolescente con esta patologia tratada por videolaparoscopia.
Informe del caso: En una ecografia abdominal se detectd una lesion periesplénica en una mujer asintomdtica de 13 afios, con un
aumento al cabo de un afio en una nueva ecografia. La resonancia magnética identificé una masa adyacente a la cola pancredtica. Se optd
por la exéresis por videolaparoscopia, cuya histopatologia e inmunohistoquimica indicaban tumor de Frantz. Conclusién: La neoplasia
s6lida pseudopapilar del pancreas afecta predominantemente a pacientes jovenes de sexo femenino, representando un desafio diagnéstico
debido a su rareza, a la ausencia o inespecificidad de sintomas en la mayoria de los pacientes y a la numerosa lista de diagndsticos
diferenciales. La realizacién del tratamiento quirtrgico por videolaparoscopia, cuando es factible, se asocia a un resultado oncoldgico
satisfactorio y, en comparacién con la cirugfa abierta, a una mejor recuperacién en el posoperatorio.

Palabras clave: Neoplasias pancredticas/diagnéstico; Neoplasias pancredticas/cirugfa; Péncreas; Procedimientos Quirtrgicos del Sistema

Digestivo.

RESUMO

Introdugao: A neoplasia sélida pseudopapilar do pancreas, ou tumor de
Frantz, ¢é rara, correspondendo a 0,17-2,7% das neoplasias malignas do
pancreas. O objetivo deste trabalho ¢ relatar o caso de uma adolescente
com essa patologia tratada por cirurgia videolaparoscopica. Relato do
caso: Detectou-se em uma mulher de 13 anos assintomdtica uma lesio
periesplénica em ultrassonografia abdominal, com aumento apés um
ano visto em nova ultrassonografia. Ressonincia magnética identificou
massa adjacente 4 cauda pancredtica. Optou-se pela exérese por
videolaparoscopia, cujo histopatolégico e imuno-histoquimica indicaram
tumor de Frantz. Conclusdao: A neoplasia sélida pseudopapilar do
pancreas afeta predominantemente pacientes jovens do sexo feminino,
representando um desafio diagnéstico em razio da sua raridade, da auséncia
ou inespecificidade de sintomas na maioria dos pacientes e da numerosa
lista de diagnésticos diferenciais. A realizagio do tratamento cirtrgico por
videolaparoscopia, quando factivel, é associada a um resultado oncolégico
satisfatdrio e, em comparagio 2 cirurgia aberta, a uma melhor recuperagio
no pés-operatorio.
Palavras-chave: ~ Neoplasias ~ Pancredticas/diagndstico; ~ Neoplasias
Pancredticas/cirurgia; Pincreas; Procedimentos Cirtirgicos do Sistema
Digestério.

ABSTRACT

Introduction: Solid pseudopapillary tumor of the pancreas (SPTP), also
known as Frantz’s tumor, is a rare neoplasm, accounting for approximately
0.17-2.7% of all pancreatic malignancies. The objective of this study is
to report the case of an adolescent patient with SPTP who underwent
laparoscopic surgery. Case report: A 13-year-old female, asymptomatic at
presentation, was found to have a perisplenic lesion on routine abdominal
ultrasonography. Follow-up imaging one year later demonstrated
progressive enlargement of the lesion. Magnetic resonance imaging (MRI)
revealed mass adjacent to the pancreatic tail. Laparoscopic resection
was performed, for which histopathological evaluation combined with
immunohistochemistry confirmed the diagnosis of Frantzs tumor.
Conclusion: SPTP predominantly affects young females and remains a
diagnostic challenge due to its rarity, nonspecific or absent symptoms,
and broad differential diagnosis. When technically feasible, laparoscopic
resection offers favorable oncological outcomes and provides the
advantages of minimally invasive surgery, including reduced postoperative
morbidity and faster recovery compared to open procedures.

Key words: Pancreatic Neoplasms/diagnosis; Pancreatic Neoplasms/
surgery; Pancreas; Digestive System Surgical Procedures.
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INTRODUCCION

La neoplasia s6lida pseudopapilar del pancreas (NSPP)
es un tumor con bajo grado de malignidad localizado
primariamente en el pdncreas, caracterizado por células
epiteliales con baja cohesién formando estructuras s6lidas
y pseudopapilares'. Esta patologfa fue inicialmente descrita
en 1959 por la Dra. Virginia Kneeland Frantz, recibiendo,
asi, el epénimo de tumor de Frantz?.

La NSPP es una enfermedad rara®. En la mayoria
de casos, el cuadro sintomatolégico del paciente es
inespecifico y, en un 30% de los pacientes, la NSPP puede
ser asintomdtica, siendo el diagndstico realizado de forma
incidental mediante exdmenes imagenolégicos®.

En este escenario, el objetivo de este estudio es
informar el caso de una paciente joven diagnosticada con
esta patologia, cuya remocién quirtrgica fue realizada
por intervencién videolaparoscépica, asi como discutir
sobre la NSPP.

Este estudio fue aprobado por el Comité de Etica en
Pesquisa con el nimero de parecer 7.693.594 (CAAE:
82540224.5.0000.5047), conforme determina la
Resolucién n.c 466/2012° del Consejo Nacional de Salud.

INFORME DEL CASO

A los 13 afios, una joven asintomdtica realizé
una ecografia abdominal en exdmenes de rutina,
evidencidndose, segun el informe, una “imagen redondeada
de 4,2 x 3,3 centimetros (cm), con ecotextura semejante
al bazo, en intimo contacto con este érgano, pudiendo
representar bazo accesorio”. Un afio después, se realizé
una nueva ecografia, revelando aumento de la lesién
(5,9 x 5,4 cm), sugiriéndose correlacién con resonancia
magnética nuclear (RMN). La RMN de abdomen
superior con contraste identificé formacién expansiva
heterogénea bien delimitada, con predominio de alta
sefial en T2 y focos hemdticos de permeo, localizada junto
a la cola pancredtica, con insinuacién al hilio esplénico,
presentando dreas de aparente realce, midiendo 6,4 x 5,4
cm (Figura 1), lanzdndose la hipétesis de tumor de Frantz.

En este contexto, a los 15 afios, la paciente fue evaluada
por el equipo quirtdrgico, opténdose por la escisién de la
lesién debido al potencial de malignidad. Los antigenos
carbohidrato 19-9 (CA 19-9) y carcinoembrionario (CEA)
fueron solicitados en el preoperatorio, estando ambos sin
alteraciones. Se realizé una vacunacién contra gérmenes
encapsulados previamente a la cirugfa en funcién de la
elevada probabilidad de esplenectomia en el intraoperatorio.

El procedimiento se realizé mediante videolaparoscopfa,
en la cual una lesion fue encontrada en la regién de
transicién entre el cuerpo y la cola del pdncreas (Figura
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Figura 1. Resonancia magnética nuclear de abdomen (flechas
negras/grises: neoplasia sélida pseudopapilar del péncreas)

2 A). Se prosiguié con la diseccién completa de los polos
superior e inferior del pdncreas y el aislamiento de los
vasos esplénicos. Se realizé la esplenectomia debido a la
contigiiidad de los vasos con el tumor al nivel del hilio
esplénico, que involucré la ligadura conjunta de la arteria
y vena esplénicas, asociada a la pancreatectomia distal. El
cuerpo del pancreas fue engrapado con carga azul y reforzado
con Caprofyl® 3-0. Ademds, por la presencia macroscépica
de ganglios aumentados en regién peripancredtica y por
la indisponibilidad de biopsia por congelamiento en el
intraoperatorio, se ejecutaron la linfadenectomia supra e
infrapancredtica, la reseccidn en bloque de los ganglios
del hilio esplénico y la omentectomia parcial préxima al
dngulo esplénico. Se posicioné el drenaje de Blake y las
piezas quirtrgicas fueron retiradas a través de una incisién
de Pfannenstiel (Figura 2 B).

Después del procedimiento, la paciente recibié alta
hospitalaria en el sexto dia del posoperatorio. Evolucioné
en el decimoctavo dia de posoperatorio con fiebre y
leucocitosis. Se realiz6 una tomografia computarizada (TC),
evidenciando coleccién de 300 ml en regién subfrénica
izquierda, procediéndose a la hospitalizacién para la
realizacién de antibioticoterapia e intento de puncién
guiada por TC. Durante la hospitalizacién no hubo
necesidad de puncién debido a la reduccién de la coleccidon
y, también, la remision de los sintomas. La paciente recibi6
alta hospitalaria en el noveno dfa, sin nuevas intercurrencias.

El andlisis histopatolégico e inmunohistoquimico
de la lesién fue consistente con el diagnéstico de NSPP
(Cuadro 1).

La paciente fue enviada hacia un servicio especializado
en oncologia y, actualmente, permanece en seguimiento,
sin quejas o senales de recidiva.

DISCUSION

La NSPP representa del 0,17 al 2,7% de los tumores
pancredticos malignos®. Se localiza en el 66-74% de los
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pacientes en el cuerpo o en la cola del pancreas y en el
26-34% de los casos en la cabeza pancredtica®. Raramente,
puede surgir en el estémago, duodeno, omento,
mesenterio, retroperitoneo u ovario'.

La NSPP acomete principalmente a pacientes
femeninas, con una proporcion de 1,7:1a10:1 en relacién
con el sexo masculino, siendo generalmente diagnosticada
entre 23 y 35 afios®. Una de las explicaciones para el mayor
predominio en mujeres es la presencia de receptores de
progesterona en los tumores. En un estudio de Kosmahl,
etal’. con pacientes con NSPR el 100% de las neoplasias
evaluadas tenia receptores de progesterona.

La patogenia del tumor de Frantz atin es incierta. Se
sabe que hay mutaciones genéticas relacionadas con la
NSPP que propician la acumulacién de betacatenina en
el citoplasma celular y, posteriormente, en el interior del
nucleo, la cual se liga a elementos clave de la regulacién
del ADN, tal como los genes reguladores de crecimiento
ciclina D1 y C-MYC®. Ademds, se sugiere que la
carcinogénesis de la NSPP se relaciona con la anexidén/

incorporacién de células primitivas del ovario en el

Figura 2. A: Imagen de la videolaparoscopia (flechas negras: ~ 1nterior del parénquima pancredtico durante el periodo
neoplasia sélida pseudopapilar del péncreas); B: Imagen de las
piezas quirdrgicas extirpadas (fechas negras: neoplasia sélida
pseudopapilar del pdncreas; *: Bazo; **: Omento mayor) la ocurrencia masculina de esta neoplasia’.

del desarrollo embrionario. Esto, sin embargo, no explica

Cuadro 1. Andlisis histopatolégico e inmunohistoquimico de las piezas extirpadas

Microscopia y parecer diagnéstico

1) Pancreas: neoplasia constituida de células epitelioides poco cohesionadas, dispuestas en capas sélidas, con
delicados vasos fenestrados, a veces, esbozando papilas con macréfagos xantomatosos. La neoplasia mide
5,5 cm en su mayor eje. El nicleo es redondeado, de contorno regular, con cromatina homogénea y nucleolo
poco evidente. El citoplasma tiene limites imprecisos, a veces eosinofilico, a veces claro. Fueron observadas
dreas quistico-hemorrdgicas y estroma fibrohialino de permeo. Ausencia de figuras de mitosis

2) Margen quirurgico: libre de neoplasia

3) Ganglios peripancredticos: Ausencia de neoplasia. 11 ganglios libres de neoplasia

4) Bazo: Libre de neoplasia

5) Hilio esplénico: Libre de neoplasia

6) Omento: Ausencia de neoplasia. 2 ganglios libres de neoplasia. Omento libre de neoplasia

Panel de anticuerpos

Anticuerpo Clon Interpretacion
CK AE1AE3 AETAE3 Positivo en la neoplasia
Cromogranina A Policlonal Negativo en la neoplasia
Betacatenina Policlonal Positivo en la neoplasia (patrén nuclear)
Vimentina Vo Positivo en focos de la neoplasia
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Los principales hallazgos clinicos presentes en
pacientes con NSPP sintomdticos son dolor/incomodidad
abdominal y masa palpable abdominal. Algunos pacientes
cursan con distensién abdominal, nduseas y/o vémitos,
saciedad precoz, hiporexia, fatiga, fiebre y/o anemia.
Ya pérdida de peso, ictericia y pancreatitis aguda son
manifestaciones raras en pacientes con NSPP. Ademds,
hay relatos en la literatura de hemoperitoneo por ruptura
de la cdpsula tumoral'* 13,

Metiastasis ganglionares ocurren en cerca del 1,6% de
los casos y metdstasis a distancia, en el 7,7% de los casos,
incluyendo higado, pulmones, peritoneo y mesenterio de
los intestinos delgado y grueso. La NSPP puede cursar con
infiltracién directa de estructuras adyacentes (por ejemplo,
bazo, duodeno y vena porta)'?.

El diagnéstico preoperatorio definitivo de la NSPP
puede ser desafiante, por su rareza, no especificidad de
sintomas y lista amplia de diagnésticos diferenciales,
que abarca lesiones quisticas benignas y otras neoplasias
pancredticas®'’. La ecografia abdominal, TC con contraste
endovenoso y RMN son exdmenes con utilidad en la
investigacién diagndstica preoperatoria®'®. También se
puede hacer uso de la puncién aspirativa por aguja fina
(PAAF) guiada por ecografia endoscépica (USE), método
que posee la ventaja de permitir un andlisis histopatoldgico
e inmunohistoquimico de la neoplasia'’. A pesar de
presentar baja incidencia de eventos adversos, Yamagochi
et al'. describieron un caso de implante metastdsico
de NSPP en el estdmago de un paciente después de
la realizacién de una PAAF por USE, efectudndose
gastrectomia distal en el caso informado.

La utilidad diagnéstica y prondstica de marcadores
tumorales, como el CA 19-9 y el CEA, es limitada,
pues en la mayorfa de los pacientes los valores estdn
inalterados®.

La reseccién quirtdrgica es el tratamiento de eleccién,
debiéndose buscar preservar la mayor cantidad posible de
tejido pancredtico sin perder la eficacia oncoldgica, con el
objetivo de evitar insuficiencia pancredtica. En tumores
en la cabeza del pdncreas, la duodenopancreatectomia
con preservacién pilérica es una técnica preferente a
la cirugia de Whipple convencional. En lesiones de
cuello y cuerpo del pancreas, se puede resecar la parte
media del érgano, preservando las demds estructuras. La
reseccién en bloque se recomienda cuando hay extension
local extrapancredtica, involucrando la remocién de la
confluencia de las venas porta y cava inferior, o incluso
hasta de los vasos mesentéricos inferiores, si es necesario®.
Existe también la enucleacién, método que evita
resecciones extensas'?.

Ademds de la rareza de la NSPD, el enfoque

videolaparoscépico de esta condicién es atn poco
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comdn, lo que motivé la descripcién de este informe por
parte de los autores. En una revisién sistemdtica, Law et
al. analizaron resecciones pancredticas efectuadas en un
total de 2285 pacientes con NSPP. Entre estos, la cirugia
se realizd por via abierta en 1903 casos, en 39 casos se
empled la técnica laparoscdpica y en 343 casos no se indicé
el método'®. La cirugfa videolaparoscépica es una opcién
de tratamiento asociada a menor sangrado, menor tiempo
de hospitalizacién y mejor resultado estético cuando se
compara con la cirugfa abierta. A pesar de estas ventajas,
el enfoque laparoscdpico debe evitarse en tumores de gran
porte, especialmente cuando hay proximidad con grandes
estructuras vasculares'.

La fistula pancredtica es la complicacién mds
frecuentemente observada en la correccidén quirdrgica,
pudiendo también suceder retardo en el vaciado géstrico,
pancreatitis, hemorragia y/o infeccion®®.

Hasta el momento, la radioterapia y la quimioterapia
son opciones terapéuticas de eficacia incierta debido a la
poca experiencia de uso en la NSPP?.

En general, la NSPP posee un excelente pronéstico,
observdndose cura en mds del 95% de los pacientes
sometidos a la cirugfa con exéresis completa de la lesién'2.
Recurrencia e invasién local no son contraindicaciones
absolutas a la reseccidn, y, en casos seleccionados, las
metdstasis también pueden ser abordadas quirtrgicamente.
En casos donde no puede hacerse la reseccién tumoral,
dependiendo de la viabilidad, puede considerarse la cirugia
citorreductora'’.

CONCLUSION

La NSPP afecta predominantemente a pacientes
femeninas jovenes, representando un desafio diagndstico
por su rareza, ausencia o inespecificidad de sintomas en
la mayoria de los pacientes y por la numerosa lista de
diagndsticos diferenciales. La realizacién del tratamiento
quirtrgico por videolaparoscopia, cuando es factible,
se asocia a un resultado oncolégico satisfactorio y,
en comparacién con la cirugia abierta, a una mejor
recuperacién en el posoperatorio.
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