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RESUMEN

Los tumores pseudopapilares del pancreas son infrecuentes; comprenden entre el 0,3 y
el 2,7 % de todos los tumores de pancreas. Su etiologia es aun incierta, sin embargo,
se postula un origen hormonal, siendo mas frecuente en mujeres en la tercera década
de vida. La ausencia de sintomatologia, sin cambios metabdlicos ni elevacion de
biomarcadores, hacen que el diagndstico imagenoldgico con frecuencia sea incidental, lo
que dificulta su diagndstico. El objetivo es describir la sistematica diagndstica y la
conducta tomada, revisar el estado del arte y la literatura relacionada por lo infrecuente
de esta entidad. Se trata de una paciente femenina de 51 afos de edad que acude por
diagndstico incidental de tumor de pancreas distal, después de realizar estudio por dolor
abdominal y trastornos dispépticos de largo tiempo de evolucion. Se efectian estudios
de extension y se realiza pancreatectomia corpocaudal con esplenectomia como
tratamiento quirdrgico con buena recuperaciéon. El tumor de Frantz es una entidad poco
frecuente y su sintomatologia suele ser vaga o ausente. El caso mostrado en este estudio
tiene una presentacién semejante a la descrita en la literatura revisada en cuanto a
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caracteristicas clinicas y estudios diagnosticos. El tratamiento es quirdrgico en la
generalidad de los casos y tiene como objetivo resecar el tumor de forma radical.

Palabras clave: tumor de pancreas; tumor de Frantz; neoplasia pseudopapilar de
pancreas.

ABSTRACT

Pseudopapillary tumors of the pancreas are rare; they comprise between 0.3 and 2.7%
of all pancreatic tumors. Their etiology is still uncertain; however a hormonal origin is
postulated, being more common in women in the third decade of life. The absence of
symptoms, without metabolic changes, or elevation of biomarkers, means that imaging
diagnosis is often incidental, which makes its diagnosis difficult. The objective is to
describe the diagnostic system and the conduct taken, to review the state of the art and
the related literature due to the infrequency of this entity. This is the case of a 51-year-
old female patient who comes to consultation due to an incidental diagnosis of distal
pancreatic tumor after a study for abdominal pain and long-turn dyspeptic disorders.
Extension studies are carried out and corpocaudal pancreatectomy with splenectomy is
performed as surgical treatment with good recovery. Frantz tumor is a rare entity and
its symptoms are usually vague or absent. The case shown in this study has a
presentation similar to that described in the reviewed literature in terms of clinical
characteristics and diagnostic studies. The treatment is surgical in most cases and aims
to radically resect the tumor.

Key words: pancreas tumor; Franz tumor; pseudopapillary neoplasia of the pancreas.

Recibido: 05/04/2024.

Aceptado: 31/07/2024.

INTRODUCCION

Los tumores pseudopapilares del pancreas son infrecuentes, comprenden entre el 0,3 y
2,7 % de todos los tumores de pancreas y se producen con mayor frecuencia en mujeres
jovenes.(Y) En 1959, la patdloga Virginia Kneeland Frantz lo describe por primera vez,
por lo que adquiere su denominacion; en 1996, la Organizacién Mundial de la Salud lo
denomind neoplasia sélido pseudopapilar.(:2)

Su etiologia es aun incierta; sin embargo, se postula un origen hormonal, de ahi que su
presencia sea mas comun en mujeres en etapa reproductiva, y mas frecuente hasta la
tercera década de vida, con una edad promedio de 24 afios.34)
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La manifestacion clinica de esta enfermedad suele ser una masa abdominal de bajo
potencial maligno. Es infrecuente la afecciéon ganglionar, aunque algunos casos pueden
ser localmente agresivos e infiltrativos, con metastasis en el higado, pulmén y piel.(1-34

Asimismo, la ausencia de sintomatologia, sin cambios metabdlicos ni elevacidon de
biomarcadores, hacen que el diagndstico imagenolégico, con frecuencia, sea incidental,
lo que dificulta el diagndstico de esta entidad.(*> En el examen histoldgico, el tumor se
presenta como una masa solida con estructuras pseudopapilares y pseudoquisticas, con
microvasculatura rica en diversas proporciones.(® La reseccion quirirgica es el
tratamiento de eleccion, y su prondstico es excelente, con una tasa de supervivencia de
cinco afos en el 94-97 % de los casos.(*67)

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 51 afios de edad, mestiza, de profesién enfermera, con
antecedentes de hipertension arterial, que acude al Instituto Nacional de Oncologia y
Radiobiologia, remitida de la atencidn secundaria por diagndstico incidental de tumor de
pancreas, después de realizar ecografia por antecedentes de epigastralgia y trastornos
dispépticos de un afio de evolucion.

Al interrogatorio refiere presentar dolor abdominal difuso en epigastrio, de un afio de
evolucién, asociado a trastornos dispépticos.

Examen fisico positivo:
Mucosas: humedas y normocoloreadas.

Abdomen: globuloso, suave depresible, hacia hipocondrio izquierdo y mesogastrio; se
palpa masa tumoral de alrededor de 8 a 10 cm de didmetro, fija, dura, de borde bien
definido y no doloroso. Ruidos hidroaéreos presentes.

Tacto rectal: normal.
Complementarios de interés:

Hematoldgicos: hemoglobina: 11,2 g/dl; leucograma: 10,6 x 10°; P: 0,65; L: 0,35;
proteinas totales: 64; albumina: 32; glicemia: 6,6 mmol/L.

Se realizan complementarios dentro de pardmetros normales. En la tomografia de
rastreo, donde se describe la lesion del pancreas, no hay evidencia de extension a
distancia de la enfermedad.

Tomografia computarizada de abdomen alto (higado) en fase portal, en cortes axiales a
nivel de epigastrio (figura 1), donde se aprecia imagen compleja que se sitla en la cola
del pancreas, la cual presenta densidad mixta a predominio hipodenso, con areas
periféricas hiperdensas o sodlidas, que miden unos 3 a 6 cm en plano axial mayor.
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Reconstruccion en plano coronal que muestra relaciones con los érganos vecinos y la
porta sin infiltrar estos.

/IIIH

Fig. 1. Tomografia computarizada en fase portal. A: corte axial; B: reconstruccion en
plano coronal.

Intervenciéon quirdrgica:

Se realiza incision subcostal izquierda ampliada, laparotomia exploradora. Se encuentra
lesién solido-quistica en cuerpo y cola del pancreas en estrecha relacion con el bazo sin
infiltrarlo (figura 2). La lesion es de 10 cm y engloba el pediculo esplénico. Se lleva a
cabo pancreatectomia corpocaudal con esplenectomia.
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Fig. 2. A: lesién sélido-quistica en cuerpo y cola del pancreas en estrecha relacion
con el bazo; B: pieza quirurgica.

La paciente en el postoperatorio se le trata segun el protocolo ERAS (Enhanced Recovery
After Surgery)(® para la cirugia pancreatica. Comienza alimentacion enteral por via oral,
con liquidos entre 24 y 48 horas del postoperatorio. Egresa con evolucién favorable al
séptimo dia.

En consulta de seguimiento, veintiun dias después, refiere cuadro de fiebre intermitente
asociado a disnea. Se realiza radiografia de térax anteroposterior, donde se constata
derrame pleural izquierdo de pequena cuantia, por lo que se indica una tomografia y
ultrasonido abdominales, que informa absceso subfrénico izquierdo en relacién con la
celda esplénica.

Se evalla por ultrasonido, para realizar drenaje percutaneo, lo cual se imposibilita por
interposicién de angulo esplénico del colon, estdmago y asas delgadas. Se reinterviene
y se realiza laparotomia exploradora con evacuacion de coleccién de 500 ml de contenido
purulento. Se administra cobertura antibiotica de amplio espectro y egresa al décimo dia
con resolucién del cuadro inicial.

Biopsia postoperatoria: se recibe biopsia postoperatoria que informa neoplasia sélido-
quistica pseudopapilar del pancreas, con marcada hemorragia, lesion encapsulada que
mide 7 x 7 x 5 cm. No se observa permeacién vasculo-linfatica. Bazo con marcada
congestién, sin alteraciones micro ni macroscépicas.

Se mantiene en consulta de seguimiento. Hasta el momento sin complicaciones.

Para la realizacion de esta presentacion, se obtuvo el consentimiento informada de la
paciente, y se preservé en todo momento la integridad y confidencialidad de la
informacién obtenida.
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DISCUSION

El tumor sdlido y quistico pseudopapilar del pancreas es una neoplasia de origen
desconocido, y su incierta naturaleza es reflejada en la variedad de nombres asignados
en el pasado, que incluyen: papilar tumor quistico, tumor sélido y papilar, tumor sélido
y quistico, tumor de Hamoudi y tumor de Frantz. Es una neoplasia maligna indolente,
de dificil diagnodstico, la cual se realiza ya en tumores grandes por su escasa
sintomatologia. La relacion mujer/hombre es de 10:1, con edad promedio de 24
anos.(1.%:10)

Carecen de células glandulares, y son definidas por estructuras pseudopapilares
degenerativas. Tienen un prondstico bueno con bajo potencial maligno (8-20 % de
incidencia de carcinoma pseudopapilar sélido en reseccidon y supervivencia global a 5
afos > 95 %). Dado el prondstico excelente, la cirugia es el estandar de atencion e
incluso puede recomendarse para pacientes seleccionados con enfermedad local
avanzada, metastasica o recurrente.(46:11)

El presente caso describe una mujer de la quinta década de vida, a diferencia de lo
descrito con anterioridad, pero que pudiera estar en relacion con la forma asintomatica
de la enfermedad, si se tiene en cuenta la naturaleza del tumor. El diagndstico se realizd
de forma incidental y el tratamiento quirdrgico empleado fue la pancreatectomia
corpocaudal con esplenectomia, en correspondencia con el principio oncoldgico de
reseccion en bloque, por la imposibilidad de separar el tumor del pediculo esplénico.

La histologia del caso revela una lesion encapsulada con marcada hemorragia sin
permeacion vasculo-linfatica. Esto coincide con las imagenes transversales
caracteristicas que revelan encapsulacion, lesiones tardias con areas irregulares de
hipodensidad secundarias a necrosis o hemorragia. Debido a la degeneraciéon quistica
que presentan estas lesiones, a menudo son dificiles de diferenciar de los pseudoquistes
u otras neoplasias quisticas pancreaticas.(1?

En este sentido, la bibliografia revisada concuerda con que es una entidad poco comun.
Por esta condicién, existe un aumento de reportes de casos publicados en los ultimos
veinte afnos, pero aun siguen siendo pocas las series reportadas, y en todas se defiende
el manejo quirdrgico de la enfermedad.

Se concluye que el tumor de Franz es una entidad poco frecuente; su sintomatologia
suele ser vaga o ausente. El caso mostrado en este estudio tiene una presentacion
semejante a la descrita en la literatura revisada en cuanto a caracteristicas clinicas y
estudios diagnosticos. El tratamiento es quirdrgico en la generalidad de los pacientes, y
tiene como objetivo resecar por completo el tumor de forma radical.
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