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A proposito de un caso
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El tumor de Frantz fue mencionado por primera vez en el en  Frantz tumor was first mentioned in the year 1959 by Virgina
el afo de 1959 por Virgina Kneeland Frantz, se trata de untu- Kneeland Frantz, it is a very rare retroperitoneal pancreatic
mor pancreatico solido retroperitoneal muy raro que alcanza solid tumor that reaches important sizes even more than 10
tamanos importantes incluso mas de 10 centimetros, es be- centimeters, it is benign because of its low potential for ma-
nigno por su bajo potencial de malignidad y afecta a mujeres lignancy and affects to young women. One of the symptoms
jovenes. Uno de los sintomas suele ser la presencia de una is usually the presence of an abdominal mass that can cause
masa abdominal que puede provocar compresion o sangra- compression or bleeding according to its size. The treatment
do de acuerdo a su tamano. El tratamiento es eminentemen- is eminently surgical, with excellent results when complete
te quirdrgico, con resultados excelentes cuando se consigue mass resection is achieved; Only rarely can this tumor de-
la reseccion completa de la masa; sélo en raras ocasiones velop aggressive behaviors.

este tumor puede desarrollar comportamientos agresivos.
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The story of a 17-year-old patient, treated at the Pablo Arturo
Se presenta la historia de una paciente de 17 afios de edad, Suarez Hospital, with a preoperative diagnosis of retroperito-
tratada en el Hospital Pablo Arturo Suarez, con un diagnésti- neal tumor, was submitted to tumor hysteresis, with adequate
co preoperatorio de tumoracion retroperitoneal, fue sometida postoperative evolution, the histopathological study estab-
a excéresis tumoral, con evolucion posoperatoria adecuada, lished the definitive diagnosis of tumor of Frantz

el estudio histopatologico establecié el diagnéstico definitivo ) .
de tumor de Frantz. Keywords: Retroperitoneal tumor, pancreatic tumor, pancre-

atic cancer, abdominal or retroperitoneal mass
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Introduccion

En el ano de 1959 el médico patdlogo Virginia Kneeland Hasta la fecha se desconoce su etiologia y los sintomas son
Frantz, describi6 por primera vez el tumor de Frantz, se trata muy inespecificos por lo que su diagnéstico en muchas de
de un tumor soélido pseudo papilar y pseudoquistico retrope- las ocasiones resulta un hallazgo casual. Por tratarse de un
ritoneal de pancreas, patologia muy rara en nuestro medio. tumor de bajo potencial maligno alcanza tamafos incluso de
mas de diez centimetros, luego aparecen los sintomas com-
La patologia se presenta de manera insidiosa, mas frecuen- presivos o hemorragias intraquisticas que provocan dolor.
te en la poblacion femenina joven en edades entre 18 y 35
anos, con una media de 24 afos. Una de los principales sin-
tomas suele ser la presencia de una masa abdominal que
crece lentamente sin dolor, aunque en ocasiones algunos pa-
cientes han experimentado dolor leve a la palpacion profun-  El tumor de Frantz representa una lesion tumoral sélida de
da. Se ha descrito en la mayoria de casos que el tumor tiene ~ origen pancreatico, de baja incidencia, con estructura histo-
bajo potencial maligno, sin embargo, también se han descrito  l0gica seudopapilar. Representa menos del tres por ciento
casos en los cuales el tumor ha tenido comportamientos muy ~ de los tumores pancreaticos. Debido a su crecimiento lento,
agresivos incluso con metastasis al higado, pulmon y piel (al-  poca sintomatologia, sin alteraciones metabdlicas, su diag-
rededor del 15%)'2. néstico preoperatorio es complicado?.

En cuanto al tratamiento, la reseccion quirargica es de elec-
cion, el pronostico es muy bueno y la tasa de supervivencia a
cinco anos llega a 94-97 %, con indices bajos de recurrencia’.
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Se presenta la historia de una paciente de 17 afios de edad,
tratada en el Hospital Pablo Arturo Suarez, con un diagnésti-
co preoperatorio de tumoracion retroperitoneal, fue sometida
a excéresis tumoral total, con evolucion posoperatoria ade-
cuada. El estudio histopatolégico establecio el diagnostico
definitivo de tumor de Frantz.

Caso clinico:

Paciente de sexo femenino, de 17 afios de edad, estudiante,
residente en Pedro Vicente Maldonado, Tipo de Sangre: O Rh
(+); Unico antecedente quirurgico: Cesérea.

Enfermedad Actual: historia de dos meses de evolucion de
una masa abdominal localizada en hipocondrio derecho, se
acompafa de dolor tipo célico de moderada intensidad, sin
irradiacion y alza térmica no cuantificada de predominio noc-
turno. Luego de realizar exdmenes de laboratorio, diagnostica-
da de infeccion de vias urinarias. Recibe tratamiento por 7 dias
sin remision de sintomatologia, por lo que acude a Hospital
Pablo Arturo Suarez, donde es hospitalizada con un diagnoés-
tico de absceso hepatico, y sometida a tratamiento con anti-
bidticos de amplio espectro. Se le realiza biopsia dirigida por
TAC, la cual reporta un proceso inflamatorio crénico activo y
hemorragico con cambios reactivos.

En controles posteriores es remitida a la consulta externa de
cirugia del mismo hospital por la persistencia de la masa ab-
dominal, que hasta la fecha ha aumentado de tamano, persis-
tiendo leve dolor localizado, sin pérdida de peso ni otra sin-
tomatologia. En este servicio, atendemos a la paciente con
la sintomatologia descrita y luego de examinarla sugerimos
realizar estudios complementarios.

Examen Fisico TA: 124/84, FC:72, FR:18, T:36,2°C (axilar).
En examen fisico, la paciente se encontr6 como dato positivo
un abdomen asimétrico con protrusion visible en cuadrante
superior derecho, blando, una masa dura palpable en hipo-
condrio y flanco derecho, de aproximadamente 8 cm. de dia-
metro, de forma esférica, ligeramente movil, que proviene de
planos profundos y es ligeramente dolorosa a la palpaciéon. No
modifica los ruidosintestinales.

Laboratorio: BH: Leucocitos: 9200, segmentados: 48.2%,
Linfocitos %, Hcto: 42.5%, Hb: 14g/dl, Plaquetas: 360.000/
mm?3; Glucosa: 84mg/dl, Creatinina: 0.6mg/dl; TP: 12.7seg,
TTP: 28seg, Proteinas totales: 7.4gr/dl, Albuminas: 3.8gr/dl,
Globulinas: 3.6gr/dl, Amilasa: 62U/l, Lipasa: 271U/l, TGO:
34U/, TGP: 71U/l, GGT: 90U/I. El ultrasonido reporté: pan-
creas parénquima homogéneo, sin evidencia de lesiones fo-
cales ni inflamacion, el tamafo del érgano se encuentra den-
tro de los rangos normales, conducto pancreatico no visible;
dependiente del I6bulo izquierdo de higado se aprecia imagen
de caracteristicas heterogéneas bordes regulares, contenido
liquido aproximadamente 160ml, con tabicaciones en su inte-
rior, presenta dolor al momento del rastreo, vesicula y via biliar
eutdpica con pared fina aproximadamente de 3 mm con mal-
tiples calculos en su interior, el conducto colédoco es visible
en su porcidn proximal, con un diametro de aproximadamente
4mm, cavidad abdominal sin evidencia de liquido ascitico Se
realizé TAC simple mas contrastada de abdomen, la cual re-

porta la presencia de una masa Unica de 9 x 4 cm, s6lida, con
contenido liquido central, vascularizada, de localizacion intra-
peritoneal, sin adenopatias ni ascitis visibles y que, contacta
con el hilio renal derecho y proceso uncinado del pancreas.

Evolucién y Tratamiento:

Con un diagnéstico de Tumoracion Retroperitoneal, se plani-
fic6 una laparotomia exploratoria la cual mostré una masa en-
capsulada, muy vascularizada de localizacion retroperitoneal,
de aproximadamente 10 x 8 cm de diametro, de forma esfé-
rica, consistencia blanda, dependiente del proceso uncinado
del pancreas y adherida a la segunda y tercera porcion de
duodeno (figura 1). En el procedimiento, se logra la excére-
sis completa del tumor sin complicaciones y se deja un dren
Jackson Pratt insinuado sobre lecho quirargico.

La paciente evoluciona favorablemente y es dada de alta a
los dos dias, luego de retirar drenaje sin produccién anormal, y
con tolerancia oral adecuada. Es valorada a los 8 dias en con-
sulta externa, en buenas condiciones generales, asintomatica
y un examen fisico normal. En los controles posteriores, la
paciente permanece asintomatica hasta la presente fecha.

El estudio histopatol6gico reporta Tumor de Frantz (tumor s6-
lido pseudopapilar de pancreas).

Histopatologia: Los cortes histolégicos evidencian una pro-
liferacion en forma de nidos y I6bulos sélidos de células de
talla pequefia, nucleo redondo ocasionalmente nucleolado y
citoplasma escaso. La capsula esta constituida por tejido co-
nectivo denso, no se encuentra infiltrada; no se evidencia ati-
pia marcada en las células las cuales tienen una arquitectura
monétona (figura 2).

Figura 1. Visualizacion intraoperatoria de lesion pancreatica.

Figura 2. Corte histopatoldgico de lesiéon tumoral pancreatica.
Cortesia Servicio de Patologia del Hospital Pablo Arturo Suarez




El tumor de Frantz o tumor sélido pseudopapilar es una neo-
plasia pancreética poco frecuente, formada por area soélidas,
pseudoquistes y pseudopapilas, intercaladas con zonas de
necrosis y hemorragia. Debe su nombre a V.K. Frantz, quien
lo describidé por primera vez en 1959 en el Atlas of Tumor
Pathology, en un paciente al que decidi6 intervenir quirargica-
mente mediante una pancreatoduodenectomia y que fallecié
durante el procedimiento. Lo defini6 en ese momento como
un tumor papilar del pancreas benigno o maligno'. Posterior-
mente, segln las clasificaciones de neoplasias pancreaticas,
su nomenclatura ha cambiado varias veces a: Tumor so6lido
y quistico, Tumor papilar solido-quistico, Neoplasia epitelial
papilar-quistica, Neoplasia epitelial solida y papilar, hasta la
denominacion actual recomendada por la Organizacion Mun-
dial de la Salud (1996) de Tumor so6lido pseudopapilar®.

Corresponde del 0,2% al 2,7% de los canceres de pancreas
y se presenta segun frecuencia, en los siguientes segmentos
pancreaticos: Cabeza y cuello 34% al 35%, cuerpo 14,8% al
25%, cola 35,9% al 40% y proceso uncinado 0,43%?*, sin em-
bargo, en América Latina en un estudio realizado en Chile que
reporto 21 casos manifestd que la ubicacion mas frecuente
cabeza (79%), cola (18%) y cuello (3%). De particular hallazgo
que enrarece aln mas la patologia en nuestro caso estuvo
localizado en el tumor en el proceso uncinado del pancreas®.

En el afio 2015 en Lima Peru se reporta un caso, se trata
de mujer de 23 anos de edad que consulta por epigastralgia
urente dispepsias y llenura. Los examenes de laboratorio sin
complicaciones importantes, segun la ecografia abdominal re-
porta masa con signos de necrosis dependiente de la cabeza
de pancreas, ademas la TEM abomino pélvica muestra lesion
neoformativa sélida, quistica, de morfologia redondeada de
bordes bien definidos que ejerce un efecto de masa, de apro-
ximadamente 9 centimetros de diametro. Se realiza una lapa-
ratomia exploratoria duodenopancreatectomia proximal clasi-
ca, colecistectomia, pancreatoyeyunoanastomosis T-T segln
técnica de telescopaje modificada, hepaticoyeyuno anasto-
mosis T-L, gastroenteroanastomosis. Se encontrdé también
como hallazgo de la cirugia tumor de bordes bien definidos 11
x 10 centimetros, vesicula biliar sin la presencia de litos.

El informe anatomo-patolégico menciona: pieza operatoria
grande, Tumor s6lido pseudopapilar de pancreas (tumor de
Frantz), no se evidencia invasion linfovascular ni perineural.
duodeno, colédoco, ganglios linfaticos y vesicula biliar libre de
neoplasia maligna. Inmunohistoquimica: beta-catenina (po-
sitivo), vimentina (positivo), sinaptofisina (negativo), CD10 y
CD56 positivo. Al seguimiento afio después no se evidencian
signos de recidiva tumoral ni compromiso de pancreas.

El tumor de Frantz es una lesidén de aspecto benigno de ta-
mano relativamente grande, en relacion al tamafio del tumor
existe una gran similitud entre el tamafo de la lesion de la
paciente ecuatoriana (9x4cm) de 17 afos y la paciente de 24
anos de Peru (11x10 centimetros) en los dos casos se realizd
excéresis de la masa por laparatomia exploratoria, a diferen-
cia que en el caso de la paciente peruana se realizd también

colecistectomia por la presencia de litos. El diagnéstico de la
patologia de la misma manera en los dos casos las pacientes
presentaron sintomas inespecificos y el diagnéstico se realizd
en base a imagenes®.

El tumor de Frantz presenta afinidad por el sexo femenino
(95%) la mayor parte de casos se presentan en mujeres jo-
venes entre 17 y 35 anos de edad. En Paraguay 2017, se
presenta un caso, mujer de 19 afios de edad con anteceden-
tes de colecistectomia abierta, que acude para consulta de
control, se realiza ecografia abdominal y se constata masa
abdominal definida con proyeccion a cola de pancreas, como
en la mayoria de casos la paciente no presenté ninguna sin-
tomatologia tampoco se percat6é del crecimiento del tumor. A
la palpacién profunda en la region paraumbilical izquierda se
palpa masa circunscrita de aproximadamente 6 centimetros
de diametro no dolorosa, no mévil. Ecografia abdominal re-
porta proyeccion en cola de pancreas. Como en la mayoria de
casos incluyendo la paciente de 17 afos de Ecuador el trata-
miento fue quirdrgico, extirpacion del tumor. El diagnéstico se
realiz6 mediante tomografia®.

Los tumores de pancreas son poco frecuentes, por lo gene-
ral son benignos’ sin descartarse que puedan tener compor-
tamientos de alta malignidad, sus signos y sintomas son de
poca especificidad por lo que su diagnéstico es muy com-
plejo, se hace solo en base a imagenes, cuando el tumor
ha conseguido un tamafio relativamente grande hasta més
de 10 centimetros. EIl tumor de Frantz corresponde al 1%
de los tumores de pancreas. Hasta el afio 2015 era consi-
derada como una neoplasia epitelial maligna de bajo grado
con escaso poder metastasico y con la patogénesis no bien
definida. El tratamiento es en base a reseccidén quirurgica
completa los pacientes tienen una sobrevida el 93% a 5
anos. La baja incidencia de la patologia ha hecho que en
algunos paises se reporten casos, los pacientes tienen una
gran similitud en cuanto a sus caracteristicas clinicas, su
diagnostico y tratamiento’.

Como se mencion6 anteriormente mas del 50 % de los tumo-
res son asintomaticos y el diagnéstico se hace de manera ca-
sual por imagenes. Los sintomas son muy inespecificos, pu-
diendo presentarse los siguientes: dolor abdominal, nduseas,
vomito, pérdida de peso y sensacion de masa o pesadez es-
tomacal, incluso, hasta evolucionar a un sindrome pil6rico®.

Los tumores de Frantz son tumores sélidos cuyos hallazgos
en la mayoria de casos y segun la literatura en los casos
revisados han sido de manera casual, tumores que con fre-
cuencia se asientan en la cabeza de pancreas son de baja
incidencia y representan entre el 0,3 al 2,7% de los tumores
de pancreas de malignidad relativamente potencial, aunque
generalmente su comportamiento es benigno®.

Su patogénesis aun no se describe con claridad, pero, de
acuerdo con su patrén histoloégico, se cuenta con dos teorias
sobre su origen: uno exocrino por sus papilas, ductos y acinos
y otro endocrino por sus granulos neurosecretores®, teorias
estas apoyadas por la evidencia de marcadores exocrinos de
tripsina, quimiotripsina y endocrinos de sinaptofisina®.




Las lesiones del tumor son de crecimiento lento, llegando a
duplicar su tamafo en aproximadamente en 2 afios® e inicial-
mente se organizan con una distribucion radial de células a
partir de tallos fibrovasculares, presentando posteriormente
cambios degenerativos papilares de hemorragia y de necrosis
que forman pseudoquistes®.

Los hallazgos histolégicos patognomonicos son grupos de
células neopléasicas papilares con centros vasculares y rodea-
dos de un estroma mucinoso y una tercera capa de células
monomorficas. La degeneracion histologica se da con la va-
cuolizacién celular, formacion de pseudopapilas, hemorragia,
colecciones de macréfagos espumosos, bandas de colesterol,
reaccion a cuerpo extrafo por células gigantes y fibrosis ex-
tensa con calcificaciones localizadas™.

El tumor so6lido pseudopapilar es mas frecuente en el pan-
creas, pero también se puede desarrollar a partir de tejido
pancredtico ectopico en mesocolon, retroperitoneo, epiplén
e higado, simulando lesiones metastasicas. La ocurrencia de
tumores mdltiples es muy rara™.

La presentacion clinica mas usual es de curso asintomético,
y los reportados con mayor frecuencia son: dolor abdominal,
masa abdominal, sensacion de llenura, de los pacientes con
evidencia tardia pueden presentar masa abdominal epigéastri-
ca palpable con o sin dolor y sin sintomas asociados, obstruc-
cién intestinal, anemia ictericia, pancreatitis obstruccién biliar
0 ruptura traumética de hemoperitoneo™.

Este tipo de tumor suele presentarse en mujeres (90-95% de
los casos), con edad media de 23,9 anos y de forma mas fre-
cuente en adolescentes, aunque también se ha descrito en
hombres, con una relacion muy baja de 1:10, considerandose
que la incidencia de presentacion masculina se encuentra en
el rango de 3,9% a 6,6%"".

La mayoria de las neoplasias solidos papilares (NSP) (>90%)
se comportan de manera Obenignal. No existen criterios
morfolégicos establecidos de malignidad, la cual solo pudiera
definirse por la presencia de metéastasis (5%-15%) Los érga-
nos blanco més frecuentes son el higado, la porta, el bazo, los
ganglios linfaticos, el epiplon, el duodeno, el colon, el pulmén
y el retroperitoneo, también puede invadir el tejido pancreatico
sano y el tejido adiposo?.

Como para corroborar la impresion clinica no se cuenta con
alteracion de biomarcadores séricos que guien el diagnostico,
la evaluacién de la lesién pancreéatica depende fundamental-
mente de los estudios imagenologicos.

La resonancia magnética proporciona mas informacion que
la tomografia computarizada sobre la resecabilidad y las ca-
racteristicas internas de la lesion, lo que facilita la identifica-
cién de tumores puramente solidos y con dimensiones mas
pequefas®. En la tomografia axial computarizada abdominal
se encuentra una masa heterogénea hiperdensa con capsula
definida; en 10% de los casos, contiene liquido en su interior;
en 30% se observan calcificaciones capsulares o periféricas!.

Inmunohistoquimicamente, el tumor solido papilar (TSP) es
positivo para vimentina, a-1-antitripsina, a-1- antiquimiotrip-

sina y enolasa neuronal especifica. También muestra inmu-
noreactividad débil y focal para citoqueratina y sinaptofisina.
Otros marcadores que pueden utilizarse para el diagnostico
son: Galectina 3, B-catenina, DC99 y receptores de proges-
terona'.

Como diagnostico diferencial se debe descartar pancreato-
blastoma y adenoma microquistico; el primero se presenta en
nifnos escolares y el segundo en adultos con hallazgos de y
calcificaciones. En los nifios, mas que neoplasias pancreati-
cas, se debe descartar linfoma, neuroblastoma y leucemia.
En adultos se deben tener en cuenta cualquier lesion quistica
pancreatica como el tumor quistico mucinoso, el cistadeno-
carcinoma, el carcinoma de células acinares, el tumor de las
células de los islotes y el adenocarcinoma ductal.

El tratamiento de eleccion es la reseccion total de la lesion
incluyendo tumor, metastasis y recurrencia local. Si se logra
este objetivo, el prondstico es bueno y la terapia adyuvante
es innecesaria. Las cirugias usadas son: enucleacion, resec-
cién local, pancreatectomia distal y pancreatoduodenectomia.
No se encuentra diferencia del pronostico entre las diferentes
técnicas quirdrgica. Siempre que la reseccion sea completa,
el vaciamiento ganglionar es innecesario®. En caso de tumo-
res irresecables, se puede realizar drenaje de la lesion y cis-
toenterostomia sumado a radioterapia coadyuvante, ya que el
tumor es radiosensible. También hay un estudio que describe
el uso de quimioterapia previa con destruccion intraoperatoria
sonografica de metéastasis en tumores irresecables, con bue-
nos resultados'™. En todos los casos, se debe intentar preser-
var la mayor cantidad de tejido pancreético, incrementando-
se el riesgo de fistula con la enucleacién simple'.

El pronéstico de la enfermedad con el tratamiento quirdrgico
es bueno con una supervivencia del 97% de los casos, por su
baja tasa de malignizacion y poca probabilidad de recurrencia
(alrededor del 10-15%). La mortalidad es del 1,5% aproxima-
damente, encontrandose como factores de mal pronéstico la
invasion perineural o vascular, el alto grado de pleomorfismo
celular, la rata mitética elevada y la presencia de indicadores
de comportamiento agresivo como el patrén de crecimiento
difuso, la necrosis extensa y la atipia nuclear significativa2.

Conclusiones

El tumor de Frantz es una neoplasia pancreatica poco fre-
cuente, de dificil diagnostico, que debe ser considerada den-
tro de las neoplasias de pancreas, cuya reseccion quirargica
completa, es el objetivo fundamental del tratamiento con fines
curativos ya que proporciona tasas de sobrevida mayor al
95% debido a su bajo grado de malignidad.
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