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CASOS CLINICOS
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RESUMEN

El tumor papilar sélido-quistico de pancreas es una neoplasia muy poco frecuente y de origen incierto.
Suele afectar a mujeres jovenes, cursa con escasa sintomatologia y es considerado en general como una
neoplasia de bajo grado de malignidad. Su tratamiento es quirdrgico, presentando un excelente pronéstico
tras reseccion completa incluso si existen metastasis. Presentamos el caso de una paciente de 14 afios de
edad diagnosticada de una neoplasia localizada en cola de pancreas que correspondia a un tumor de
Frantz. Analizamos las caracteristicas bioldgicas y ultraestructurales de estos tumores, sus formas de
presentacion y las pruebas complementarias recomendadas para su diagnostico.

PALABRAS CLAVE: Neoplasia de pancreas, neoplasia sdlido-quistica papilar de pancreas,
tumor de Frantz.

SUMMARY

Solid-cystic-papillary tumor of pancreas is an uncommon neoplasm and unknown origin. It generally
occurs in young women, the symptomatology is limited and is considered a low-grade malignant tumor.
Treatment is surgical and the prognosis is usually good after complete resection, even if metastatic
dissemination exists. We report a case of a 14-years-old woman diagnosed of a neoplasm in the tail of the
pancreas which could be classified as Frantz's tumor. We analyze the biological and ultrastructural
characteristics of these tumors, their forms of presentation and the recommended explorations for the
diagnostic.

KEY WORDS: Pancreatic neoplasm, solid-cystic-papillary neoplasm of pancreas, Frantz’s tumor.

INTRODUCCION mujeres jovenes en la tercera década de la vida. Su

etiologia es hasta ahora desconocida y su sintoma-

El tumor papilar sélido-quistico del pancreas tologia es inespecifica por lo que el diagnéstico es,
(TPSP) es una entidad poco frecuente cuyo origen a veces, un hallazgo casual.

aln no ha sido bien aclarado. Esta neoplasia, tam- Preoperatoriamente no es facil distinguirlo de

bién llamada tumor de Frantz, suele presentarse en otros tumores quisticos del pancreas y en oca-
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siones pueden ser diagnosticados erréneamente
como pseudoquistes pancreaticos.

Suelen alcanzar un tamafio medio de 10 cm
(en ocasiones mayor) y frecuentemente contienen
areas hemorragicas. Se comportan como tumores
de baja agresividad bioldgica con un bajo potencial
para producir metastasis y solo el 10-14% de los
casos se consideran malignos en el momento del
diagnostico. El tratamiento se basa en la reseccion
quirtrgica que tiene buenos resultados con un pro-
noéstico favorable a largo plazo.

Presentamos el caso de una paciente de 14
afios de edad con el diagnostico de tumor de Frantz
localizado en la cola del pancreas y que fue tratada
con éxito en nuestro Hospital.

CASO CLINICO

Mujer de 14 afios que acude a urgencias por
dolor abdominal de 3 dias de evolucién, localizado
en hipocondrio izquierdo e irradiado a espalda, jun-
to con febricula de 37,4°C, nauseas y vomitos. Sus
constantes eran normales y en la exploracion abdo-
minal se apreciaba masa en hipocondrio izquierdo,
algo dolorosa a la palpacion. La analitica sangui-
nea y la radiografia de térax fueron estrictamente
normales. En la radiografia simple de abdomen
so6lo se apreciaba un descenso de angulo esplénico
de colon. Los marcadores tumorales como CEA y
CA 19.9 fueron normales. Se practicO Tomografia
Computerizada (TC), observando una masa de
consistencia irregular, de 7x4 cm, dependiente de
cola de pancreas. La Resonancia Magnética (RM)
confirmé los anteriores hallazgos (Figura 1). Se
intervino de forma electiva a la paciente, encontran-
do una tumoracion dependiente de cola de
pancreas, muy vascularizada, encapsulada y adhe-

Figura 1. Imagen axial de RM en la que se aprecia la
tumoracion dependiente de cola de pancreas (flecha blan-
ca).
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Figura 2. Imagen anatomopatoldgica (tincion con hemato-
xilina-eosina a 400 aumentos) donde se aprecia prolifera-
cion en forma de nidos y I16bulos sélidos de células de talla
pequefia, nucleo redondo ocasionalmente nucleolado y
citoplasma escaso.

rida al bazo. Se practicé reseccion en bloque de
cola de pancreas y bazo, incluyendo la tumoracion.
Al corte, la neoplasia presentaba areas quisticas en
su interior. La paciente fue dada de alta sin compli-
caciones a los 8 dias de la intervencion. El informe
anatomopatoldgico de la pieza resecada fue de
neoplasia epitelial sélida papilar de pancreas, con
pseudocapsula fibrosa y con zonas quisticas
necrotico-hemorragicas (Figura 2). En el estudio
inmunohistoquimico las células presentaban fuerte
positividad para alfa-1-antitripsina y vimentina, y
positividad muy focal y débil para queratina de bajo
peso y enolasa neuroespecifica (Figura 3). A los
cuatro afios de la intervencion la paciente permane-
ce asintomatica.

Figura 3. Estudio inmunohistoquimico mostrando fuerte
positividad para alfa-1-antitripsina y vimentina, y positivi-
dad muy focal y débil para queratina de bajo peso y
enolasa neuroespecifica
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DISCUSION

El TPSP es una neoplasia poco frecuente que
supone el 1% de todos los tumores pancreéticos y
el 12% de los tumores quisticos pancreaticos?. En
el 95% de los casos suele aparecer en mujeres
jovenes con una media de edad de 20 afios, y mas
del 50% de los casos corresponden a mujeres
menores de 20 afios como el caso que presentamos.
Puede localizarse en cualquier punto del pancreas,
pero son algo mas frecuentes en la cola2. Se han
descrito también algunos casos en pancreas ectopi-
co localizado en mesocolon transversos.

A pesar de que puede alcanzar un gran tama-
flo con un crecimiento invasivo y posibilidad de dar
metastasis (el 10% en el diagnostico), el TPSP se
clasifica como un carcinoma de bajo potencial de
malignidad®4.

El TPSP fue descrito por primera vez por
Frantz5 en 1959. Las referencias en la literatura
hispana son escasas?46.7 pero no ocurre lo mismo
en la literatura anglosajona, en la que destacan las
revisiones de Mao® con 292 casos, de Wunsch?® con
400 casos y de Lam!0 con 452 casos. Se trata de una
neoplasia con caracteristicas propias y bien defini-
das, pero coincidimos con Hernandez Puente y cols.2
cuando afirman que probablemente hasta la década
de los noventa se haya infradiagnosticado, al atribuir-
se a otras variedades histolégicaso11,

Un aspecto de este tumor que ain no ha sido
bien aclarado es su linea celular de origen812.13,
Algunos autores piensan que pueden tener origen
neuroendocrino#15 basandose en la difusa reac-
cién positiva que algunos presentan a la enolasa
neuronal especifica y en la ocasional positividad a
los polipéptidos pancreaticos como somatostatina,
glucagon e insulina. Otro argumento a favor seria la
presencia ocasional de estructuras similares a los
granulos neurosecretorios. No obstante, estos tu-
mores reaccionan negativamente a marcadores
neuroendocrinos mas especificos como la sinapto-
fisina o la cromogranina A4, La fuerte reactividad
positiva focal de estos tumores a la alfa-1-antitrip-
sina ha sugerido a otros autores un posible origen
en las células acinares pancreaticas?®.

Ultimamente ha ganado aceptacion la teoria
que aboga por un probable origen en células
pancreaticas pluripotenciales, mediado por factores
genéticos y favorecido por estimulos hormona-
les®17. La mayor frecuencia de esta neoplasia en
mujeres ha sugerido también una participacion hor-
monal en su génesis, dada la positividad de estos
tumores para los receptores estrogénicos o proges-
terénicos?8.

El crecimiento de estos tumores es general-

mente lento y frecuentemente se manifiestan con
una sintomatologia abdominal persistente, vaga e
inespecifica. En general, la clinica dependera del
tiempo de evolucion, desde los casos asintoma-
ticos detectados casualmente en el examen fisico
(10%), a los que cursan con sintomas de compre-
sion, dolor abdominal y sensacién de plenitud con
masa abdominal palpable en los de gran tamafio.
Se han descrito casos aislados de ruptura de la
capsula con hemoperitoneo y abdomen agudo?®.
Contrariamente a lo que podria pensarse, en los
casos localizados en la cabeza del pancreas la
obstruccion biliar es muy poco frecuente.

El diagndstico preoperatorio se realiza median-
te pruebas de imagencomolaTCylaRM.EnlaTC
con contraste, el TPSP aparece como una masa
bien delimitada de densidad heterogénea por la
presencia de areas hipodensas correspondientes a
cavidades quisticas necrotico hemorragicas. En
ocasiones pueden verse calcificaciones, especial-
mente en la capsula?C.

Los datos mas caracteristicos de la RM son la
presencia de una tumoracion bien delimitada con
areas solidas isointensas con el pancreas en T1 o
bien una sefial ligeramente alta en T2. Las areas
quisticas aparecen como sefiales de alta intensidad
en T1. En T2 suelen aparecer como sefales de alta
intensidad, aunque en un ndmero menor de casos
aparecen como sefiales mixtas de alta y baja inten-
sidad. La capsula se presenta como halo de baja
intensidad en T1 o T221,

Un aspecto controvertido del diagnéstico es el
uso preoperatorio de la puncidon-aspiracion con
aguja fina (PAAF) ya que su eficacia no esta bien
definida?2. Estamos asistiendo a un incremento en
el uso de la PAAF guiada por ecoendoscopia que
ofrece buenos resultados preliminares en cuanto a
la reduccién del riesgo de siembra de células ma-
lignas en el trayecto de la aguja. En nuestro caso
no creimos necesario realizar PAAF ya que por las
pruebas de imagen la neoplasia se consider6 como
potencialmente resecable en su totalidad con am-
plios margenes.

Los pseudoquistes pancreaticos constituyen la
lesion quistica pancreatica mas frecuente, por lo
que es muy importante realizar un buen diagndstico
diferencial con este tipo de tumores. Dado que el
60% de los pseudoquistes se resuelven esponta-
neamente, se ha sugerido que la mejor forma de
diferenciarlos es su seguimiento evolutivo. En la
practica, ante una lesion potencialmente maligna y
en ausencia de antecedentes de pancreatitis agu-
da, la prudencia recomienda considerarla y tratarla
como una neoplasia quistica, sin retrasar la inter-
vencion quirdrgicaZ.



148

En el diagndstico de estos tumores se han
utilizado otras pruebas como la colangio-pan-
creatografia retrograda endoscoépica (CPRE) pero
su uso no esta muy extendido.

Otros diagnésticos diferenciales son los tumo-
res endocrinos, el carcinoma de célula acinar, el
pancreatoblastoma, el adenocarcinoma ductal y los
tumores quisticos del pancreas?3. Para diferenciarlos
pueden ser de gran ayuda los métodos inmunohisto-
quimicos. Como ya se ha dicho, el TSPP presenta
una fuerte positividad focal a los anticuerpos de la
alfa-1- antitripsina y alfa-1-antiquimiotripsina. En
algunos casos se aprecia también reaccion positiva
a la enolasa neuronal especifical4, a polipéptidos
hormonales como insulina, glucagén y somatos-
tatina, y también a la citoqueratina, vimentina y
Leu-71415 Por el contrario presentan negatividad a
marcadores endocrinos, como la alfa-amilasa,
lipasa, tripsindégeno, quimiotripsinégeno, sinaptofi-
sina y cromogramina A. También tienen reaccion
negativa a marcadores neoplasicos como el anti-
geno carcinoembrionario (CEA) y el CA 19.91424,

El tratamiento de eleccion es la cirugia, ya que
la mayoria de los TPSP son potencialmente cura-
bles por reseccion quirtrgica, que debera ser lo
mas amplia y completa posible?5. El tratamiento
quirdrgico presenta escasa mortalidad, bajas tasas
de recidiva y metastasis y, sobre todo, una buena
supervivencia a largo plazol”26, En ocasiones el
tumor alcanza un gran tamafo, comprometiendo
las estructuras vecinas y haciendo imposible su
reseccion, pero aun en estos casos hay una larga
sobrevida?.

Se ha afirmado que estos tumores son radio-
sensibles y en ocasiones se han tratado mediante
quimioembolizacion, pero no estéa claro el papel de
la radioterapia ni de la quimioterapia en su trata-
miento?7,
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