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Resumen

El tumor sélido pseudopapilar de pan-
creas conocido también como tumor de
Frantz, es una neoplasia rara en nifos,
con bajo potencial de malignidad. Presen-
tamos el caso de una paciente de 11 afios
de edad con un tumor pseudopapilar de
cuerpo y cola de pancreas. La sintomato-
logia estuvo dada por el efecto de masa
y la tomografia computarizada jugd un
papel importante en el diagndstico. Rese-
cado mediante una pancreatectomia dis-
tal, la biopsia confirmd la existencia de un
tumor sélido pseudopapilar de pancreas,
con evolucién favorable. Por tratarse de
un tumor infrecuente en la edad pediatri-
ca, se decidio reportar este caso.

Palabras claves: neoplasias pancreatica,

pancreatectomia, pediatria
Pseudopapillary tumor of the pancreas
in an adolescent. Report of a case

Summary

The solid pseudopapillary tumor of the
pancreas, also known as Frantz tumor,
in children is a rare neoplasm, with low
potential for malignancy. We present the
case of an 11-year-old female patient with
a pseudopapillary tumor of the body and
tail of the pancreas. The symptoms were
given by the mass effect and the comput-
ed tomography played an important role
for the diagnosis. Resected by means of
a distal pancreatectomy, the biopsy con-
firmed a solid pseudopapillary tumor of
the pancreas, with a favorable evolution.
Because it is an infrequent tumor in pe-
diatric age, it was decided to report this
case.

Key words: pancreatic Neoplasms, panc-
reactectomy, pediatrics

Introduccion

El tumor sdlido pseudopapilar de pancreas
(TSSP) fue descrito por separado por Gru-
ber y Frantz en 1959' como una neoplasia
maligna infrecuente que afecta a mujeres
jévenes. Con una frecuencia entre sexo fe-
menino y masculino de 10:1?, representa
el 1-2% de las neoplasias de origen pan-
credtico®. Su potencial maligno es bajo,
con un reporte de 7 a 9% de casos* y las
metastasis son poco comunes®.

El TSSP con el tiempo puede llegar a pro-
ducir lesiones grandes que logran doblar
su tamafo en 765 dias, segun Kato et al®.
En el grupo de pacientes de edades de 11
a 19 anos, de localizacion de cola de pan-
creas, su tamafio era igual o mayor a 6 cm,
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con una discontinuidad focal de la capsula
que nos puede sugerir malignidad®.

En general, los tumores de pdancreas en
nifos y adolescentes son extremadamente
infrecuentes y el signo clinico reportado
con mayor frecuencia es una masa palpa-
ble abdominal.’

Entre los estudios de imdagenes que ayu-
dan al diagnéstico tenemos a la ecografia,
la tomografia computarizada y la resonan-
cia magnética. El hallazgo radiolégico que
distingue el tumor sélido pseudopapilar
de otros tumores pancreaticos es la capsu-
la fibrosa con contenido hemorragico.®

La cirugia para la reseccion del TSSP es el
tratamiento de eleccidn, sin embargo en
nifios existen diferencias al momento de
realizar la extirpacién quirdrgica ya que
esta depende de la edad del paciente y de
la ubicacidn de la lesion’.

El objetivo de este trabajo es presentar
este caso clinico, dado los pocos casos de-
scritos en nuestro pais de TSSP en la infan-
cia y adolescencia.

Presentacion del caso

Adolescente del sexo femenino de 11
afios, sin antecedentes patoldgicos, que
acude por presentar cuadro clinico de 13
dias de evolucién caracterizado por do-
lor abdominal de tipo cdlico, fiebre, es-
treflimiento y pérdida de peso de 20 kg.
En el examen fisico se palpa gran masa en
hipocondrio izquierdo, por lo cual es in-
gresada en el area de emergencia; el re-
porte ecografico indica, a nivel de cuerpo
y cola de pancreas, imagen hipoecogénica
de aspecto sdlida que mide 6.4 x 6.9 cm
y que presenta vascularizacion periférica
de bajo flujo en su interior y lesiones fo-
cales difusas (figura 1). Se le solicita mar-
cadores tumorales, beta2 microglobulina,
lactato deshidrogenasa (LDH), hormona
coriénica humana fraccidon beta-cuantita-
tiva (B-HCG), antigeno carcino embrionar-
io (CEA), alfafetoproteina (AFP), antigeno
carbohidratado 19-9 (CA 19-9), los cuales
se encuentran normales. El reporte de la
angio tomografia indica que presenta una
masa a nivel del cuerpo y cola del pancre-
as que mide 7,2 x 6,5 cm en sus diametros
anteroposterior y transversal, de aspecto
heterogéneo y con una calcificaciéon pun-
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tiforme en su interior. Presenta bordes
bien definidos y planos de clivaje con las
estructuras vecinas, por lo que se conside-
ra en el diagnédstico diferencial carcinoma
de cuerpo y cola del pancreas o tumor de
Frantz-Gruber (figura 2). Se realiza una lap-
arotomia exploratoria y pancreatectomia
distal (PD) con cierre del muindon mediante
una grapadora articulada triple linea (figu-
ra 3); se extirparon dos ganglios linfaticos
sin reporte de malignidad y se preservo el
Bazo. Se colocaron drenajes abdominales
gue se retiraron al octavo dia postquirur-

Figura 1. Ecografia abdominal. Imagen hipoecogénica
de aspecto sélido que mide 6,4 x 6,9 cm y presenta una
vascularizacién periférica de bajo flujo con lesiones fo-
cales difusas en su interior

Figura 2. Angiotomografia. A. En el pancreas se obser-
va una masa a nivel del cuerpo y cola que mide 7,2 x
6,5 cm en sus didmetros anteroposterior y transversal,
de aspecto heterogéneo. Presenta una calcificacidon
puntiforme en su interior y bordes bien definidos con
planos de clivaje con las estructuras vecinas. B. Con-
gestion del bazo con doble densidad
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gico, una vez iniciada la alimentacion. El
informe de patologia reporta hallazgos his-
tolégicos compatibles con neoplasia solida
pseudopapilar del pancreas localizado en
cuerpo y cola (figura 4); tamaino tumoral:
9 x 8 x 5cm, con areas de necrosis (figura
5), con este resultado se solicita traslado
a otra institucién para manejo integral de
patologia oncoldgica y completar estudios
diagndsticos y de tratamiento. Actual-
mente permanece asintomatico en control
por consulta externa.

Discusion

El TSSP fue descrito por Frantz en 19597,
es una neoplasia pancreatica formada por
area sdlidas, pseudoquistes y pseudopa-
pilas, con zonas de necrosis y hemorra-
gia®%1 Varios autores mencionan que su
frecuencia estd entre 1-3% de todos los tu-
mores de pancreas' y tiene afinidad por el
sexo femenino®. Hasta el afio 2014 habia
900 casos publicados de la poblacion gen-
eral y 290 casos reportados en la edad
pediatrica hasta el afio 2017%%; en nuestro
pais hay un caso pediatrico reportado®®.
Habitualmente la edad de presentacién es
de 20 a 30 afios. Por la baja incidencia de
esta patologia en algunos paises y su gran
similitud en cuanto a su presentacion clini-
ca, diagnodstico y tratamiento, decidimos
reportar este caso que es raro y a la vez
se presenta en una edad inusual (11 afos).

Su etiopatogenia es aun desconocida. En
la literatura revisada se mencionan fac-
tores hormonales'? y alteraciones genéti-

cas relacionadas con la via del oncogen
adenomatous polyposis coli (APC)2. La lo-
calizacién mas frecuente es a nivel de la
cabeza del pancreas, y puede presentarse
también en la cola y cuerpo del pancreas
en menor porcentaje’.

El TSSP, siendo mas frecuente en el pan-
creas, también se puede desarrollar a par-
tir de tejido pancredtico ectépico en me-
socolon, retroperitoneo, epipldn e higado,
simulando lesiones metastasicas®.

La presentacién clinica del tumor suele
tener poca sintomatologia y ademas in-
especifica, se necesita realizar estudios
complementarios para llegar al diagndsti-
co presuntivo; los pacientes presentan da-
tos de laboratorio dentro de pardmetros
normales y marcadores tumorales nega-
tivos, por lo que una de las herramientas
importante para orientarnos al diagndsti-
co es la ecografia, TAC o resonancia mag-
nética®®, y por lo general se encuentra una
masa heterogénea hiperdensa con capsula
definida que puede contener liquido en
su interior o calcificaciones capsulares o
periféricas'**>Tanto los examenes de lab-
oratorio como de imdagenes presentaron
las mismas caracteristicas en nuestro caso
reportado.

El diagndstico diferencial en la edad
pedidtrica es con el pancreatoblastoma,
tumores pancreaticos neuroendocrinos
(TPNE), Neoplasias Endocrinas Multiples
(MEN), quistes pancreaticos o pseudo-
quistes hemorragicos congénitos®?’,

Figura 3.1. A: Parte no invadida del cuello del pancreas. B: Tumor de cuerpo y cola del pancreas
3.2. Grapadora articulada triple linea
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La cirugia radical de este tumor sigue sien-
do el tratamiento de eleccién'’ y los pro-
cedimientos que se pueden realizar son:
la enucleaciéon del tumor, reseccion local,
pancreatectomia distal y pancreatoduo-
denectomia®>-*’. Cabe recalcar que la técni-
ca quirurgica se escogera de acuerdo a la
ubicacién, tamafio y eventual infiltracion a
otros érganos. Si el tumor se encuentra a
nivel de la cabeza y/o cuerpo del pancre-
as se realizara una pancreatoduodenec-
tomia; si estd localizado en la cola pan-
credtica una pancreatectomia distal (PD);
en el caso que el tumor sea irresecable,
se puede realizar drenaje de la lesién y cis-
toenterostomia, radioterapia y quimioter-
apia con buenos resultados®. La PD fue la
cirugia que se eligid en nuestro paciente,
con preservacion del bazo, ya que no tenia
compromiso de la arteria esplénica®®; se
dejaron drenajes abdominales por precau-
cion a las complicaciones mencionadas en
la literatura, como fistulas'>, que en nues-
tro caso no sucedid. Fue dado de alta hos-
pitalaria con excelentes resultados.
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Figura 4. Macroscopia del tumor con medidas de 9 x 8
cm. Presentaba capsula y estaba bien delimitado y con
areas de necrosis

Figura 5. Patologia: Neoplasia sdélida pseudopapilar del
pancreas localizada en el cuerpo y cola. No se identifi-
caron atipias celulares. Contaje de mitosis 2/10 campo
de 40 x. Invasidn vascular hematica, linfatica y perineu-
ral
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