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RESUMEN

El tumor de Frantz-Gruber o pseudopapilar sélido
(TPSS) es una neoplasia epitelial poco frecuente y
de bajo grado de malignidad (10-15%), aparece
principalmente en adolescentes y mujeres jbvenes.
Comprende del 2-3% de tumores pancredticos
primarios. Las manifestaciones clinicas son usual-
mente no especificas e incluyen: dolor y malestar
abdominal, y/o masa palpable. En general, TPSS es
diagnosticado por TAC (80%), se presenta como
una masa heterogénea solida y quistica. La resec-
cion quirUrgica es el pilar de la terapia.

Exponemos el caso clinico de una nifia de 11 afios
de edad que presentd dolor abdominal de dos
afios de evolucién. Después de exdmenes comple-
mentarios y descartando abdomen agudo se llegd
al diagndéstico de tumor pancredtico de
Frantz-Gruber, el mismo que precisé resolucion
quirurgica, procedimiento que fue llevado a cabo
en el Hospital de Especialidades FFAA N°1y cursé
sin complicaciones.

Como resultado del caso clinico presentado, es
posible concluir que en el diagnostico diferencial
de todo dolor abdominal agudo o crénico se
debe tener en cuenta a los procesos tumorales, y
que los tumores pancredticos en edad pedidtrica
son poco frecuentes y tienen bajo grado de
malignidad.

Palabras claves
Tumor de Frantz-Gruber, tumor pseudopapilar
sélido, dolor abdominal, caso clinico.
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ABSTRACT

Frantz-Gruber or solid pseudopapillary tumor
(SPT) is arare epithelial neoplasm with a low-grade
of malignancy (10-15%), which is mainly diagnosed
in adolescents and young women. It comprises
2-3% of primary pancreatic tumors.

Clinical manifestations are usually non-specific
and include: abdominal pain and discomfort, and /
or palpable mass. In general, SPT is diagnosed by
tomography (80%), which shows the presence of a
heterogeneous solid and cystic mass. Surgical
resection is the mainstay of therapuy.

We present the case of an 11-year-old girl with
abdominal pain of two years of evolution. After
complementary assessments and discarding an
acute abdomen, the diagnosis of pancreatic tumor
of Frantz-Gruber was done; surgical resolution was
made at the Hospital de Especialidades FF.AA. N°1
without complications.

As a result, we can conclude that in the differential
diagnosis of all acute or chronic abdominal pain,
tumors must be considered, and that pancreatic
tumors in pediatric age are infrequent and have a
low degree of malignancy.

Keywords
Frantz-Gruber tumor, solid pseudopapillary tumor,
abdominal pain, clinical case.
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INTRODUCCION

Exponemos el caso clinico de una nifia de 11 afios
de edad que presentd dolor abdominal de dos
afios de evolucion. Después de exdmenes comple-
mentarios y descartando un cuadro de abdomen
agudo se llegd al diagnoéstico de tumor pancredti-
co de Frantz-Gruber, el mismo que precisd resolu-
cion quirUrgica, procedimiento que fue llevado a
cabo en el Hospital de Especialidades FFAA N°1 y
curso sin complicaciones.

El tumor de Frantz-Gruber o pseudopapilar sélido
(TPSS), es una neoplasia epitelial poco frecuente y
de bajo grado de malignidad (10%), aparece
principalmente en mujeres jovenes. Comprende del
2-3% de tumores pancredticos primarios y 6-12 %
de los tumores quisticos del pancreas. ®

Se ha postulado que TPSS crece a partir de las
células primitivas del pdncreas o de lineas celulares
de la yema genital femenina,” de todas maneras la
patogénesis y origen se mantienen poco claras.®

Una mutacién de B-catenina (CTNNB1) se ha identi-
ficado en casi todas las células tumorales en la
mayoria de casos, y se acompafna de una deficien-
cia de e-cadherina membranosa. @ Se ha evaluado
la presencia de receptores sexuales hormonales,
en particular de progesterona. ®

Las manifestaciones clinicas son usualmente no
especificas e incluyen: dolor y malestar abdominal,
y/o masa palpable.® Debido a su lento crecimien-
to, TPSS se mantiene asintomdtico hasta que el
tumor haya crecido considerablemente.

En general, TPSS es diagnosticado por tomografia
(80%), se presenta como una masa heterogénea
solida y quistica. 68

La localizacién mas frecuente es la cola del pancre-
as, seguido por la cabeza y el cuerpo.® La cirugia
es el pilar del tratamiento.™

ANTECEDENTES

Paciente de 11 afios acude a facultativo en varias
ocasiones con dolor abdominal difuso que se origi-
na en flanco izquierdo intensidad 6/10 con
irradiacién a mesogastrio sin modificantes o
acompafiantes, concluyendo en diagndstico de
constipacién. El dolor cede con enemas, pero es un
cuadro recurrente de dos afios de evolucion.

2]

HALLAZGOS CLINICOS

Ingresa al hospital con dolor abdominal de las
caracteristicas anteriores, se afiade vomito de
contenido alimentario por dos ocasiones. Al
examen fisico: ruidos hidroaéreos presentes, abdo-
men suave, depresible doloroso a la palpaciéon
profunda en mesogastrio y puntos apendiculares
negativos. La presuncion diagndstica fue de Abdo-
men Agudo.

Como examen complementario se realiza biome-
tria hematica, la misma que se encuentra dentro de
pardmetros normales, una radiografia de abdo-
men, donde se evidencia masa a nivel de camara
gastrica y una ecografia que reporta vesicula
distendida, con paredes delgadas, en el interior se
evidencia barro biliar que ocupa el 50 % de la luz
vesicular, resto de ecografia normal.

Por antecedente de familia disfuncional se inter-
consulta a servicio de psicologia, a descartar
enfermedad psicosomdatica. Encuentran resultados
de reactivos psicoldgicos: ansiedad leve, ansiedad
por separacion, no existe depresion.

Paciente persiste con dolor abdominal de modera-
da intensidad y se procede a la realizacion de una
tomografia (figura 1, 2), donde se reporta: estéma-
go distendido, con presencia de masa extrinseca
que impide el llenado gastrico, con cdpsula bien
definida que ocupa la cola pancredtica, sus dimensiones
son de 8 x 8cm, bazo algo incrementado en su
tamafo. Los hallazgos son sugestivos de tumor de
pdncreas. Se realiza marcadores tumorales
CA 19-9, alfa feto proteina (AFP), antigeno carci-
no-embrionario (CEA) encontrédndose dentro de
pardmetros para benignidad de masa.

Con los hallazgos clinicos se realiza una Junta
Médica con Pediatria, Gastroenterologia, UCI,
Oncologia, Histopatologia, y Radiologia, con el fin
de llegar a un consenso para manejo del caso.

CRONOLOGIA

Anexado al final del articulo.

EVALUCACION DIAGNOSTICA

Anexado al final del articulo.
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INTERVENCION TERAPEUTICA

En el pre operatorio se colocd vacuna antineumo-
coco (Pneumo 23) 0,5 mlintramuscular.

En la cirugia se realizé una reseccién pancredtica
distal con control vascular del bazo sin esplenec-
tomia, y se colocd una via central a nivel de vena
subclavia derecha para eventual nutricién paren-
teral.

Durante la cirugia se realiz6 dos biopsias por
congelacion: 1-benigna, 2-margen microscopico
libre de tumor, dos gasometrias estuvieron dentro
de pardmetros normales, y se transfundié un
paquete globular.

Dentro de los hallazgos quirUrgicos: masa de 10 x
10 cm de digmetro de bordes regulares, vasculariza-
da (figuras 3,4,5) no se evidencié adenopatias
regionales. El procedimiento finaliza satisfactoria-
mente y sin complicaciones.

La paciente pasa a cuidados intensivos pedidtricos
para manejo postquirlrgico inmediato, paciente
hemodindmicamente estable. A su llegada se inicia
tratamiento antimicrobiano con Ampicilina mas
Sulbactam y analgesia con Fentanilo, permanece
en nutricién parenteral por 48 horas y se procede
el pase a piso.

A los siete dias postquiriUrgicos se da el alta sin
presentar complicaciones.

HISTOPATOLOGICO

FIGURA (6-7)

SEGUIMIENTO Y RESULTADOS

Paciente reingresa a esta casa de salud 24 horas
posteriores al alta por cuadro de vémito, dolor
abdominal y deshidratacién grado |, el cuadro
cede a las 24 horas de hospitalizacion. Paciente
realiza cuadros de hiperglicemia por lo que es
valorada por endocrinologia, se realiza controles
de glicemia estrictos por 72 horas siendo normales
en su totalidad por lo que se decide el alta de la
paciente.

Paciente acude a control por consulta externa en
dos ocasiones, sin presentar cuadro de pancreati-
tis o diabetes, siendo estas las complicaciones mas
frecuentes de esta patologia.
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DISCUSION

Fue reportado en 1933 por Lichtenstein, y descrita
como una neoplasia distintiva por Frantz en 1959.
La OMS reconocié y aceptd esta entidad como
TPSS en 1996. @38

De acuerdo a datos de autopsias Japonesas el
cancer pancredtico abarca <0,2% de muertes por
enfermedad maligna en nifios.® El tumor
pancredtico mas frecuente en la niffiez es el tumor
solido pseudopapilar, que abarca el 2-3% de todos
los tumores pancredticos.®

En adultos con predominio de adenocarcinoma
ductal la ictericia y la pérdida de peso son las
presentaciones mds frecuentes 72% y 45%. Por el
contrario los signos asociados con las masas
pancredticas son diversos en los nifios. Se presenta
un trauma abdominal (16%), masa palpable (16%),
Ictericia (16%) y dolor abdominal (11%). Esta hetero-
geneidad de las presentaciones en la infancia
puede explicarse por la variedad de tipos
histologicos de tumores que actiuan generalmente
mads como "empujadores” que Como "invasores”.

La tomografia puede ser tipica en algunos casos
de tumores seudopapilares: un tumor grande
encapsulado, con marcado degenerativo, cambios
hemorragicos, con o sin calcificaciones en la
capsula.“® El realce arterial periférico con una
calcificacion central en un tumor sélido o quistico
es un hallazgo directo en la imagen.®@

El  diagnéstico diferencial de TPSS incluye
entidades benignas, tumores primarios y secunda-
rios del pdncreas. (TABLA 1) La mayoria de las
entidades de la tabla uno ocurren en los adultos
mayores. M

Microscépicamente, estos tumores son heterogé-
neos, contienen una mezcla de patrones soélidos,
quisticos y pseudopapilares. Los tumores pseudo-
papilares sélidos consisten en células poligonales
uniformes, poco cohesivas, con abundante
citoplasma que rodean a los vasos sanguineos
delicados y demuestran mitosis raras o ausentes. &
Las células tumorales son positivas para alfa-anti-
tripsina (alfa-AT), CD10, ciclina D1, vimentina y
NSE.® Se demostré que TPSS exhibe un patréon
para CD99 en inmunotincién que estd presente en
todos los casos. ® La inmunoreactividad positiva
para Ki-67 puede predecir el potencial maligno de
TSSP. ®
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La reseccion quirUrgica es la base de la terapia,
alcanzando mas del 95% de supervivencia global a
5 afos en la mayoria de los casos con una tasa
metastdsica del 15%, usualmente involucrando el
higado y el peritoneo. Incluso en presencia de
enfermedad diseminada, el curso clinico suele ser
prolongado y la tasa de supervivencia general a los
5 afios no se modifica. Hoy en dia, el papel de los
tratamientos adyuvantes (quimioterapia, radioqui-
mioterapia) no esta bien establecido. Evidencia de
enfoques no quirdrgicos y conservadores han sido
descritos sélo en casos de la literatura.® La congel-
acion intraoperatoria puede ser Util para determi-
nar que los margenes de reseccion sean adecua-
dos. La diseccién de linfaticos no estd garantizada,
ya que los TPSS raramente tienen metdstasis
ganglionares.®

Aunque no se pueden determinar los factores de
riesgo estadisticamente significativos para la
recurrencia, la metastasis tumoral en la primera
operacion, la invasion de 6rganos adyacentes, el
tamafio del tumor, la edad del paciente, la rotura
del tumor y la reseccién inadecuada pueden
aumentar el riesgo de recurrencia. Resultados
demuestran que la supervivencia a largo plazo
podria lograrse mediante la reseccidén operatoria
agresiva.®

La pancreatectomia distal es realizada comun-
mente cuando el TPSS se encuentra en la cola, y la
pancreato-duodenectomia se realiza para masas
en la cabeza del pdncreas. Aunque la pancreatec-
tomia distal laparoscédpica y reseccion pancredtica
laparoscépica se consideran seguras y factibles
para TPSS, la cirugia de ahorro de tejidos, tales
como la enucleacién, siguen siendo controver-
siales.®

Como resultado del caso clinico presentado, es
posible concluir que en el diagnostico diferencial
de todo dolor abdominal agudo o créonico se debe
tener en cuenta a los procesos tumorales.

Por otro lado podemos afirmar que los tumores
pancredticos en edad pedidtrica son poco
frecuentes y tienen bajo grado de malignidad.

INFORME DE CONSENTIMIENTO

Los padres de la paciente dieron su pleno consen-
timiento del uso de la informacién para el caso
clinico.
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ANEXOS

TAC

Figura 1

Figura 3 Figura 4
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Figura 3 Figura 4

Figura 2
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TABLA 1

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

QUISTES
BENIGNOS

TUMORES QUISTICOS

Disontogenético,
De retencion,
Pseudoquiste,
Hidatidico,

Mesentérico.

Cistoadenoma,

Cistoadenocarcinoma,
Adenoma microquistico,

Blastoma pancredtico,

Linfangioma,

Hemangioma, Sarcoma,

Tumor quistico mucinoso,

Célula acinar.

Desérdenes

81

CRONOLOGIA

0871076 | Dolor Ingreso a piso, se descarta abdomen
abdominal en | agudo
estudio
1071016 | Dolor Interconsulta psicologia r familia
abdominal en | disfuncional para descartar
estudio somatizacion
12/10/16 | Dolor Se solicita TAC, sugiere tumor
abdominal en | pancredtico
estudio
171016 | Masa Se realiza staff médico y se decide
abdominal en | resolucién quirdrgica.
estudio
20/1076 | Masa Cirugia: Reseccion pancredtica dista
abdominal en | con control vascular del bazo sin
estudio esplenectomia. Se transfunde un
paquete globular. Congelaciones:
benignas. Cirugia sin complicacioneg
20/1016 | TumorFrartz- Paciente pasa a UCI, se empieza
Gruber terapia antibiddi, NPT y analgesia.
Permanece en UCI 48h.
22/1016 | Tumor Frantz- | Pase a piso, se suspende NPT.
Gruber
28/1016 |Tumor Fratz- |Alta por todos los servicios
Gruber
29/1016 | Vémito y dolor |Ingreso a piso
abdominal
30/10Y6 |Hiperglicemia |Interconsulta a endocrinologia. Dextr
capilarcada 8/h
02/MN6 |Hiperglicemia |Alta por todos los servicios,
superada hiperglicemias superadas.
10/11/20 | Control por Paciente acude a control sin signos d
16 Consulb pancreatitis ni diabetes.
25/11/20 | Control por Paciente acude a control sin
16 Consulta complicaciones
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TUMORES
SECUNDARIOS

Neuroblastoma,

Leucemiaq, linfoma,

linfoproliferativos




