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Resumen

Introduccién: El tumor pseudopapilar de péncreas o tumor
de Frantz, descrito por primera vez en 1959 por Gruber Frantz;
constituye menos del 1% de las neoplasias pancredticas. Es més
frecuente en mujeres jévenes, entre la segunda y tercera década
de la vida, aunque también ha sido descrita en hombres, con
una relacién mujer: hombre de 1:10. Objetivo: Evaluar en un
periodo de un afio la frecuencia de presentacién de los tumores
pseudopapilares de péncreas, su manifestacién clinica, las ca-
racteristicas ultrasonogréficas y citolégicas. Disefio: Un estudio
descriptivo, retrospectivo llevado a cabo entre Marzo de 2010
y Marzo de 2011. los equipos utilizados fueron: Olympus GF-
UM130/Q130 y procesador Aloka. Resultados: Encontramos
2 (0,94%) casos de un total de 212 ultrasonidos endoscépicos
biliopancredticos. Los dos del sexo femenino de 16 y 44 afios,
con manifestacién clinica de pancreatitis aguda y hemorragia
Se describieron las lesiones como heterogéneas con diametros
variables de 4,6 a 7,25 cm, en contacto con la vena mesentérica
superior, desplazéndola hacia la periferia, dilatacién y tortuosi-
dad del conducto de Wirsung. A ambas se le realizé puncién
aspiracién con aguja 22 G con adecuado contenido serohemé-
tico, en uno de los casos fundamentalmente hemético y enviados
a patélogo experta en citopatologia. Conclusién: para evalua-
cién de estas lesiones pancredticas el ultrasonido endoscépico
(USE), las identifica como una masa bien definida, encapsulada,
con aspecto mixto sélido-quistico que causa desplazamiento de
estructuras adyacentes sin invadir las mismas. Esta neoplasia tie-
ne crecimiento lento con curso indolente y sin alteraciones consti-
tucionales. La puncién por aguja fina con estudio citopatolégico
del mismo es una herramienta fundamental ya que en ella se
evidencia papilas ramificadas con estroma mixoide y fibrovascu-
lar, células tumorales monomérficas, con nicleo redondo vy cito-
plasma espumoso eosinofilico. El tratamiento de eleccion fue la
reseccién quirdrgica, como lo descrito en la literatura, con una
sobrevida de 97% a los 2 afios y una probabilidad de recurren-
cia reportada de 2-6%.
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PSEUDOPAPILLARY TUMOR OF PANCREAS: A SOLID IN-
FREQUENT TUMOR

Summary

Introduction: the pancreatic pseudopapilar tumor or Frantz's
tumor was described for the first time by Gruber Frantz in 1959,
and represents less than 1% of the pancreatic neoplasia. It is more
frequent in young women, between the second and third decade
of life, even though it has also been described in men, with a
women:men relationship of 1:10. Objective: evaluate during one
year the frequency of pseudopapillary tumors of pancreas, and
their clinic, ultrasonographyc and cytological features. Design: it
is a descriptive and retrospective study, carried out from March
2010 to March 2011. We used an Olympus GF-UM130/Q130
endoscopic ultrasound equipment with Aloka software. Results: 2
cases were found (0.94%) in a total of 212 endoscopic ultrasounds
of gallbladder and pancreas. Both cases were females of 16 and
44 years old, with clinic manifestations of acute pancreatitis and
digestive bleeding, respectively. The lesions were heterogeneous,
with variable diameters from 4.60 to 7.25 cm, making contact with
the upper mesenteric vein, displacing it to the periphery, along with
an enlarged and tortuous Wirsung conduct. Puncture and aspira-
tion with a 22G needle and the appropriate serohematic content,
were the procedures performed fo the patients, being one of them
mainly hematic. The samples were evaluated by a pathologist ex-
pert in cytopathology. Conclusion: the tumors of the pancreas
were identified as well defined masses, encapsulated, with a mix
solid-cystic appearance, which cause displacement of adjacent
structures without invading them. This neoplasia had slow growth,
indolent development and no constitutional alterations. Puncture of
the tumors with a fine needle and their cytopathologic evaluation
were basic tools to study this neoplasia, since they allowed us to
identify branched papilla with mix fibrovascular stroma and mo-
nomorphic tumor cells, with round nucleus and foamy cytoplasm.
The treatment of choice was surgical resection, such as reported in
literature. It has achieved a 97% survival rate to the second year
with a recurrence probability of 2-6%.

Key words: pancreas, neoplasia, ultrasonographyc endoscopy.
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Introduccion

El tumor pseudopapilar de pancreas o tumor de Frantz, descrito
por primera vez en 1959 por Gruber Frantz; constituye menos
del 1% de las neoplasias pancredticas.! Es més frecuente en
mujeres j6venes, entre la segunda y tercera década de la vida,
aunque también ha sido descrita en hombres, con una relacién
mujer: hombre de 1:10.2

Es un tumor sélido con degeneracién hemorragica y quistica que
microscépicamente se caracteriza por células de nicleo pequefio
y redondeado, con citoplasma eosinofilico formado por un patrén
pseudopapilar sobre nicleos fibrovasculares. Actualmente consi-
derada como una neoplasia epitelial maligna de bajo grado con
escaso poder metastdsico,® reporténdose transformacién maligna
en el 15% de los casos* y presencia de metdstasis en el 1%.2

Aunque hasta los actuales momentos su patogénesis no estd
bien definida se ha demostrado existen alteraciones genéticas
asociadas a mutaciones en el gen APC con expresién inmuno-
histoquimica de vimentina, alfa-1-antitrpsina, enolasa neuro-es-
pecifica, receptores de progesterona, més recientemente descrita
la expresion de CD10 y ademds sobre expresién de B-catenina
demostrada hasta en el 90% de los casos;?> los receptores de es-
trégenos son usualmente negativos.® El hallazgo de alteraciones
cromosémicas asociadas como pérdida doble de cromosoma X,
Translocacién'®17 y trisomia 3 estd asociado a comportamiento
agresivo y potencial metastésico.”

Esta neoplasia tiene crecimiento lento con curso indolente,
aunque se ha descrito en algunos pacientes dolor o disconfort
abdominal sin alteraciones constitucionales, masa palpable en
epigastrio que puede estar acompafiado de sinfomas o signos
obstructivos biliares o duodenales en el 4% de los casos repor-
tados, secundario al gran tamafio que pueden alcanzar para
el momento del diagnéstico, con un promedio de 10 cms de
diagmetro.8? Segun su frecuencia puede localizarse en cabeza'y
cuello en 34% a 35% de los casos, cuerpo en 14,8% a 25%, en
cola de 35,9% a 40% y en proceso uncinado 0,43%.21°

El objetivo de este estudio fue evaluar en un periodo de un afio
la frecuencia de presentacién de los tumores pseudopapilares de
pdncreas, su manifestacién clinica, las caracteristicas ultrasono-
grdficas y citolégicas

Diseno

Se realizé un andlisis de tipo descriptivo, retrospectivo llevado
a cabo entre marzo de 2010 y marzo de 2011 tomando como
poblacién de estudio a 212 pacientes con patologias biliopan-
credticas que fueron referidos a la unidad de Ecoendoscopia el
Hospital Domingo Luciani de Caracas.

Los equipos utilizados para la realizacién de ultrasonido en-
doscépico y toma de biopsia por PAAF fueron: Olympus GF-
UM130/Q130, procesador Aloka, aguja de 22G para realiza-
cién de PAAF.

El procesamiento de los datos se realizo empleando Microsoft

Office Excel 2007.

Resultados

En un total de 212 pacientes a los que se les realizé ultrasonido
endoscépico biliopancredtico se encontraron 2 casos (0,94%) de
tumor pseudopapilar (Figura 1).

250
200
150
100

50

-1 T T

Figura 1 Evidencia de Tumor pseudopapilar entre 212 pa-
cientes con patologia biliopancredtica

Ambos del género femenino con edades de 16 y 44 afios res-
pectivamente. Una de ellas presenté como manifestacién clinica de
pancreatitis aguda y la ofra hemorragia digestiva superior.

Posterior a la realizacién de ultrasonido abdominal en ambas se
solicito como estudio de imagen estandar para caracterizar LOE
pancredtico TAC con doble contraste identificandose LOE ecomix-
to en cabeza de pancreas con conservacién de planos de cliva-
ie, una de ellas con evidencia de calcificaciones en interior de
dicha lesién; ademas se realizaron marcadores tumorales CEA y
Ca 19-9, negativos en ambas pacientes y ultrasonido endoscopi-
co en el que se describieron las lesiones como heterogéneas con
diémetros variables de 4,6 a 7,25 cm, en contacto con la vena
mesentérica superior, desplazandola hacia la periferia, dilatacién
y tortuosidad del conducto de Wirsung (Figuras 2 y 3).
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Figura 2 Tumor ecomixto en cabeza de pancreas con calcifi-
caciones en su interior
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Figura 3 Tumor ecomixto en cabeza de pancreas con calcifi-
caciones en su interior

A ambas se le realizé puncién aspiracién con aguja 22 G
con adecuado contenido serohemdtico, en uno de los casos fun-
damentalmente hemético que fue fijado en léminas y evaluado
por patdlogo experto en citopatologia. Evidenciando papilas
ramificadas con estroma mixoide y fibrovascular, células tumo-
rales monomérficas, con nicleo redondo y citoplasma espumoso
eosinofilico compatible con tumor pseudopapilar de pancreas
(Figuras 4 y 5).
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Figura 4 Coloracién hematoxilina-eosina con aumento 4x:
Extendido citolégico con abundante celularidad, constituido
por células pequefias, monomérficas, baséfilas agrupadas en
placas, de configuracién papilar y ofras dispersas, en un fondo
fibrino- hemético.

El tratamiento de eleccién para estas pacientes fué la cirugia
tal como lo descrito en la literatura, por la localizacién de LOE en
cabeza de pancreas en ambas se realizé pancreatodoudenecto-
mia (Cirugia de Whipple) con evolucién satisfactoria y asinfomé-
ticas hasta los actuales momentos; periodo de seguimiento de 9
meses y 6 meses respectivamente.
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Figura 5 Coloracién hematoxilina-eosina con aumento 20x:
Extendido citolégico donde se observan células agrupadas for-
mando papilas, de escaso citoplasma, con anisocariosis leve e
hipercromatismo nuclear.

Discusion

El tumor pseudopapilar de pancreas descrito por primera vez en
el afio 1959 y con un nimero reportado de casos hasta los actua-
les momentos de menos de 1000, constituyendo esto una frecuen-
cia de aparicién de menos del 1%; es predominante en mujeres
entre la segunda y tercera década de la vida, manifestandose
con sinfomas como disconfort abdominal, nauseas u obstruccién
de la via biliar en la mayoria de los casos'2 tal como en una de
nuestras pacientes aunque la ofra negé dichos sintomas siendo su
motivo de consulta y admisién a urgencias hemorragia digestiva,
una forma de presentacién infrecuente en relacién con casos re-
portados con anterioridad en la literatura consultada.

Esta neoplasia solida sufre degeneracién hemorrégica y quis-
tica lo que condiciona caracteristicas en los diferentes estudios
de imagen que constituyen elementos diagnésticos importantes.
Como métodos imagenolégicos para evaluacién de estas lesiones
pancredticas se han descrito la ecografia, TAC, RMN y endoso-
nografia o ultrasonido endoscépico (USE), identificandose como
una masa bien definida, encapsulada, con aspecto mixto sélido-
quistico que causa desplazamiento de estructuras adyacentes sin
invadir las mismas.'""1?

En TAC las dreas sélidas del tumor son isoatenuantes con
el pancreas con atenuacién de contenido tumoral de 20-50UH
dado por la presencia de detritus y sangre en su interior. Se evi-
dencia calcificaciones y septos en 1/3 de estos y con la adminis-
tracién de contraste endovenoso se aprecia captacién del mismo
en las dreas solidas y sobre todo en su capsula.™

En RMN, en fase T1, puede apreciarse la capsula como un
anillo hiperintenso; las areas sélidas son iso o hipointensas en
relacién al pancreas en fase T1 con focos hiperintensos que co-
rresponden a las éreas de hemorragia, necrosis o detritus.

El USE muestra un tumor mixto, sélido-quistico con mérgenes bien
definidos y en algunas ocasiones evidencia de calcificaciones. '
Siendo posible la realizacién a través del mismo de Puncién por
aguja fina de esta neoplasia con estudio citopatolégico; en el
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que se evidencia papilas ramificadas con estroma mixoide vy fi-
brovascular, células tumorales monomérficas, con nicleo redondo
y citoplasma espumoso eosinofilico. Las dreas quisticas contienen
liquido sanguinolento y detritus.'®

Como diagnésticos diferenciales debe descartarse el pancrea-
toblastoma, adenoma microquistico, tumor quistico mucinoso,
cistoadenocarcinoma, carcinoma de células acinares, tumor de
células de los islotes y adenocarcinoma ductal.'®

En esta patologia el USE constituye un método diagnéstico de
vital importancia no solo por las caracteristicas endosonogréficas
de estas lesiones pancredticas sino por la capacidad que se tie-
ne a través del mismo de obtener material mediante PAAF para
establecer diagnéstico de una forma menos invasiva y aunque
la resolucién descrita hasta los actuales momentos es la cirugio;
el planificar dicha intervencién con todos los datos necesarios y
diagnéstico histolégico contribuye con el éxito de la misma dado
por planificacién de abordaje y conducta quirdrgica entre otras
con mayor exactitud.

Conclusiones

En la evaluacién de lesiones pancredticas el ultrasonido endos-
cépico (USE) tiene un roll de gran importancia. En el caso de los
Tumores Pseudopapilares el USE los identifica como una masa
bien definida, encapsulada, con aspecto mixto sélido-quistico
que causa desplazamiento de estructuras adyacentes sin invadir
las mismas.

La puncién con aguja fina y el estudio citopatolégico del ma-
terial obtenido es una herramienta fundamental ya que en ella
se evidencia papilas ramificadas con estroma mixoide y fibro-
vascular, células tumorales monomérficas, con nicleo redondo
y citoplasma espumoso eosinofilico que constituyen elementos
diagnésticos de estas lesiones ademds del andlisis inmunohisto-
quimico.

El tratamiento de eleccién sigue siendo hasta los actuales mo-
mentos la reseccién quirdrgica, con una sobrevida de 97% a los
2 afios y una probabilidad de recurrencia reportada de 2-6%.
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