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A propdsito de un caso
Neoplasia sélida pseudopapilar de pancreas en una adolescente

Solid pseudopapillary neoplasm of the pancreas in an adolescent

Iara Blazevich,? Mercedes Inés Baldessari,? Estefania Victoria Antoniazzi,¢ Bianca Belén Rodri-

guez, Agustina Sturba,® Cecilia Guenzatti,” Daiana Cordoba?

Resumen

Introduccion: los tumores pancreaticos son una entidad poco frecuente en pediatria; dentro de los
mismos, la neoplasia solida pseudopapilar de pancreas (tumor de Frantz) es la mas frecuente. Presen-
tacion del caso: se presenta una paciente de 16 afnos que consultd por una masa epigastrica de dos
meses de evolucion. Los estudios por imagenes (ecografia y tomografia computada) evidenciaron una
lesion heterogénea en la cola pancreatica compatible con tumor de Frantz. Se realizd reseccién quirdr-
gica completa con margenes negativos, confirmandose el diagndstico por anatomia patoldgica. En el
posoperatorio presentd obstruccion intestinal secundaria a bridas, que requirié resolucién quirlrgica,
con evolucién posterior favorable. Conclusion: la neoplasia sdlida pseudopapilar tiene una presenta-
cion insidiosa y bajo potencial maligno. Su reconocimiento oportuno y la reseccion completa permiten
excelentes resultados, por lo que debe considerarse en el diagndstico diferencial de masas abdominales
en adolescentes.

Palabras clave: neoplasia sdlida pseudopapilar; tumor de Frantz; pancreas; adolescente; reporte de
caso.

Abstract

Introduction: Pancreatic tumors are a rare entity in pediatrics; among them, solid pseudopapillary
neoplasm of the pancreas (Frantz tumor) is the most common. Case Report: We present the case of
a 16-year-old female patient who presented with an epigastric mass of two month of evolution. Imaging
studies (ultrasound and computed tomography) revealed a heterogeneous lesion in the pancreatic tail
consistent with a Frantz tumor. Complete surgical resection with negative margins was performed, and
the diagnosis was confirmed by pathological examination. Postoperatively, she developed intestinal ob-
struction secondary to adhesions, which required surgical resolution, with a subsequent favorable out-
come. Conclusion: Pseudopapillary solid neoplasm is a rare entity with insidious presentation and low
malignant potential. Timely recognition and complete resection yield excellent outcomes; therefore, it
should be considered in the differential diagnosis of abdominal masses in adolescents.

Keywords: pseudopapillary solid neoplasm; Frantz tumor; pancreas; adolescent; case report.

Introduccion
Los tumores pancreaticos son una entidad poco frecuente en pediatria; dentro de estos
la neoplasia sélida pseudopapilar de pancreas (tumor de Frantz) es la mas frecuente.
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A diferencia de otros tumores pancreaticos, es una neoplasia de bajo grado de malig-
nidad que presenta crecimiento lento. Las manifestaciones clinicas son, en general, insidiosas,
lo que permite que alcance grandes dimensiones antes de manifestar sintomas evidentes.!2
La caracterizacién mediante estudios de imagen como la ecografia, la tomografia computada
y la resonancia magnética nuclear es fundamental para identificar las caracteristicas tipicas de
este tumor y planificar el tratamiento adecuado basado en su reseccion quirdrgica completa.3
Las tasas de curacion luego de la exéresis superan el 95 %.* Si bien la presentacion clinica y
los hallazgos en los estudios por imagenes fueron compatibles con las caracteristicas clasica-
mente descritas para esta entidad, el caso adquiere particular interés por la aparicion temprana
de una obstruccion intestinal mecanica secundaria a bridas posoperatorias, una complicacion

infrecuente de este procedimiento que requirié una nueva intervencion quirdrgica.

Presentacion de caso

Paciente de 16 anos, previamente sana, que consultd por una masa epigastrica de 2
meses de evolucion, detectada de forma incidental, de crecimiento progresivo, consistencia
firme e indolora. Durante el interrogatorio dirigido, negaba sintomas constitucionales, como
fiebre, sudoracion nocturna o pérdida de peso, asi como episodios de nduseas, vomitos, sa-
ciedad precoz o alteraciones del habito evacuatorio. Tampoco referia antecedentes de trau-
matismo abdominal, acolia ni coluria.

Debido al aumento del tamafio de la tumoracién, acudi6 a la guardia externa del Hos-
pital de Nifios Ricardo Gutiérrez. No presentaba antecedentes personales ni familiares de re-
levancia y evidenciaba adecuado progreso pondoestatural, sin cambios ni descenso de peso
respecto de controles de salud previos. Al examen fisico se encontraba en buen estado general,
con una masa palpable en epigastrio, de consistencia duro-elastica, indolora y de bordes bien
definidos.

En una paciente previamente sana cuyo motivo de consulta era una masa abdominal
sin sintomas acompanantes, se plantearon multiples diagndsticos diferenciales, incluidos tu-

mores malignos de higado, pancreas y rifidn. El abordaje inicial incluyd estudios de laboratorio,
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que no evidenciaron alteraciones hematoldgicas, metabdlicas ni de la funcidon hepatica. Los
marcadores tumorales se encontraban dentro de los limites normales.

Con el objetivo de determinar la localizacidn y caracterizar la tumoracion, se realizaron
estudios por imagenes. La ecografia abdominal evidencié una masa voluminosa de bordes
definidos y ecoestructura heterogénea, de 70 x 60 x 75 mm, ubicada en el espacio pararrenal
anterior, en intimo contacto con cola de pancreas, sin poder definirse un plano de clivaje con

este. (Imagen 1)

Imagen 1. Ecografia abdominal.

Se observa una masa de ecoestructura heterogénea en intimo contacto con el pancreas.

Se realizd una tomografia computada de abdomen con doble contraste con el objetivo
de confirmar el diagndstico y establecer el abordaje quirirgico. El estudio describié una lesion
expansiva heterogénea de limites bien definidos, de 77 x 73 x 73 mm, ubicada entre la cdmara

gastrica y la cola del pancreas, el bazo, el rifdn izquierdo y el duodeno, con atenuacion hete-
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rogénea, areas de aspecto sdlido que reforzaban con el contraste endovenoso y areas hipo-
captantes posiblemente vinculadas a degeneracion quistica. El estudio se informé como com-

patible con tumor de Frantz (Imagen 2).

Imagen 2. Tomografia computada de abdomen con doble contraste:

Se observa lesion en cola de pancreas bien definida con areas de aspecto sélido y quistico (flecha

roja).

Dado el tamafio de la lesidn, su localizacion en intimo contacto con la cola del pancreas
y la alta sospecha diagndstica de tumor sdlido pseudopapilar, la paciente fue evaluada de
manera interdisciplinaria por los servicios de Cirugia, Oncologia y Clinica Pediatrica, y se acordd
realizar la reseccién quirdrgica de la tumoracion.

Se realizd una tumorectomia completa por laparoscopia sin complicaciones intraopera-
torias. Macroscopicamente se evidencid una tumoracion encapsulada, bien delimitada, de 6.5
X 6.5 cm, dependiente de la cola pancreatica, sin infiltracién de estructuras vecinas ni signos
de diseminacion local (Imagen 3). El estudio anatomopatoldgico confirmé el diagnostico de
neoplasia sélida pseudopapilar de pancreas (tumor de Frantz).

Microscdpicamente, se observo una proliferacion neoplasica constituida por células uni-

formes dispuestas en un patron soélido y, en sectores, formando estructuras pseudopapilares
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con areas de degeneracion quistica y hemorragia, sin evidencia de necrosis. En el estudio
inmunohistoquimico, las células tumorales resultaron positivas de manera difusa para B-cate-
nina y CD10, con positividad para CD99 en patron dot-like, hallazgos caracteristicos de esta

entidad.?

Imagen 3. Pieza anatomica del tumor resecado.

Con respecto a la evolucion posoperatoria, la paciente permanecid internada durante
10 dias por regular tolerancia a la via oral. Se mantuvo drenaje abdominal hasta egreso hos-
pitalario como parte del manejo habitual tras la reseccidon pancreatica. El débito del mismo fue
escaso y no se documentaron hallazgos compatibles con fistula pancreatica clinicamente rele-
vante. Ademas, requiri6 transfusion de glébulos rojos en tres oportunidades debido a anemia
secundaria a pérdidas hematicas perioperatorias, sin evidencia de sangrado activo posterior.

A los cuatro dias del alta hospitalaria, la paciente concurrié a control refiriendo vomitos
persistentes (un episodio diario), biliosos. Ante la sospecha de una complicacidon posoperatoria,
se realizaron una radiografia de abdomen de pie (imagen 4) y una ecografia abdominal que
no evidenciaron signos concluyentes de obstruccion. No obstante, la tomografia computada
de abdomen y pelvis con contraste oral y endovenoso mostro distension gastrica y duodenal,
con restitucion del calibre intestinal distal, y la seriada gastroduodenal evidencio dilatacion del
estdmago, duodeno y yeyuno proximal, con movimientos antiperistalticos. Debido a la persis-

tencia del cuadro clinico y a los hallazgos imagenoldgicos, se decidio realizar una laparoscopia
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exploratoria, en la cual se constato la presencia de bridas intestinales que producian obstruc-
cion mecanica intestinal, procediendo a su liberacidn. La evolucién posterior fue favorable, con
resolucion completa de los sintomas. En cuanto al seguimiento, continta bajo control por el
Servicio de Cirugia mediante evaluaciones clinicas periddicas. Se realizd un primer control a
los 7 dias del alta hospitalaria, seguido de evaluaciones al mes y a los 6 meses, sin evidencia

de complicaciones ni signos de recurrencia hasta la fecha.

Imagen 4. Radiografia de abdomen en bipedestacion

Se observa burbuja gastrica subdiafragmatica izquierda, sin neumoperitoneo ni niveles hidroaéreos
evidentes, con escaso gas distal.

Discusion

Las neoplasias pancreaticas en la infancia son una entidad poco frecuente, dentro de
las mismas, el tumor de Frantz es la mas prevalente.! Se observa con marcada predileccion
por el sexo femenino, con una relacién mujer: hombre de hasta 9:1, y suele diagnosticarse en
la adolescencia o adultez temprana, lo que concuerda con las caracteristicas epidemioldgicas
de nuestro caso.>*

Desde el punto de vista clinico, este tumor se caracteriza por un crecimiento lento y
una presentacion insidiosa.!® Diversas series de casos describen que hasta un 30 - 40 % de
los pacientes son asintomaticos al momento del diagndstico, siendo los motivos de consulta
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mas frecuentes la masa abdominal palpable o el dolor abdominal inespecifico.>® Otros sinto-
mas pueden incluir pérdida de peso, ictericia, anorexia, fiebre, nduseas y vomitos. En nuestro
caso, la deteccion incidental de una masa epigastrica sin dolor ni sintomas constitucionales y
con laboratorio dentro de limites normales resulta concordante con lo descrito en la bibliogra-
fia.

La ausencia de marcadores especificos en sangre y la escasa sintomatologia hacen que
el diagnostico dependa fundamentalmente de los estudios por imagenes. En la tomografia
computada se pueden observar imagenes bien delimitadas, heterogéneas, con presencia de
componentes sdlidos y quisticos. La resonancia magnética es otro examen complementario
que aporta informacion de relevancia, en dicho estudio se puede encontrar una hiperintensidad
en T2 del componente sdlido.? En este caso, si bien el método por imagenes de eleccion es la
resonancia magnética, tanto la ecografia como la tomografia computada mostraron caracte-
risticas altamente sugestivas de neoplasia sélida pseudopapilar de pancreas, permitiendo pla-
nificar adecuadamente el abordaje quirtrgico.

En relacién con el diagndstico diferencial, deben considerarse otras neoplasias pan-
credticas, especialmente el pancreatoblastoma, el tumor neuroendocrino pancredtico, el cis-
toadenoma mucinoso y, en menor medida, el adenocarcinoma pancreatico. En poblacion pe-
didtrica, el principal diagndstico diferencial lo constituye el pancreatoblastoma, que suele pre-
sentarse en edades mas tempranas y con elevacion de alfa-fetoproteina, lo cual no se eviden-
cid en nuestra paciente.! Estos tumores pueden comprometer cualquier parte del pancreas,
sin embargo, la localizacion mas frecuente es en la cola del pancreas.? El tamafio tumoral al
diagndstico suele ser variable con un promedio entre 6.57 cm +/- 2 cm.®

El tratamiento de eleccién es la reseccidn quirlrgica completa, independientemente del
tamafio tumoral, ya que incluso lesiones voluminosas presentan excelente pronostico tras una
reseccion.® La estrategia quirdrgica depende de la localizacién tumoral y de la relacién de la
lesion con el conducto pancreatico principal y los vasos adyacentes. Entre las técnicas descritas

se incluyen la tumorectomia, la pancreatectomia distal con o sin preservacion esplénica y la
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pancreatoduodenectomia para lesiones localizadas en la cabeza pancreatica. Dado el bajo po-
tencial maligno de esta neoplasia, las resecciones con preservacion del parénquima pancrea-
tico constituyen una alternativa valida en pacientes seleccionados, especialmente en poblacién
pediatrica.’” Si bien se trata de una neoplasia de bajo grado de malignidad, se han reportado
casos con invasion local, metastasis hepaticas o recurrencia, especialmente asociados a resec-
ciones incompletas o a caracteristicas histopatoldgicas agresivas.>® Por este motivo, se reco-
mienda seguimiento clinico e imagenoldgico a largo plazo, aun en pacientes con reseccion
completa y anatomia patoldgica favorable. Las complicaciones posoperatorias descriptas in-
cluyen fistula pancreatica, sangrado, ileo prolongado y obstruccion intestinal por adherencias.
Si bien la mayoria de los pacientes presenta una evolucion favorable, pueden observarse com-
plicaciones gastrointestinales en el periodo posoperatorio temprano, particularmente en rela-
cién con alteraciones del transito intestinal.

En nuestro caso, la paciente presentd una evolucidén posoperatoria compleja, caracte-
rizada inicialmente por vomitos persistentes que motivaron su consulta y posterior reinterna-
cion. Si bien en una primera instancia el cuadro fue interpretado como funcional, la persistencia
de los sintomas y los hallazgos en estudios por imagenes permitieron establecer el diagndstico
de obstruccidn intestinal mecanica secundaria a bridas, requiriendo una nueva intervencion
quirdrgica y soporte nutricional transitorio. La evolucion de nuestra paciente pone de mani-
fiesto la importancia de un seguimiento clinico estrecho en el periodo posoperatorio, asi como
de una adecuada reevaluacién ante la persistencia de sintomas, aln en ausencia de hallazgos
concluyentes en los estudios iniciales. En este caso, la identificacion oportuna de una obstruc-
cién intestinal mecdanica permitié indicar una nueva intervencion quirdrgica con resolucion

completa del cuadro y evolucion posterior favorable.

Conclusion
El tumor de Frantz constituye un desafio diagndstico por su baja frecuencia y presen-

tacion clinica inespecifica. Los estudios por imagenes son fundamentales para su caracteriza-
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cion y planificacion quirdrgica, mientras que la reseccion completa es el tratamiento de elec-

cion y se asocia con un excelente prondstico.

Este caso destaca la importancia de considerarlo en el diagndstico diferencial de masas

abdominales en adolescentes, asi como de realizar un seguimiento posoperatorio estrecho

para detectar precozmente posibles complicaciones y favorecer una evolucidon adecuada.

Consentimiento informado

Se obtuvo el consentimiento informado por escrito de los padres/tutores legales de la paciente para la
publicacion del presente reporte de caso, incluyendo datos clinicos e imagenes, garantizando la confi-
dencialidad de su identidad.
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