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Resumo

As neoplasias cisticas de pdncreas correspondem a um gru-
po de tumores representados pelo cistoadenoma mucinoso,
cistoadenoma seroso, tumor mucinoso papilar intraductal
e pelo tumor sélido pseudopapilar (Tumor de Frantz). O
tumor de Frantz é um tumor raro, correspondendo a 0,17-
2,7% de todos os tumores pancredticos. Este relato visa des-
crever o processo de investigacdo, diagndstico, e tratamento
de um caso que apresenta muitas das caracteristicas mais
epidemiologicamente comuns destes tumores.

Descritores: Carcinoma papilar, Pdncreas, Pseudocisto
pancredtico

Abstract

Cystic pancreatic neoplasms correspond to a group of
tumors represented by the mucinous cystadenome, serous
cystadenoma, intraductal papillary mucinous neoplasm,
and by the solid pseudopapillary tumor (Frantz’s tumor).
Frantz’s tumor is a rare tumor, accounting for 0.17-2.7%
of all pancreatic tumors. This study aims to describe the
process of investigation, diagnosis and treatment of a case
that shows several of the most epidemiologically common
characteristics of these tumors.

Keywords: Carcinoma, papillary; Pancreas; Pancreatic
psedocyst
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Introducao

O tumor sélido pseudopapilar do pancreas (Tu-
mor de Frantz) é um tumor epitelial raro, idiopético
e com baixo potencial de malignidade?. Acomete
geralmente mulheres jovens!?. A sintomatologia desta
neoplasia possui caracteristicas pouco especificas.
Muitas vezes, o achado é incidental em exame fisico
ou em exames de imagem(*. Este estudo relata um
caso de tumor sélido pseudopapilar do pancreas em
paciente avaliada no Hospital Central da Irmandade
da Santa Casa de Misericérdia de Sdo Paulo.

Relato de Caso

L.E.C., sexo feminino, 16 anos, branca, natural e
procedente de Sao Paulo. Paciente inicialmente com
queixa de dor abdominal hd 10 meses. Paciente previa-
mente higida, relatava dor em hipocdndrio esquerdo e
em epigastrio, associada a nduseas, vomitos, tontura,
fraqueza, hiporexia, inapeténcia e perda ponderal de 8
kg durante este periodo. Realizou ultrassonografia de
abdomen total que evidenciou imagem arredondada,
homogénea, de cerca de 6,1cm x 5,0cm, em epigastrio;
pancreas nao visualizado por interposigao gasosa. Em
seguida, realizou tomografia computadorizada que
evidenciou uma massa arredondada, hipodensa, hete-
rogénea, de contornos regulares e limites parcialmente
definidos, medindo 7,0cm x 6,0cm x 6,0cm, localizada
na regido epigastrica, sem nitido plano de clivagem
com a cauda do pancreas, apresentando realce apds
injecdo de contraste (figura 1). Foi encaminhada ao
Hospital Central da Irmandade da Santa Casa de
Misericérdia de Sdo Paulo para tratamento.

Ao exame fisico admissional, apresentava-se em
bom estado geral, anictérica, afebril, levemente des-
corada, pesando 44 kg. A paciente referia dor a pal-
pagdo de hipocondrio direito, hipocondrio esquerdo
e epigastrio, sem presenca de visceromegalias ou de
massas palpaveis.

Os exames laboratoriais de entrada ndo apresenta-
ram alteragdes, inclusive os marcadores tumorais Ca
19.9 (valor de 7,8U/L, sendo seu valor de referéncia
até 39U/L) e CEA (valor de 1,1ng/mL, sendo seu valor
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Figura 1 - Tomografia computadorizada de abdome mos-
trando formagao sélido-cistica no pancreas (seta)

de referéncia até 3,0ng/mL).

A paciente foi submetida a pancreatectomia cor-
pocaudal, esplenectomia e lavagem de cavidade, por
via videolaparoscopica. Ao procedimento cirtirgico,
evidenciou-se volumosa tumoragao em retroperitonio,
assim como esplenomegalia homogénea e auséncia de
metastase ou de liquido livre. Realizada retirada da
peca por incisao de Pfannenstiel (figura 2).

e
b o 2

Figura 2 - Peca cirtirgica mostrando tumor sélido-cistico da
cabeca do pancreas

O anatomopatoldgico da pega cirtirgica revelou
ao exame macroscopico bago e segmento pancreatico
pesando em conjunto 407g medindo, respectivamen-
te, 12,0cm x 8,5cm x 5,0cm e 8,5cm x 7,5cm x 7,0cm.
Aos cortes, o tumor media 6,0cm x 6,0cm x 4,5cm,
com coloragdo esbranquigada e centro amolecido e
vinhoso. Notou-se fina rima de tecido pancreético de
aspecto usual ao redor do tumor. Nao havia indicios de
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comprometimento do bago pelo tumor. Estadiamento
tumoral pT2NO.

Ao exame microscépico, a pesquisa imuno-histo-
quimica revelou imuno-expressao de:
e Vimentina, Betacatenina, Enolase e CD10 positivos
Cromogranina, AEI/AE3 negativos
Ki67 com baixo indice proliferativo (<1%)

O perfil macroscépico e imunohistoquimico asso-
ciado ao aspecto histopatolégico sdo compativeis com
tumor solido pseudopapilifero (Tumor de Frantz).

Apbs a cirurgia, a paciente evoluiu inicialmente
bem, fez uso de ciprofloxacino e metronidazol por 6
dias e teve boa progressao da dieta até o sexto dia de
p0s operatério, quando apresentou quadro de nausea,
vOmito, mal estar inapeténcia, taquicardia, e febre.
Houve, entao, reducao de exteriorizacao de secre¢oes
pelo dreno abdominal, com necessidade de reabor-
dagem cirtirgica no sétimo dia de pés-operatdrio da
primeira cirurgia, quando foi realizada videolaparos-
copia para drenagem de colegao e reposicionamento
do dreno.

A paciente recebeu alta hospitalar no décimo
primeiro dia de pds-operatério da primeira cirurgia,
quarto pds-operatério da reabordagem, em bom esta-
do, sem queixas, com dieta sélida por via oral e com
retorno programado para o Ambulatério de Cirurgia.

Discussao

O tumor so6lido pseudopapilar do pancreas é um
tumor epitelial raro descrito pela primeira vez em 1959
por Frantz®®. O nome “tumor sélido pseudopapilar”
foi definido pela OMS em 1996, previamente era des-
crito por indmeros outros nomes®.

E um tumor com baixo potencial de malignidade
que conta com menos de 1 a 2% dos tumores pancreati-
cos exdcrinos®. Foram relatados em torno de 700 casos,
sendo que dois ter¢os destes nos tltimos 10 anos®”.

A etiopatogenia da doenga ainda é desconhecida.
Muitos autores concordam na teoria de que o tumor
se origina de células epiteliais. E postulado que o
tumor se origina de células pancredticas acinares
primitivas pela presenca de um complexo de Golgi
bem desenvolvido e a presenga de alfal-antripsina,
ou de células do tubérculo genital feminino”®. A
ocorréncia deste tumor em mulheres jovens com
presenca de receptores de progesterona pode indicar
relacbes do desenvolvimento tumoral com hormo-
nios femininos®.

Estes tumores ocorrem tipicamente em mulheres
(proporcao 10:1) entre a segunda e quarta década
de vida e cerca de 20 a 25% dos casos sdo vistos na
faixa pediatrica®”. A apresentacdo clinica do tumor
é inespecifica. Geralmente, as mulheres apresentam
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desconforto abdominal, dor abdominal moderada e
sinais de compressao induzidos pelo tumor. Em al-
guns pacientes, o tumor é detectado incidentalmente
ao exame fisico ou a exames de imagem®”. Quadros
de ictericia obstrutiva e abdome agudo hemorragico
decorrente da ruptura da neoplasia sdo raros devido
ao crescimento indolente do tumor, porém ha relatos
descritos na literatura®.

O tumor sélido pseudopapilar pode acometer
qualquer parte do pancreas, porém o acometimen-
to da cauda do pancreas é um pouco mais comum
seguido pela cabega e pelo corpo®”. O tumor de
Frantz tem uma aparéncia tipica, grosseiramente
aparecendo como uma massa grande e encapsulada
bem delimitada em relagao ao pancreas remanescen-
te, com uma combinagdo de componentes sdlidos,
pseudopapilares e hemorragicos sendo totalmente
ou parcialmente cisticos em 92% dos casos; apresenta
um didmetro médio de 10 cm, variando de 2-20 cm
no momento do diagndstico®®. Apresenta caracte-
risticas histoldgicas uniformes com pequenas células
ovoides ou poligonais, com nticleo central pequeno e
citoplasma abundante. O padrao imuno-histoquimico
é tipicamente positivo para betacatenina e vimentina.
A maioria expressa também alfal-antitripsina, CD56,
CD10 e enolase neuro-especifica. O Ki67 costuma ser
menor do que 2%. Ha alguns casos onde houve reacao
a marcadores epiteliais e descri¢do de S-100, mas a
expressao de AEI/AE3 é geralmente focal e fraca®”:

Geralmente, ndo é comum observar alteracdes na
fungdo pancreatica, nos testes de fungao hepatica, ele-
vagao de enzimas pancreaticas, sindromes endécrinas
ou colestase®®).

A invasdo de 6rgaos adjacentes é rara e os diag-
nosticos diferenciais incluem massa adrenal, tumor
endocrino pancreatico, tumor ou cisto hepatico ou
pseudocisto dependendo da localizag¢do do tumor®67.

A ultrassonografia e a tomografia computado-
rizada de abdéomen mostram uma massa complexa
encapsulada com componentes tanto cisticos quanto
solidos e deslocamento de estruturas préximas. Pode
haver calcificagdes na periferia da massa e realce de
contraste intravenoso dentro da massa sugerindo
necrose hemorragica®.

A tomografia computadorizada possui limita-
¢Oes em comparagdo com a ressonancia magnética,
mostrando caracteristicas tissulares como hemorra-
gia, degeneragdo cistica ou presenca de capsula. A
ressondncia magnética pode auxiliar no diagnéstico
diferencial de cistos complexos dentro do pancreas.
Mesmo com os recursos tecnoldgicos disponiveis, é
dificil o diagnéstico pré-operatdrio. O uso de pungao
aspirativa por agulha fina (PAAF) é controverso na
literatura®®”.

Em aproximadamente 85% dos pacientes o tumor
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é limitado ao pancreas. Caracteristicas histolégicas
como necrose extensa, atipias nucleares, altas taxas de
mitose, altos indices de Ki67 encontrados na imuno-
-histoquimica, areas sarcomatosas com invasao de
espacgos vasculares e intersticio perineural estao asso-
ciadas com comportamento agressivo. Os sitios mais
comuns de metdstase sdo figado, linfonodos regionais,
mesentério, omento e peritoneo®d.

Cirurgias com abordagens conservadoras sao o
tratamento de escolha. A terapia adjuvante ndo é muito
utilizada devido a alta ressecabilidade dos tumores
solidos pseudopapilares. As terapias neoadjuvantes
mostram bons resultados em alguns casos. Em geral,
o uso de quimioterapia e radioterapia ndo tem muito
efeito neste tumor®*7).

Asobrevida em 5 anos ap6s ressecgao cirtrgica do
tumor alcanga 97%. A ocorréncia de morte diretamente
associada ao tumor é rara. Foram descritas, ainda, altas
taxas de sobrevida a longo prazo, mesmo na presenca
de doenca disseminada assintomatica®.

O caso descrito possui caracteristicas condizentes
com os dados encontrados na literatura, tais como: gé-
nero e idade da paciente; tomografia computadorizada
com massa complexa, heterogénea e bem delimitada;
padrao imuno-histoquimico positivo para betacateni-
na, vimentina, enolase e CD10.

Conclusao

O tumor de Frantz é um tumor de caracteristicas
benignas e crescimento indolente. Deve-se suspeitar
dessa patologia quando hé descoberta de massas ab-
dominais assintomaticas, porém ndo se deve descartar
a hipétese de tumor de Frantz na presenca de sinais
e sintomas nao caracteristicos, uma vez que, por ser
rara e pouco relatada, ainda ha aspectos desconhecidos
sobre esta afeccao.
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