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Resumo

Descrito pela primeira vez em 1959, o tumor sélido pseu-
dopapilar do pancreas (Tumor de Frantz), representa 0,1 a
2,7% de todos os tumores pancredticos. E um tumor que
acomete principalmente mulheres jovens, tem manifesta-
coes clinicas inespecificas, geralmente apresenta evolugio
benigna e progndstico favordvel, atingindo mais a cauda
pancredtica. A tomografia computadorizada tem papel
importante para o diagndstico. O tratamento cldssico é a
ressec¢do cirtirgica. Este é o relato de caso de um paciente
com manifestagdes diferentes do habitual: sexo feminino,
porém comegou a apresentar sintomas com 56 anos e o
tumor se localizava na cabega do pancreas. O objetivo deste
relato é mostrar um caso raro que apresenta caracteristicas
incomuns.

Descritores: Pincreas, Neoplasias pancredticas/diagnos-
tico, Neoplasias pancredticas/cirurgia, Carcinoma papilar,
Cisto pancredtico

Abstract

First described in 1959 by Dr. Frantz, the solid pseudopa-
pillary tumor of the pancreas (Frantz's Tumor) represents
0,1 to 2,7% of all pancreatic tumors. It is a disease that
affects preferentially young women, with nonspecific clinical
manifestations, generally presenting favorable prognosis,
located in the pancreatic tail. Computadorized tomography
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is an important tool for diagnosis. Surgical resection is the
recommended treatment. This is the case-report of a patient
that presents uncommon characteristics of Frantz’s Tumor:
despite the fact that is a woman and the treatment was
surgical, she presented the symptoms in a later period of
her life (56 years) and the tumor was located in pancreatic
head. The goal of this report-case is to describe a rare disease
with uncommon characteristics.

Keywords: Pancreas; Pancreatic neoplasms/diagnosis;
Pancreatic neoplasms/surgery; Carcinoma, papillary;
Pancreatic cyst

Introducao

As neoplasias cisticas do pancreas abrangem um
grupo heterogéneo de tumores representados pelo
cistoadenoma seroso, cistoadenoma mucinoso, tumor
mucinoso papilar intraductal e pelo tumor sélido
pseudopapilar (Tumor de Frantz) ®. Este tltimo cor-
responde de 5 a 12% das lesdes deste grupoede 0,1 a
2,7% dos tumores pancreéticos em geral?. Em geral
surge em mulheres jovens, com manifestagdes clinicas
pouco especificas por vezes descobertas acidentalmen-
te. Em sua maioria, tem evolugao benigna. Discutimos
aqui um caso conduzido no Departamento de Cirurgia
do Hospital Central da Irmandade da Santa Casa de
Misericérdia de Sao Paulo.

Relato de Caso

M.Z.X.S., sexo feminino, 56 anos, branca, natural
e procedente de Sdo Paulo. Foi admitida em outro
servi¢o com queixa de dor abdominal em cdlica ha 2
meses. Localizada em regido epigéstrica, irradiava-se
para mesogastro, hipocondrio direito e flanco direito.
Referia melhora com analgesia simples e sem fatores
de piora. Apés trés dias de inicio da dor abdominal,
referiu que houve um episédio de febre nao aferida.
Néuseas e vomitos acompanhavam o quadro, assim
como perda ponderal de 5 kg. Foram solicitados exa-
mes laboratoriais, ultrassonografia de abdome total
e tomografia computadorizada de abdome e pelve.
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Ap6s o resultado foi encaminhada a Santa Casa de
Sao Paulo.

Ao exame fisico, durante a admissao, apresentava-
-se em bom estado geral, anictérica e afebril, com IMC
de 27,18. A propedéutica abdominal, percebia-se uma
massa dolorosa em epigéstrio e dor a palpacdo de
hipocoéndrio e flanco direito.

Os exames laboratoriais apresentavam-se normais
exceto por Leucdcitos de 14,6 mil/mm3 sem desvios,
amilase de 226U /L (valor de referéncia: até 148U /L),
lipase de 1259U /L (valor de referéncia: 124 a 244U /L)
e marcador tumoral CA 19,9 de 158,7U/L (valor de
referéncia: até 38U /L).

Aultrassonografia de abdome total, evidenciou-se
uma volumosa massa adjacente a cabeca de pancreas
e duodeno com infiltragdo em planos gordurosos.

A tomografia computadorizada revelou uma
massa heterogénea, predominantemente sélida com
algumas zonas liquidas e calcifica¢des periféricas,
estando acolada a cabega pancreatica, envolvida pelo
duodeno e associada a dilatagado e irregularidade do
ducto de Wirsung (figura 1).

Figura 1- Tomografia computadorizada de abdome most-
rando formagao sélido-cistica na cabega do pancreas (seta).

Submetida a laparotomia, observou-se massa
tumoral na cabega do péancreas de 16cm de extensao,
envolvendo o duodeno e com grande invasao ao
mesentério do célon direito. Realizou-se duodenopan-
createctomia e colectomia direita (figura 2).

O exame andtomo-patoldgico evidenciou tumor
de 16cm em seu maior eixo, bem circunscrito, liso
externamente e aos cortes apresentava areas lobulares
esbranquigadas com outras areas hemorragicas (figu-
ra 3). A microscopia revelou uma neoplasia imatura
constituida por proliferagao de células pequenas com
discreta anaplasia, dispostas em blocos ou em torno
de eixos conjuntivos hialinizados, de aspecto papilar.
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Figura 2 - Achado operatério mostrando tumor sélido-cistico
da cabeca do pancreas (seta).

Figura 3 - Peca cirtirgica mostrando tumor sélido-cistico da
cabega do pancreas, juntamente com célon direito e duo-
deno.

Apresentava areas de necrose e hemorragia. O tumor
estava circundado por faixa de fibrose, formando
pseudo-capsula. Por vezes havia invasdao de parén-
quima pancreatico. A neoplasia ndo comprometia a
parede duodenal, a arvore biliar ou a parede do célon.

Os exames imunohistoquimicos foram positivos
para Vimentina, Sinaptofisina, Receptor de Progestero-
na, B-Catenina e Cromogranina. As células neoplasicas
foram negativas para CD 10.

Dessa forma, o exame anatomopatolégico confir-
mou o diagndstico de tumor pseudopapilifero sélido
do pancreas (Tumor de Frantz).

A paciente recebeu alta hospitalar no sétimo dia de
pos-operatério sem intercorréncias ou complicagdes,
retornando ao Ambulatério de Cirurgia.

Discussao

Descrita pela primeira vez em 1959 por Frantz,
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esta neoplasia corresponde de 0,1 a 2,7% dos tumo-
res pancreéticos, de 5 a 12% das neoplasias cisticas
do péancreas *34%. Sua ocorréncia vem se elevando
nos ultimos anos, provavelmente devido ao maior
conhecimento sobre a doenga e a uniformizagao de
nomenclatura, realizada em 1996 pela Organizacao
Mundial de Satide, que o definiu como tumor sélido
pseudopapilar do pancreas®>678),

Diversos estudos relataram evidéncias, inclusi-
ve imunohistoquimicas, de possivel origem ductal,
acinar ou neural para este tumor. Pelos achados
inconclusivos, a hipétese de ser originado de uma
linha de células epiteliais pancredticas primitivas
multipotentes, mesmo ndo existindo informagdes con-
clusivas. Indentificou-se um padrao de imunofenétipo
caracteristico para o tumor de Frantz: comumente ha
expressao de vimentina, alfa-1 anti-tripsina, alfa-1
anti-quimiotripsina e enolase neuroespecifica®’.
Por vezes, ha expressao de sinaptofisina e receptores
de progesterona ©.

O tumor de Frantz apresenta predilecao de ocor-
réncia em mulheres (90%), com média de idade de
22 a 24 anos 1112 O aparecimento desta neoplasia
costuma ocasionar um quadro clinico inespecifico, por
vezes assintomdtico. A maioria dos pacientes procura
auxilio médico por dor epigastrica ou em hipocoéndrio
esquerdo, associada a uma massa palpavel na regiao,
dolorosa ou ndo. Nauseas e vomitos frequentemente
sao relatados. Devido ao crescimento lento do tumor,
é incomum, porém relatado, ictericia obstrutiva e
abddmen agudo hemorragico decorrente da ruptura
da neoplasia 1*3567913),

Realiza-se o diagndstico através da ultrassonogra-
fia e da tomografia computadorizada de abdomen, ao
evidenciar massa volumosa na topografia do pancreas,
com limites nitidos, cdpsula espessa, de padrao misto
solido-cistico, por vezes com calcificagdes ou septagoes
internas. Pode estar localizada em qualquer segmen-
to do pancreas, mas, em sua maioria, sdo oriundas
da cauda (64%)@56719. E uma neoplasia de carater
benigno, costuma cursar apenas com deslocamento
e compressao de estruturas adjacentes, sendo rara a
invasdo local. Metastases hematogénicas sdo eventos
raros, ocorrem em até 15% dos casos, geralmente se
apresentando no figado e no peritonio, de forma sin-
cronica.®*13 Marcadores tumorais pouco auxiliam o
diagndstico, uma vez que raramente estao elevados:
ocasionalmente ha eleva¢ées minimas de CA19-9. 2,

Como o tumor de Frantz apresenta comporta-
mento benigno, somente deslocando as estruturas
adjacentes, sem invadi-las, seu tratamento é opera-
tério. Em tumores da cauda e corpo do pancreas, as
pancreatectomias distais, com preservacao esplénica
quando possivel sdo indicadas. Lesdes da cabeca do
pancreas sdo tratadas conforme o grau de extensao,
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idealmente duodenopancreatectomia com preservagao
do piloro ?®). Pela baixa malignidade, a excisdo com-
pleta dalesao promove um prognéstico favoravel, com
sobrevivéncia de 97% em dois anos e 95% em cinco
anos. As taxas de recorréncia sdo baixas, mas quando
presentes devem ser tratadas cirurgicamente®”1,
O manejo das metéstases, devido a raridade de sua
ocorréncia, ainda nao é bem definido. Entretanto, ha
relatos de longa sobrevida apds excisdo cirtirgicas
destas, tornando-se opgdo®*®. Para lesdes irreseca-
veis, alguns esquemas de quimioterapia e o uso da
radioterapia tem sido indicado, apesar de nao existir
casuistica suficiente para conclusoes definitivas ¢7%13.

O tumor sélido pseudopapilar do pancreas (tumor
de Frantz) caracteriza-se, macroscopicamente, por ser
bem delimitado, possuir espessa capsula e, aos cortes,
apresentar area sélida na periferia, circundando um
centro que pode ser necrético com ou sem hemor-
ragias. Podem-se evidenciar focos de calcificagoes.
A microscopia, descreve-se, tipicamente, uma lesao
de baixo indice mitético, com células pequenas,
agrupadas em areas pseudopapilares e sdlidas, com
degeneracao cistica®®”.

O caso descrito tem caracteristicas divergentes da
literatura, principalmente a idade da paciente, que é
maior que a média da literatura, e a localizagdo na
cabeca do pancreas, ao contrario da maioria dos casos
que se apresentam no corpo e na cauda do pancreas.

Comentarios finais

O tumor de Frantz é uma doenga que deve ser
suspeitada quando frente a um paciente jovem do sexo
feminino com um quadro de tumor palpavel ou dor
abdominal em andar superior. O diagnéstico deve ser
confirmado através da tomografia computadorizada.
O paciente deve entdo ser submetido a cirurgia para
completa resseccao da lesao, para que haja perspectiva
de cura da doenca.
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