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Distal pancreatectomy with spleen preservation in solid
pseudopapillary tumor of the pancreas (Frantz’s tumor): A
case report

Vivian Resende!, Cecilia Alcantara Braga? Eduardo Carvalho Garcia?

RESUMO

Tumor sélido pseudopapilar do pancreas, também conhecido como tumor de Frantz,
é neoplasia rara, de etiologia desconhecida, baixo potencial maligno e bom prognosti-
co, que acomete geralmente pacientes jovens do sexo feminino. Relata-se um caso de
tumor de Frantz em paciente feminino, de 29 anos de idade, cuja apresentacao clinica
foi de dor e massa abdominal palpével. A ressonancia nuclear magnética do abdémen
evidenciou grande lesao solido-cistica proveniente da porcao distal do pancreas. O
tratamento cirdrgico do tumor de Frantz pela resseccao distal do pancreas com pre-
servacao do baco foi realizado e mostrou ser eficaz e sem morbidade pés-operatoria.
A opcao pela cirurgia conservadora deve ser considerada, pois o conhecimento de
que pacientes esplenectomizados apresentam aumento da morbidade e mortalidade
justifica a tendéncia de preservéa-lo.

Palavras-chave: Pancreas; Neoplasias Pancreaticas/diagnostico; Neoplasias Pancreati-
cas/cirurgia; Pancreatectomia.

ABSTRACT

Solid pseudopapillary tumor of the pancreas, also known as Frantz’ tumor, is a rare neo-
plasia of unknown etiology which usually attacks young female patients, but presents low
malign potential and good prognosis. This paper reports on a case of Frantz’s tumor in a
29-year-old female patient suffering from pain and palpable abdominal mass. Abdominal
nuclear magnetic resonance revealed severe solid-cystic tumor on the distal part of the
pancreas. The surgical treatment of the tumor by means of distal resection with spleen
preservation proved to be effective and cause no post-surgical morbidity. The option for
the conservative surgery must be considered, as splenectomized patients are reported to
suffer from increased morbidity and mortality.

Key words: Pancreas; Pancreatic Neoplasms/diagnosis; Pancreatic Neoplasms/surgery;
Pancreatectomy

INTRODUGAO

O tumor sélido pseudopapilar do pancreas (tumor de Frantz) é neoplasia rara
reportada pela primeira vez em 1934, por Lichtenstein, em mulher de 44 anos de
idade.! No entanto, s6 foi descrito em 1959, por Frantz, que relatou quatro casos diag-
nosticados erroneamente como tumores nao funcionantes das células das ilhotas do
pancreas e os descreveu como nova entidade, a qual deu a denominagao de “tumor

Rev Med Minas Gerais 2011;21(2): 218-221



Pancreatectomia distal com preservacao do bago em tumor sélido pseudopapilar do pancreas (tumor de Frantz):
relato de caso

papilar do pancreas”.? Diversas denominagoes ja fo-
ram associadas a esse tumor, como: neoplasia cisti-
ca papilar, carcinoma cistico papilar, tumor sélido e
cistico de células acinare, tumor cisitco e soélido e tu-
mor papilar de baixo grau. A Organizacao Mundial de
Saude, em 1996, considerou como consenso o termo
o termo tumor solido pseudopapilar do pancreas.?

Constitui-se em neoplasia rara, de bom prognos-
tico, que acomete geralmente mulheres jovens, loca-
lizando-se em qualquer por¢ao do pancreas, com
mais frequéncia em sua cauda?, raramente invadindo
estruturas adjacentes.’

Apesar de poucos casos terem sido descritos na
literatura, o diagnéstico de tumor sélido pseudopa-
pilar do pancreas deve ser considerado em mulheres
jovens que apresentem tumor volumoso arredonda-
do e bem delimitado em regiao hipocondrica esquer-
da.® Por apresentarem bom prognéstico e por serem
curaveis, a resseccao esta indicada. O tratamento ci-
rirgico visa a cura e ao controle locorregional, uma
vez que sao tumores de baixo potencial maligno.”

RELATODO CASO

Paciente feminina, de 29 anos de idade, ao fazer
propedéutica para dor abdominal, foi realizada ul-
trassonografia (US) abdominal que identificou lesao
no hipocondrio esquerdo. Histéria de dor poliarticu-
lar desde a infancia, com anticorpo antiestreptolisina
O (ASLO) em valores sempre aumentados. Negava
etilismo e uso de anticoncepcionais orais. Apresen-
tava-se em bom estado geral, corada, hidratada, anic-
térica e afebril. Presenca de tumoracao palpéavel na
regiao do hipocondrio esquerdo, bem delimitada,
movel e dolorosa a manipulagao.

A ressonancia nuclear magnética (RNM) do abdo-
men revelou grande lesao solido-cistica proveniente
da porcao distal do pancreas, de limites precisos e pa-
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redes espessadas, que exercia efeito compressivo em
baco e rim esquerdo (Figura 1). Os marcadores tumor-
ais dosados (CA125, CA19-9, CEA e AFP) eram normais.

A paciente foi submetida a laparotomia, durante
a qual se encontrou lesao volumosa na cauda do
pancreas, de consisténcia solido-cistica, paredes es-
pessadas, limites precisos, nao aderida aos 6rgaos
adjacentes e auséncia de metastases (Figura 2). Re-
alizou-se pancreatectomia corpo-caudal com preser-
vacao esplénica (Figura 3), sendo o tumor ressecado
com sua capsula integra, medindo aproximadamente
11,0 x 11,0 x 9,0 cm. O exame histopatologico peroper-
atério por congelacao diagnosticou lesao pancreati-
ca com caracteristicas benignas.

Figura 2 - Laparotomia evidenciando tumor bem deli-
mitado na cauda do pancreas.

O exame anatomopatologico revelou, a mac-
roscopia, massa solida e cistica, bem delimitada e
encapsulada de coloragao cinza-avermelhado. Os
achados histologicos apos inclusao em parafina reve-
laram tumor sélido pseudopapilar do pancreas.

A paciente evoluiu bem, recebendo alta no sétimo
dia pos-operatorio. Estava assintomatica e sem evidén-
cia da doenca apos seis meses do tratamento cirdrgico.

Figura 1 - Ressonancia nuclear magnética do abdomen evidenciando grande tumoracdo no hipocondrio es-

querdo (cauda do pancreas), comprimindo bac¢o e rim esquerdo.
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Figura 3-Preservacao esplénica ap6s resseccao do tumor.

DISCUSSAOD

O tumor sélido pseudopapilar do pancreas (tumor
de Frantz) é neoplasia de etiologia desconhecida, de
baixo potencial maligno e bom prognéstico (sobre-
vida de 97% em dois anos e 95% em cinco anos). E
comumente encapsulado, de crescimento lento e ra-
ras vezes invade estruturas vizinhas.® A disseminagao
linfatica é raramente observada e metastases hema-
togénicas sao esporadicas, com poucos casos descri-
tos, sendo o figado o local mais atingido.®

Tem sido notado, recentemente, o aumento de sua
incidéncia, com mais de dois tercos dos casos descri-
tos nos udltimos 10 anos.” A possivel explicacao para
esse fato é o melhor conhecimento de sua existéncia,
da grande disponibilidade de marcadores imuno-his-
toquimicos e de estudos retrospectivos nos quais se
encontraram casos nao identificados previamente.’

Ocorre em aproximadamente 0,1 a 2,7% dos tumo-
res pancredticos e em 5 a 12% das neoplasias cisticas
do pancreas.® Em 718 casos relatados na Inglater-
ra, em periodo superior a 70 anos, ressaltou-se que
mais de 90% dos pacientes sao mulheres, com idade
média de 22 anos.* A maior série relatada no Brasil
é constituida de 14 casos, do Servico de Cirurgia de
Vias Biliares e Pancreas do Hospital das Clinicas da
Faculdade de Medicina de Sao Paulo.”

A sintomatologia associada ao tumor € inespeci-
fica em 90% dos pacientes, sendo 0s mais comuns a
dor abdominal de leve intensidade e massa abdomi-
nal palpavel, que no momento do diagnostico apre-
senta, comumente, grandes dimensoes.* A despeito
disso, a invasao de estruturas adjacentes € rara, o que
torna a resseccao possivel na maioria dos pacien-
tes.” Ha relatos desses tumores na cauda, corpo ou
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cabeca do pancreas, sendo a primeira localizacao a
mais frequente.! Em razao de seu lento crescimento,
os tumores de Frantz possuem em torno de 6 cm no
momento do diagnostico, ja tendo sido observadas
lesoes de até 30 cm.b

O diagnostico é realizado por meio de exames de
imagem, como US abdominal, tomografia computado-
rizada e RNM. Os principais achados sao de lesao ar-
redondada, heterogénea, encapsulada, com areas cis-
ticas e sélidas, bem como calcificagdes ou septacoes
internas, com deslocamento de estruturas vizinhas.
Os marcadores tumorais contribuem pouco para o
diagnostico, uma vez que raramente estao elevados.
Podem ser observadas, ocasionalmente, elevacoes mi-
nimas de CA19-9.°

A resseccgao cirtrgica € o melhor tratamento para
os tumores solidos pseudopapilares do pancreas e de-
pende da localizagao da lesao. Lesoes no corpo ou na
cauda, como neste relato, devem ser ressecadas com
pancreatectomias distais, uma vez que € lesao com ca-
racteristicas benignas. A duodenopancreatectomia com
preservacao do piloro deve ser indicada para tumores
localizados na cabega do pancreas.’ As taxas de resse-
cabilidade sao altas, em virtude do tumor, ao crescer,
deslocar as estruturas adjacentes em vez de invadi-las."
A linfadenectomia regional somente é indicada se exis-
tirem linfonodos volumosos e suspeitos de comprometi-
mento. Se houver metéstases no figado, a hepatectomia
ou a enucleagao deve ser tentada, uma vez que oferece
controle da doencga a longo prazo ou mesmo a cura.’

A resseccao distal do pancreas com preservacao
do baco ja foi estudada no trauma para tratamento
de lesoes localizadas no corpo e cauda."® A opg¢ao
pela cirurgia conservadora deve ser sempre conside-
rada, pois o bago é 6rgao do sistema fagocitario mo-
nonuclear com importante papel na defesa organica,
sobretudo contra microrganismos encapsulados; e o
conhecimento de que esplenectomizados apresen-
tam aumento da morbidade e mortalidade séptica™
justifica a sua preservac¢ao.’*!> A preservacao do polo
superior do bago, que € irrigado pelos vasos espleno-
gastricos, pode ser a op¢ao quando ha necessidade
de ligadura da artéria e veia esplénicas.” 161 Este pro-
cedimento ja foi descrito para tratamento do trauma
esplénico grave envolvendo o hilo e na hipertensao
porta associada a desconexao azigo-portal.l® 1820

Em conclusao, o tratamento cirtirgico do tumor
de Frantz pela resseccao distal do pancreas com pre-
servacao do bago mostrou-se eficaz e sem morbidez
pos-operatoria.
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