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DATOS PERSONALES
Apellido y nombre: S.M.
Edad: 12 afios.

Sexo: masculino.

MOTIVO DE CONSULTA
Dolor abdominal y vémitos.

MOTIVO DE INTERNACION
Tumoracién abdominal para estudio.

ENFERMEDAD ACTUAL

Paciente de 12 afios, de sexo masculino, pre-
viamente sano, consulta en la guardia del Hospital
de Nifios Ricardo Gutiérrez por dolor abdominal
localizado en epigastrio e hipocondrio derecho, y
vomitos biliosos de 96 horas de evolucion, de cur-
so afebril. En |a topografia referida como dolorosa,
se palpa masa abdominal redondeada, de bordes
netos, de aproximadamente 5 x 5 cm. Se realiza
ecografia abdominal que informa: tumoracion he-
terogénea, con Doppler color presente, de 67 x 68
mm, que reposa sobre vena cava inferior. Se de-
cide su internacidn para control clinico y estudio.

ANTECEDENTES PERSONALES

e Perinatoldgico: Nacido de término, con peso
adecuado para edad gestacional. Embarazo
controlado, serologias maternas negativas por
referencia.

e Buen progreso pondoestatural. Desarrollo neu-
romadurativo acorde a la edad.

a. Médica de Planta. Unidad 8. HNRG.

b. Médica pediatra. Direccién de Control de
enfermedades inmunoprevenibles. Area cientifica.
Ministerio de Salud de la Nacién

c. Médica pediatra. Becaria doctoral CONICET.

d. Residente de tercer ano de Clinica Pedidtrica. HNRG.

e. Jefe de Residentes de Clinica Pedidtrica. HNRG.

e Apendicectomia a los 9 afios.
e Vacunacion completa para la edad.

EXAMEN FiSICO AL INGRESO

Peso: 55,200 kg (percentil 90-97).

Paciente en buen estado general, afebril, cli-
nica y hemodindmicamente compensado. Vigil,
reactivo y conectado. Normocardico, eupneico.
Mucosas normocoloreadas. Pulsos periféricos pal-
pables y simétricos en cuatro miembros. Abdomen
blando, depresible, doloroso a la palpacién super-
ficial y profunda en epigastrio e hipocondrio dere-
cho, ruidos hidroaéreos negativos. Se palpa masa
abdominal redondeada, duro-elastica, dolorosa,
de bordes netos, no movil, de aproximadamente 5
x 5 cm. Diuresis y catarsis conservadas. Resto del
examen fisico sin particularidades.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS INICIALES

e Hemograma: Glébulos blancos 12 600/mm3
(C3%/S67%/L20%/M9%/B1%), hemoglobi-
na 14.8 g/dl, hematocrito 44.1%, plaquetas
363 000/mm3,

e Coagulograma: Tiempo de protrombina 87%,
KPTT 36 segundos.

e Quimica: Funcion hepatica y renal normales.
Amilasa normal. Proteina C Reactiva 104.3 mg/I.

e Radiografia de tdérax frente: sin imagenes pa-
toldgicas.

e Ecografia abdominal: en hipocondrio derecho
se visualiza imagen redondeada heterogénea,
predominantemente hipoecoica, con imagenes
ecogénicas con Doppler color presente, que
mide 67 x 68 mm. Impresiona contacto con
vena cava inferior, sin oclusion de la misma.

e Tomografia computarizada (TC) de abdomen:
se observa masa redondeada, predominante-
mente hipodensa, con refuerzo periférico con
el contraste endovenoso, de aproximadamen-
te 7.8 cm de didmetro a nivel de la cabeza del
pancreas (Figura 1).
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DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES

e Tumor sélido o quistico pancreatico.
e Neuroblastoma.

e Linfoma.

e leucemia.

e Absceso.

e Otros desdrdenes linfoproliferativos.

EVOLUCION

El paciente ingresa a la sala de internacion por
masa abdominal para estudio. Al momento de
la consulta, manifestd dolor abdominal, vomitos
y masa abdominal palpable, resultando funda-
mental el rol de los estudios por imagenes para
la orientacidn diagndstica. Inicialmente se realiza
ecografia abdominal donde se observa una masa
heterogénea en hipocondrio derecho, sin poder
precisar el origen de la misma. Para profundizar
el estudio y lograr una mejor caracterizacion de la
lesion se decide realizar una TC abdominal, con la
que se pudo determinar que la lesion se localizaba
a nivel de la cabeza del pancreas.

Con diagnéstico de tumor de cabeza de pén-
creas, permanece internado en sala de cirugia
pediatrica a la espera de intervencion quirurgica.
Recibe tratamiento con antiinflamatorios no es-
teroideos (AINES) para el manejo del dolor, con
buena respuesta al mismo. Se realiza duodeno-
pancreatectomia cefalica y colecistectomia con
anastomosis pancreato-yeyunal, colédoco-yeyu-
nal y gastro-yeyunal. Se envia muestra de tejido
tumoral para anatomia patolégica que informa:
“duodenopancreatectomia cefélica: Neoplasia
solida-pseudopapilar (tumor de Frantz) de 6,5 x5
cm. Tumor confinado al pancreas, margenes de re-

seccion pancreatico, duodenales y de proceso un-
cinado libres de lesidn. Sin invasiéon linfovascular y
sin invasion perimetral. Ausencia de metastasis en
cuatro ganglios linfaticos examinados”.

La evolucion fue favorable y presenté como
Unica complicacion postoperatoria infeccion de la
herida quirdrgica que fue tratada con antibidticos.

No presentd metdstasis al momento de ingreso
y actualmente continda en seguimiento en el Ser-
vicio de Cirugia de nuestro hospital con controles
anuales normales.

DISCUSION

Los tumores pancredticos son infrecuentes en
la poblacién pediatrica, siendo el pancreatoblas-
toma el mas frecuente en nifos pequefios. El tu-
mor quistico pseudopapilar o tumor de Frantz es
una neoplasia rara, de bajo grado, clasificada por
la Organizacion Mundial de la Salud como tumor
del pancreas exocrino.*?

Fue descrito por primera vez en 1959 por la
patdloga Virginia Kneeland Frantz y representa
del 0,2 al 2,7 % de todos los tumores pancrea-
ticos y entre el 1y 2% de los exocrinos.? Afecta
principalmente al sexo femenino, con una predo-
minancia sobre el masculino de 1:10, y una edad
promedio de 30 a 35 afios. Su etiologia es des-
conocida, pero su distribucién por edad y sexo
orienta hacia factores genéticos y hormonales.

Existen dos teorias sobre su origen: una sugie-
re que se desarrollan a partir de células pancrea-
ticas pluripotenciales, y otra propone su origen
en el tejido gonadal (ovarico).*

Suele manifestarse con sintomas inespecificos.
El dolor abdominal es el sintoma mas frecuente en

Figura 1. Tomografia computarizada abdominal con y sin contraste. Masa redondeada hipodensa, con refuerzo
periférico con contraste endovenoso, de 7 cm de diametro a nivel de cabeza del pancreas.
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nifios, presente en el 87 % de los casos, ademas
de masa palpable en el 35 %, dispepsia en el 26 %
y elevacién de la amilasa sérica en el 18 %.° Mas
raramente los pacientes pueden presentar pan-
creatitis (5 %).>®

La presencia de malestar abdominal vago, sen-
sacion de plenitud, nduseas, vomitos y pérdida de
peso también son frecuentes. El paciente en cues-
tion presentd los sintomas mas frecuentes, entre
ellos dolor abdominal, masa palpable y vémitos.

El 38% de los pacientes se encuentra asintoma-
tico al momento del diagndstico, y es un hallazgo
durante estudios por imagenes por otras causas,
posterior a traumatismos abdominales con ruptu-
ra tumoral y pancreatitis aguda, o durante exame-
nes obstétricos o ginecoldgicos..™*’

Dado que el pancreas es un drgano retroperi-
toneal, ubicado bajo el reborde costal, para que
un tumor pancredtico sea palpable debe alcanzar
dimensiones considerables.! Tal es el caso de es-
te paciente, que presento al inicio del cuadro una
masa abdominal palpable, cuyas medidas resulta-
ron ser de 6,5 x 5 cm seglin anatomia patoldgica.
Esta entidad no presenta alteraciones endocrinas
pancreaticas y los marcadores tumorales (CA 19-9,
antigeno carcinoembrionario, alfa-fetoproteina)
suelen ser negativos.*>®

Debido a que los sintomas suelen ser leves o
incluso el diagndstico suele ser un hallazgo, el tu-
mor puede presentarse como una masa bulky que
se caracteriza por un elevado indice de prolifera-
cion, con evolucion agresiva, masas de crecimien-
to rapido y frecuente sintomatologia clinica, como
cuadro de obstruccion intestinal.

La TC es el examen de eleccidn para la detec-
cion y caracterizacion de estos tumores, mientras
que la resonancia magnética puede ser mas pre-
cisa en diferenciar el componente sélido-quistico
de su interior. Se caracteriza por presentarse co-
mo una masa Unica, bien circunscrita, heterogénea
con componente predominantemente solido en la
periferia y quistico central. La ubicacion mas fre-
cuente en adultos es la cola del pancreas, seguida
por la cabeza y el cuerpo, mientras que en nifios
se localiza mas frecuentemente en la cabeza.?*
La dilatacion de la via biliar es rara.> Al momento
del diagndstico, el 85 % se encuentra limitado al
pancreas.!

Macroscopicamente, es caracteristico que el
tejido pancreadtico se encuentre bien delimita-
do, lo cual facilita su exéresis quirdrgica. Puede
estar rodeado por una capsula fina o gruesa,® su

arquitectura interna heterogénea, con areas soli-
das y quisticas, con hemorragia y necrosis.! El ta-
mafio medio es de 6-8 cm, y el didmetro puede
alcanzar hasta 15-22 cm.

En la histologia hay areas sélidas compuestas
por células epitelioides poligonales distribuidas
con un patrén pseudopapilar, con células tumo-
rales de apariencia blanda, de mediano tama-
fio, citoplasma basdfilo y nucleos redondeados u
ovoides aumentados de tamafio, con membrana
nuclear reforzada y cromatina en grumos finos.
En numerosas células se observa la presencia de
hendiduras nucleares y ocasional evidencia de
cambios degenerativos.

En los casos predominantemente quisticos,
solo se encontrara el tumor en las areas subcapsu-
lares del quiste. Se observan mitosis muy escasas
y ausencia de glucégeno o mucina. Las células tu-
morales son PAS y azul alcidn negativas.* El estudio
inmunohistoquimico muestra inmunorreactividad
constante frente a vimentina, enolasa especifica
de neurona, alfal-antitripsina, alfal-quimiotripsi-
na, CD56, CD10 y beta-catenina, y ocasional para
las citoqueratinas y sinaptofisina, entre otros.>®

Todas las células del tumor sélido pseudopapi-
lar de pancreas muestran inmunorreactividad ci-
toplasmatica para la galectina-3 y ha servido para
diferenciar a éste de los tumores endocrinos.®Se
ha sugerido que la marcacidn con Ki67 se puede
correlacionar con el potencial maligno y peor pro-
nostico, por lo que se sugiere que todos los casos
se estudien con esta tincion a fin de predecir su
potencial maligno.**°

El diagndstico diferencial incluye cualquier pro-
ceso sélido y/o quistico del pancreas como tumor
quistico mucinoso, adenoma microquistico, cis-
tadenocarcinoma, carcinoma de células acinares,
pseudoquiste pancredtico y pancreatoblastoma.
Ademas, deben descartarse neuroblastoma, leu-
cemia/linfoma y desdrdenes linfoproliferativos,
entidades frecuentes en pediatria.t

El tratamiento de eleccidn es la reseccion qui-
rurgica total de la lesion, incluyendo tumor, me-
tastasis y recurrencia local. La técnica de reseccion
dependera de su ubicacidén. En los casos en los que
el tumor se encuentre a nivel de cabeza y/o cuer-
po del pancreas, debe considerarse la pancreato-
duodenectomia, aunque hay casos reportados de
enucleacién de la lesién. Por otro lado, en aquellos
localizados en la cola del pancreas, la pancreatec-
tomia distal es de eleccion.®

En el caso descripto, el tumor se encontraba
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circunscrito a la cabeza de pancreas, en coinciden-
cia con la localizacién mas frecuente de este tipo
de tumores en poblacidn pedidtrica, por lo que se
practicé una duodenopancreatectomia cefalica.

Las complicaciones secundarias al tratamiento
quirurgico (duodenopancreatectomia) son: pan-
creatitis, fistula pancredtica, pseudoquistes (11
%) nauseas, vomitos, vaciado gastrico prolonga-
do o dolor abdominal persistente (6 %), diabetes
(4 %), infeccion de herida quirurgica (4 %), trom-
bosis venosa profunda (2 %), sangrado intraabdo-
minal e ileo.!* Este paciente solo presenté como
complicacion una infeccidn de herida quirurgica,
por lo que requirio 8 dias de tratamiento antibio-
tico con ampicilina-sulbactam.

La gran mayoria de estos tumores son de cur-
so benigno, con una supervivencia a los 5 afos de
entre 93,6 a 98,8 %. La recurrencia local es menor
al 10 % luego de 5 afios posteriores a la reseccion
tumoral.’” Existen factores de riesgo asociados a
recurrencia local como la invasion vascular y linfa-
tica, la invasion de la capsula tumoral o bien locali-
zaciones a distancia —metdstasis—,* las que suelen
presentarse tardiamente, entre 8 a 15 afios luego
de la reseccidon completa del tumor primario.

Cuando se presentan, las metdstasis mas fre-
cuentes se localizan en higado, vena porta, bazo,
nodulos linfaticos regionales y peritoneo.?’

CONCLUSION

El tumor pancreatico de Frantz es una patolo-
gia infrecuente, aun de patogénesis incierta.

Debido a que con mayor frecuencia se presen-
ta en forma asintomatica o con sintomas inespe-
cificos, su diagndstico puede ser dificultoso, es por
ello que ante el hallazgo de una masa abdominal
en pacientes pediatricos, debe primar la practica
de estudios por imagenes, que permiten precoz-
mente realizar el diagndstico y tratamiento qui-
rdrgico adecuado, otorgando asi una alta tasa de
supervivencia a los 5 afios.

Ademads es fundamental el seguimiento estric-
to de estos pacientes a largo plazo a fin de diag-
nosticar una posible recurrencia o la presencia de
metastasis.
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