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RESUMO

Objetivos: descrever um caso de tumor sélido pseudopapilar de pancreas (tumor de Frantz), neoplasia infrequente,
que entretanto tem sido cada vez mais diagnosticada e relatada na literatura. Descri¢do do Caso: uma adolescente de
18 anos consultou com queixa de dor abdominal persistente em hipocondrio esquerdo. Ecografia abdominal e tomografia
computadorizada de abdome revelaram lesdo s6lido-cistica na transi¢éo entre o corpo e a cauda do pancreas. A paciente
foi submetida a pancreatectomia corpo-caudal com preservacdo esplénica. O exame anatomopatologico revelou
tratar-se de um tumor sé6lido pseudopapilar de pancreas. Houve excelente evolugdo pds-operatoria, com resolugdo
completa das queixas, estando a paciente assintomatica seis meses apos o procedimento. Conclusdes: o tumor sélido
pseudopapilar de pancreas ¢ uma neoplasia rara, ocorre predominantemente em mulheres jovens e ¢ considerada uma
lesdo de baixo grau de malignidade. Sintoma de dor abdominal inespecifica € a apresentacao clinica caracteristica, € o
diagnostico ¢é realizado por exames de imagem. Ressec¢do cirurgica completa do tumor ¢é o tratamento de escolha.

Descritores: PANCREAS; NEOPLASIAS PANCREATICAS/diagnostico; NEOPLASIAS PANCREATICAS/terapéutica; CANCER
DO PANCREAS; TUMOR DE FRANTZ; PANCREATECTOMIA.

ABSTRACT

Aims: To present a case of solid pseudopapillary tumor (Frantz tumor), an infrequent pancreatic neoplasm,
which has been increasingly diagnosed and reported in the literature. Case Description: A 18-year old woman
presented with pain and tenderness in the left upper abdominal quadrant. Abdominal ultrasound and computed
tomography scan revealed a solid and cystic lesion in the body of the pancreas. The patient underwent a corpo-caudal
pancreatectomy with splenic preservation. Pathologic analysis of the specimen revealed a solid pseudopapillary
tumor. Postoperative course was uneventful with complete resolution of the symptoms, and the patient is completely
asymptomatic six months after the operation. Conclusions: Pancreatic solid pseudopapillary tumor is a rare neoplasm
that predominantly occurs in young women, and is generally considered a low-grade malignant tumor. Its clinical
presentation is nonspecific abdominal symptoms, and the diagnosis is performed by image tests. Complete surgical
resection of primary tumor is the treatment of choice.

Keywords: PANCREAS; PANCREATIC NEOPLASMS/diagnosis; PANCREATIC NEOPLASMS/therapy; CANCER OF
PANCREAS; FRANTZ TUMOR; PANCREATECTOMY.

INTRODUCAO

Os tumores solidos pseudopapilares de pancreas
(TSPP), descritos inicialmente por Frantz em 1959, sdo
reconhecidos pelo comportamento bioldgico indolente.
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Sao neoplasias raras, responsaveis por 1 a 2% de todos
os tumores primarios do pancreas exécrino.! Ocorrem
predominantemente em mulheres jovens, entre a
segunda e terceira décadas de vida, com apenas cerca
de 8% dos casos sendo diagnosticados em homens.? O
comportamento clinico desse tumor ¢ indolente, pois
tem sido considerado histopatologicamente como um
tumor maligno de baixo grau.? Varias designagdes
como neoplasia epitelial papilar, neoplasia cistica
papilar, neoplasia epitelial papilar e sélida, tumor
acinar cistico e so6lido, neoplasia sélida e papilar,
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carcinoma cistico papilar, tumor papilar cistico e
solido, carcinoma ou tumor pseudopapilar solido sdo
encontradas na literatura para designar essas lesdes.
Desde 1996, segundo classificagdo da Organizagio
Mundial da Satude,* essa neoplasia tem sido designada
como tumor solido pseudopapilar do pancreas. Esta
denominagao tem sido aceita devido as duas principais
caracteristicas histologicas da lesdo: tumor so6lido e
presenca de areas pseudopapilares. Aproximadamente
15% dos casos apresentam comportamento agressivo,
com recorréncia e metastases, estas principalmente
para o figado e peritdnio.'? A taxa de recorréncia
local relatada ¢ de cerca de 6% em casos tratados
cirurgicamente.” A manifestacdo clinica mais comum
¢ massa abdominal palpavel associada a dor abdominal
inespecifica.! O tratamento de elei¢do ¢ a ressec¢io
cirargica completa do tumor, sendo esta usualmente
curativa.® Um alto indice de suspei¢do ¢ necessario
para diagnostico de TSPP, que deve ser considerado
no diagnéstico diferencial de neoplasias pancreaticas,
principalmente no contexto de mulheres jovens com
massa pancreatica cistica.’

Este relato tem como objetivo descrever a abor-
dagem diagndstica ¢ o manejo cirtrgico de uma
paciente com TSPP de pancreas e revisar aspectos
atuais da literatura sobre esse raro tipo de tumor. O
estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em pesquisa
da PUCRS sob o registro CEP 10/05158.

RELATO DO CASO

Uma adolescente de 18 anos, natural e procedente
de Porto Alegre/RS, apresentava ha cerca de um ano
queixas de dor e desconforto em epigastrio e hipocon-
drio esquerdos com irradiagdo para o dorso. Negava
emagrecimento, alteragcdes do habito intestinal ou outras
alteracdes do aparelho gastrointestinal. Negava usar
medicacdes de forma rotineira. A historia familiar era
negativa para neoplasias malignas. Ao exame fisico ndo
se observavam alteragdes. As medidas antropométricas
eram: peso 86kg, altura 1,71 m e indice de massa
corporal 29,45kg/m2. Hemograma, glicemia, provas
de funcdo hepatica e renal eram normais. A ecografia
abdominal revelou lesdo sé6lida com componente
cistico, heterogénea, com aproximadamente 7 cm em
seu maior diametro na transi¢ao entre o corpo e cauda
do pancreas. A tomografia computadorizada confirmou
a presenca da lesdo, sugerindo o diagnostico de TSPP
do pancreas (Figura 1). Na suspeita de TSPP indicou-
se a realizagdo de uma resseccdo cirargica da lesdo
(pancreatectomia corpo-caudal com preservacdo do
baco). Optou-se pela abordagem cirurgica aberta, que
foi realizada por incisdo mediana supraumbilical sob

anestesia geral. O exame anatomo-patolégico mostrou
lesdo bem definida, circunscrita por capsula, medindo
6,0 cm no maior didmetro, com area central friavel e
hemorragica. O pancreas adjacente ndo apresentava
alteragdes macroscopicas. O aspecto microscopico
foi compativel com neoplasia sélida pseudopapilar
de pancreas, atipia nuclear ausente, indice mitotico
com menos de uma mitose em dez campos de grande
aumento e hiperplasia reacional em cinco linfonodos.
A paciente apresentou boa evolugdo pds-operatoria,
com alta hospitalar 72 horas apds o procedimento,
retornando as suas atividades normais 15 dias apos
o procedimento cirirgico. Seis meses ap6os o procedi-
mento a paciente encontra-se assintomatica e sem
sinais de recidiva da doenca.

Figura 1. Tomografia de abdome mostrando les@o pancreatica
cistica com componente solido de 7.0-x 6.5 cm, caracterizando
um caso de tumor sélido pseudopapilar de pancreas (tumor de
Frantz).

DISCUSSAO

A popularizagdo dos exames radioldgicos para ava-
liacdo de quadros abdominais inespecificos, aliada a
melhoria de sua acuracia, tem aumentado a frequéncia
do diagndstico de lesdes cisticas no pancreas. Este
fendmeno faz com que muitas vezes o clinico con-
fronte-se com diagndsticos de excecdo, em que a
conduta possa ser dificil de ser estabelecida. Desde que
foi descrito pela primeira vez por Frantz em 1959,” 718
casos de tumores so6lidos pseudopapilares de pancreas
foram documentados em lingua inglesa em 210 artigos
publicados nesse periodo.® A histogénese desse tumor
¢ ainda incerta. Sugere-se que a neoplasia possa ter
origem epitelial ductal, neuroendocrina, a partir de
células primordiais multipotentes, ou até mesmo uma
origem extrapancreatica.’ Esta bem estabelecida a maior
incidéncia no sexo feminino, sendo encontrada uma
relacdo de 10 mulheres para cada homem, e uma média
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de 22 anos de idade ao diagnodstico.!® A predominancia
em mulheres jovens poderia sugerir a possibilidade de
fatores hormonais infuirem na génese da neoplasia,
todavia existem controvérsias sobre a presenga ou
ndo de receptores de estrégeno e progesterona nesses
tumores.® Histologicamente, o TSPP ¢ geralmente
caracterizado por areas so6lidas que se alternam com
um padrdo pseudopapilar e espacos cisticos, os quais
sdo resultado de alteracdes degenerativas graduais que
ocorrem na neoplasia solida."" Achados especificos para
a diferenciacao celular do TSPP permanecem incertos,
e o diagndstico diferencial requer o uso de marcadores
imunohistoquimicos: sdo caracteristicamente positi-
vos para vimentina, CD-10, CD-56 e alfa-1-antiqui-
miotripsina, e usualmente negativos para marcadores
neuroendocrinos (insulina, glucagon, somatostatina,
serotonina, gastrina, peptideo vasoativo intestinal,
bombesina, cromogranina, lisossoma ¢ CD-68). As
cé¢lulas tumorais podem também revelar imunorrea-
tividade focal para citoqueratina, enolase neuro-
especifica e sinaptofisina’. O indice mitético e Ki-67
sdo usualmente baixos, enfatizando a baixa malignidade
dessa neoplasia''. A apresentagdo clinica ¢ usualmente
inespecifica: desconforto abdominal e dor vaga sdo os
sintomas mais frequentes, seguidos por um aumento
gradual da circunferéncia abdominal, e sinais de
compressdo induzidos pelo tumor. Manifestagdes
agudas sfo raras e devem-se a pancreatite aguda
por isquemia, distensdo ou obstru¢do dos ductos
pancreaticos ou hemoperitdnio por ruptura da capsula
do tumor.”? Nao existem achados laboratoriais
especificos para TSPP, nem marcadores tumorais
séricos.’ Tomografia computadorizada, ultrassonografia
e ecoendoscopia tém sido empregadas para diagnostico
de imagem, sendo a tomografia a modalidade de
escolha para diagnostico e caracterizagdo do TPS de
pancreas. A ressonancia nuclear magnética pode ter
mais acuracia na diferenciacdo de componentes cisticos
e s6lidos dentro do tumor. A presenga de massa tumoral
encapsulada com componentes s6lidos e cisticos, bem
como hemorragia sem septagdo interna 6bvia, levam
a suspeicao de TSPP.2 A tomografia computadorizada
usualmente demonstra uma massa retroperitoneal
bem encapsulada e circunscrita, hipodensa, com
varios componentes solidos e cisticos provenientes
da degeneragdo hemorragica. Apoés administracdo
de contraste, o realce das areas sdlidas ¢ percebido
na periferia, contrastando com a localizagdo central
dos espacos cisticos. A ecoendoscopia possibilita a
realizacdo de bidpsia por pungdo com agulha fina como
uma opc¢ao de diagndstico patolégico pré-operatédrio.’
Apesar da avaliagdo por imagem ser caracteristica em
grande parte dos pacientes, existe um subgrupo de
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pacientes em que sdo encontradas imagens radioldgicas
atipicas, quando o diagnostico diferencial com tumores
endocrinos ndo funcionantes e outras neoplasias do
pancreas deve ser realizado.'? Dois ter¢os dos casos
estdo localizados em corpo e cauda do pancreas. Na
macroscopia, o tecido tumoral destaca-se do tecido
pancreatico normal por uma capsula fibrosa verdadeira.
Nos cortes seccionais, evidenciam-se areas solidas e
cisticas, com necrose e pontos hemorragicos.>® Apesar
de bem encapsulado, na microscopia a interface entre
o tumor e o tecido pancreatico normal pode mostrar
um crescimento infiltrativo.> A resseccdo cirtrgica
¢ o tratamento de escolha, mesmo nos casos de
metastases hepaticas ou recorréncia local, os quais
ndo contraindicam a terapia cirargica.'* Ha pouca
evidéncia que sustente o emprego de quimioterapia
e radioterapia com ou sem a presen¢a de doenca
metastatica. Tem sido reportada uma resposta favoravel
a radioterapia nos casos de doenca irressecavel
localmente avancada.” Para tumores localizados em
corpo e cauda pancreaticos, pancreatectomia distal
com ou sem preservagao esplénica é o procedimento
cirargico de escolha; ja para os da cabega do pancreas,
¢ indicada a duodenopancreatectomia cefalica, prefe-
rencialmente com preservacao pilorica. Em tumores
bem encapsulados, localizados na cabeca do pan-
creas, quando uma duodenopancreatectomia for con-
traindicada, a enucleacdo da neoplasia pode ser uma
alternativa terapéutica desde que tecnicamente possi-
vel.'"* Dissecgdo linfatica extensa ou medidas locais
mais radicais ndo sdao indicadas. As recidivas podem
ocorrer, sendo necessario acompanhamento prolongado
do paciente. Doenga metastatica esta presente em 15%
dos casos, usualmente sincronica e confinada ao figado
ou peritdnio.'> Metastases a distancia, para figado,
pulmio ou pele ocorrem predominantemente em
mulheres idosas e estdo associadas a alta mortalidade. '
A sobrevida global em cinco anos € superior a 97% nos
pacientes tratados com resseccao cirurgica.’

Em resumo, os TSPP do pancreas, apesar de raros,
apresentam manifestagdes clinicas, radioldgicas e
patologicas caracteristicas que permitem seu diagnds-
tico com os exames complementares habitualmente
utilizados. A resseccao cirurgica completa do tumor
¢ o tratamento de escolha e permite a cura na maioria
dos pacientes afetados.
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