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Tumor de Frantz-Gruber. Reporte de un caso
y revision de la literatura

Wilberth Raul Méndez-Vivas,* Ratl Vazquez-Pelcastre,* Aurora Escalante-San Roman,$
Maria del Carmen Pereyra-Balmes'

RESUMEN

El tumor de Frantz-Gruber es una masa sélida pseudopapilar del pancreas, poco comun y de bajo potencial maligno, descrita
en 1959 por Frantz. Predomina en mujeres jovenes entre la tercera y cuarta décadas de la vida. La sintomatologia esta dada
por el efecto de masa y se caracteriza por la sensacion de plenitud, vomitos y saciedad temprana, y con mayor rareza por dolor
abdominal. El diagndstico radioldgico incluye la TAC, la resonancia magnética y el ultrasonido endoscopico; los estudios his-
toldgicos confirman la sospecha clinica. El abordaje es quirurgico en la mayoria de los casos e incluye reseccion completa del
tumor (pancreatectomia distal mas esplenectomia en bloque). La presencia de metastasis hepaticas es infrecuente y la super-
vivencia a 5 afios es mayor al 90%. Se reporta el caso de un paciente de 13 afios que ingresa via admisién continua pediatrica
con dolor abdominal y vdmitos. El ultrasonido abdominal demostré una masa en la cola del pancreas que fue corroborada
por TAC y ultrasonido endoscdpico y en la cual se aprecié un tumor sélido; se propuso un abordaje quirdrgico, mismo que se
efectud sin complicaciones y durante el cual se encontré un tumor sélido de 11 x 10 cm dependiente del cuerpo y la cola del
pancreas.

Palabras clave: Tumor de Frantz-Gruber, tumor de bajo potencial maligno, neoplasia sélida quistica del pancreas, pancreatec-
tomia distal en bloque.

ABSTRACT

The Frantz -Gruber tumor is a rare pancreatic pseudopapillary solid mass, and low malignant potential, described in 1959
by Frantz. Predominates in young women between the third and fourth decades of life. The symptomatology is given by the
mass effect and is characterized by fullness, early satiety and vomiting and abdominal pain rarely. The radiological diagnosis
includes CT, MRI and endoscopic ultrasound; histological studies confirm the clinical suspicion. The approach is surgical in most
cases and includes complete tumor resection (distal pancreatectomy plus splenectomy block), presence of liver metastases
is rare, 5-year survival is greater than 90%. The case of a patient aged 13, was admitted via pediatric rolling admission with
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abdominal pain and vomiting, abdominal U.S. shows a mass in the tail of the pancreas confirmed by CT and endoscopic U.S.
in which a solid tumor was seen and surgical approach was suggested and smoothly performed during which a solid tumor
pending on the body and tail of the pancreas of 11 x 10 cm was found.

Key words: Frantz-Gruber’s tumor, tumor of low malignant potential, solid cystic neoplasm of pancreas, in block distal pan-

createctomy.

INTRODUCCION

El tumor de Frantz-Gruber o tumor sélido-quistico-papilar
y epitelial del pancreas es una neoplasia rara de predomi-
nio en mujeres jovenes y poco frecuente en nifios o adul-
tos mayores! en los que se ha apreciado una evolucién
clinica mas agresiva; en los varones se ha reportado que
puede localizarse de forma peripancreatica.? En la mayo-
ria de los casos son lesiones grandes, encapsuladas y con
cambios degenerativos quisticos, aparentan ser benignas
y microscopicamente pueden describirse varios tipos de
patrones como: sdlido, pseudopapilar, quistico, pseudo-
microquistico y trabecular. Aunque este tumor se compor-
ta clinicamente de forma benigna,? histopatolégicamente
es considerado un tumor maligno de bajo grado. La re-
seccion quirurgica es el tratamiento curativo, pero puede
producir metastasis hepaticas o intraperitoneales.**

Se decidio reportar este caso debido a que se trata de
un tumor raro que se presenta ademas en una edad infre-
cuente (13 afios) y que se caracteriza por signos y sinto-
mas inespecificos, cuyo diagndstico en la mayoria de los
casos se debe a un hallazgo radioldgico y que a pesar de
que histologicamente es maligno, tiene una evolucion cli-
nica favorable y debe ser considerado en el diagndstico
diferencial de los tumores pancreaticos en nifias y muje-
res jovenes.

REPORTE DEL CASO

Paciente del sexo femenino de 13 afos y sin antecedentes
de importancia que ingresa via admision continua pedia-
trica con historia de dos meses y con plenitud postpran-
dial; vdmitos de contenido gastrico y dolor en hipocondrio
izquierdo y epigastrio, urente de moderada intensidad y
sin irradiacidn que se acentuaba con la ingesta de alimen-
tos; niega pérdida de peso ni fiebre. En la exploracidn fisi-
ca presentaba distension abdominal moderada, dolor en
la palpacion profunda en el hipocondrio izquierdo y con
masa palpable a este nivel; sin adenopatias ni datos de
irritacion peritoneal.

Los andlisis de sangre (BH, QS, PFH, amilasa) se re-
portan dentro de los parametros normales. Se realizo
una ecografia abdominal en la que se identifico en la
region del cuerpo y cola del pancreas una masa tumo-

ral ovalada bien definida, con caracter heterogéneo en
su interior y con componentes solidos y quisticos y dis-
cretas septaciones; medidas de 7.9 x 7.6 x 7.1 cm sin
incremento en la vascularidad y con desplazamiento
de estructuras vecinas. No se visualizo liquido libre, y
se sugirié un tumor sélido pseudopapilar, por lo que
se decidio realizar una TC abdominal contrastada en
la cual se observé presencia de una imagen quistica,
esférica con paredes bien delimitadas de 3 mm de es-
pesor con refuerzo discreto al contraste. El contenido
fue hipodenso con densidad de 34 a 44 UH y con di-
mensiones de 8.6 x 8.4 x 8.8 cm; comprime y desplaza
el estémago; higado de tamafio y densidad normal, sin
ascitis ni adenopatias. En fase contrastada presentd un
realce de la capsula periférica y de tabiques irregulares
(Figuras 1y 2).

Se realizd un ultrasonido endoscépico en el que se
aprecia, a nivel de la cola del pancreas, una lesién quis-
tica de aspecto isoecoico (sélido) con zonas hipoecoicas,
bien delimitada con una capsula bien definida y mide 8 x 7
cm. Se realizé EUS-BAAF y se obtuvo material hemorra-
gico; se sugirié un tumor solido-quistico pseudopapilar
(Figura 3).

El reporte de patologia no fue concluyente, por lo
gue se decidié someter a una laparotomia. Durante ésta
se encontré una masa sélida-quistica y de consistencia
ahulada de la cola del pancreas, bien delimitada y sin
infiltracion ni metastasis a otros érganos. Se realizd una
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Figura 1. TC contrastada. Se aprecia el tumor originado de
la cola del pancreas, su relacién con el hilio esplénico y la
interfase con el rinén izquierdo.
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Figura 2. TC contrastada. Se aprecia el tamano tumoral y la
compresion gastrica.

Figura 3. Ultrasonido endoscépico. Se muestra la lesién des-
crita con componente sélido y quistico, y bien delimitada.

pancreatectomia distal con engrapadora GIA 75 mm azul
con esplenectomia en bloque (Figura 4). La paciente evo-
luciond sin complicaciones y fue egresada al quinto dia
del posoperatorio.

El reporte histopatoldgico (13-1094) menciona: tumor
solido pseudopapilar del pancreas de bajo potencial ma-
ligno de 11.5 x 9.5 x 6 cm, sin permeacién vascular, com-
pletamente extirpado (limite de reseccidn quirdrgica a
1.5 cm), bazo con congestidn pasiva crdnica, 2/2 ganglios
linfaticos cercanos al limite quirdrgico, 4/4 peripancreati-
cos y 6/6 del hilio esplénico con hiperplasia linforreticular
inespecifica.

Figura 4. Reseccion en bloque: La pieza resecada, cuerpo
y cola de pancreas con el bazo. La flecha blanca, arriba a la
derecha, muestra la resecciéon del pancreas con grapas (En-
grapadora GIA 75mm azul).

La paciente acudié a seguimiento regular desde hace
10 meses en la consulta de oncologia pediatrica con
evolucién favorable, asintomatica con TC de control y sin
evidencia de recaida.

DISCUSION

Los tumores sdélidos-quisticos-papilares y epiteliales del
pancreas se encuentran clasificados por la Organizacidon
Mundial de la Salud como tumores del pancreas exocrino®
y representan el 1 o 2% de todas las neoplasias exocrinas
del pancreas. Fue descrito, por primera vez, por Frantz en
1959,” y hasta el afio 2004 se habian reportado en la lite-
ratura mundial aproximadamente 718 casos en mujeres
y muchos menos casos en hombres.® En México se han
reportado siete casos, uno de ellos fue una hallazgo des-
pués de un trauma abdominal contuso.**?

La mayor incidencia de estos tumores se encuentra en
mujeres jovenes; sin embargo, se desconoce la causa de
esta relacidn, algunos autores sugieren factores hormona-
les en su etiopatogenia.® Se ha visto un comportamiento
mas agresivo en mujeres de mayor edad. El 95% se pre-
senta en mujeres jovenes con promedio de 20 afios y mads
del 50% en mujeres de menos de 20 afos; la localizacion
mas frecuente es en la cabeza del pancreas (40%), se-
guido de la cola (32%) y el cuerpo (28%).'* Se piensa que
estos tumores derivan de células glandulares, acinares o
de ambas, incluso algunos investigadores mencionan que
el origen puede ser una célula primordial pluripotencial y
que por diversos estimulos puede diferenciarse en alguno
de los tipos celulares pancredticos,*? pero otros autores
piensan que puede tener un origen neuroendocrino.
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Estos tumores pueden ser un hallazgo casual durante
la evaluacién de una paciente joven que acude a consulta
por dolor abdominal y vdmitos sin una causa aparente o
posteriormente a un trauma contuso abdominal.** Por lo
regular no manifiestan ningln otro sintoma; los estudios
de imagen, ultrasonido, tomografia axial computarizada o
resonancia magnética, por lo general, revelan una masa
de gran tamafio localizada en el pancreas que en prome-
dio miden entre 8 a 10 cm, aunque se han reportado ca-
sos de mas de 10 cm, como en el caso clinico en revisién.!
La citologia por aspiracién con aguja es util en el diagnds-
tico preoperatorio pero no brinda un diagndstico especi-
fico,*>' como en este caso. Estos tumores son considera-
dos de bajo grado de malignidad, pero con un prondstico
favorable después del tratamiento quirdrgico, como el
caso reportado. Se sabe muy poco del origen y compor-
tamiento biolégico de dichos tumores porque la diferen-
ciacion celular que presentan y el tamafio que logran al-
canzar corresponden a una manifestacion de alto grado
de malignidad,” sin embargo, se han observado tumores
qgue han sido resecados en forma parcial sin evidenciarse
metdstasis ni recurrencia tumoral en un periodo mayor al
esperado para las lesiones de este tipo.'® Estos tumores
producen metdstasis a érganos vecinos, peritoneo e higa-
do entre 16 y 20%."

El tratamiento de eleccidn es la reseccion quirdrgica;
en los casos en que el tumor se encuentre a nivel de la ca-
beza y/o cuerpo del pancreas se debe considerar una pan-
creatoduodenectomia, aunque hay casos reportados de
enucleacion de la lesion,**° y en aquellos que se localizan
en la cola se recomienda una pancreatectomia distal.*>192

En general, los pacientes poseen un buen prondstico y se
reporta una supervivencia que supera el 90% a 5 afios. Tang*®
reportd una supervivencia de 97% en una serie de 36 casos
resecados en el Memorial Sloan Kettering Cancer Center, serie
que incluyd a siete pacientes con metastasis hepaticas.

CONCLUSION

El caso descrito demuestra que estas lesiones pueden pre-
sentarse a edades mas tempranas a las descritas; el pacien-
te mds joven reportado previamente tenia 15 afios, pero
el comportamiento bioldgico es similar con un prondstico
favorable después de la reseccidn quirurgica completa.
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