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RESUMO

Trata-se de um tumor que foi descrito pela primeira vez em 1959 e é definido
como um tumor sélido pseudopapilar do pancreas. Embora possa se manifestar de forma
maligna, € uma condi¢do que comumente apresenta comportamento benigno. Localizacéo
mais comum em regido corpo-caudal do 6rgdo, sexo feminino, idade preferencialmente
abaixo de 30 anos. Até a data, a sua etiologia é desconhecida e os sintomas sdo muito
inespecificos, dificultando seu diagndstico. Estes tumores ocorrem tipicamente em
mulheres (proporcdo 10:1) entre a segunda e quarta década de vida e cerca de 20 a 25%

dos casos sdo vistos na faixa pediatrica. Em muitos casos, € uma descoberta casual.

O tumor de Frantz pode ser diagnosticado por ultrassonografia e tomografia
computadorizada de abddmen. Tem uma aparéncia tipica, grosseiramente aparecendo
como uma massa grande e encapsulada bem delimitada em relagdo ao péancreas
remanescente, com uma combinacdo de componentes solidos, pseudopapilares e

hemorragicos sendo totalmente ou parcialmente cisticos em 92% dos casos.

O tratamento definitivo do tumor de Frantz é a resseccdo cirurgica e a escolha da
melhor técnica vai depender do tamanho, localizacdo e invasdo dos 6rgaos adjacentes. A
terapia adjuvante ndo € muito utilizada devido a alta ressecabilidade dos tumores sélidos
pseudopapilares. As terapias neoadjuvantes mostram bons resultados em alguns casos.
Em geral, o uso de quimioterapia e radioterapia ndo tem muito efeito neste tumor. A
ocorréncia de morte diretamente associada ao tumor é rara. A sobrevida em 5 anos apds
resseccdo cirargica do tumor alcanca 97%. Foram descritas, ainda, altas taxas de

sobrevida a longo prazo, mesmo na presencga de doenca disseminada assintomatica.

Descritores: benigno; pancreas; resseccao cirdrgica.



SUMMARY

It is a tumor that was first described in 1959 and is defined as a solid pseudopapillary
tumor of the pancreas. Although it can manifest itself in a malignant way;, it is a condition
that commonly presents a benign behavior. Most common location in the body-caudal
region of the organ, female gender, age preferably below 30 years. To date, its etiology
is unknown and the symptoms are very nonspecific, making its diagnosis difficult. These
tumors typically occur in women (10:1 ratio) between the second and fourth decade of
life and about 20 to 25% of cases are seen in the pediatric age group. In many cases, it is

a chance discovery.

Frantz's tumor can be diagnosed by ultrasound and CT scan of the abdomen. It has a
typical appearance, grossly appearing as a large, encapsulated mass well delimited in
relation to the remaining pancreas, with a combination of solid, pseudopapillary and

hemorrhagic components being fully or partially cystic in 92% of cases.

The definitive treatment of Frantz's tumor is surgical resection and the choice of the best
technique will depend on the size, location and invasion of adjacent organs. Adjuvant
therapy is not widely used due to the high resectability of pseudopapillary solid tumors.
Neoadjuvant therapies show good results in some cases. In general, the use of
chemotherapy and radiotherapy does not have much effect on this tumor. The occurrence
of death directly associated with the tumor is rare. The 5-year survival after surgical
resection of the tumor reaches 97%. High long-term survival rates have also been

described, even in the presence of asymptomatic disseminated disease.

KEYWORDS: benign; pancreas; surgical resection.



INTRODUCAO

Descrito pela primeira vez por Frantz, em 1959, como tumor papilar, essa entidade
rara do pancreas teve diversos nomes até que em 1996 a Organizacdo Mundial de Saude
0 definiu como tumor solido pseudopapilar. Trata-se de tumor epitelial, composto por
células monomorfas, formando estruturas solidas e pseudopapilares, frequentemente com
alteragbes cistico-hemorragicas. E postulado que o tumor se origina de células
pancredticas acinares primitivas pela presenga de um complexo de Golgi bem
desenvolvido e a presenca de alfal-antripsina, ou de células do tubérculo genital
feminino. A ocorréncia deste tumor em mulheres jovens com presenca de receptores de
progesterona pode indicar relacbes do desenvolvimento tumoral com hormonios

femininos.

Até a data, a sua etiologia é desconhecida e os sintomas sdo muito inespecificos,
dificultando seu diagndstico. Estes tumores ocorrem tipicamente em mulheres (proporcao
10:1) entre a segunda e quarta década de vida e cerca de 20 a 25% dos casos sdo Vistos

na faixa pediatrica. Em muitos casos, &€ uma descoberta casual.

O tumor solido pseudopapilar pode acometer qualquer parte do pancreas, porém
0 acometimento da cauda do pancreas é um pouco mais comum seguido pela cabeca e
pelo corpo. O tumor de Frantz pode ser diagnosticado por ultrassonografia e tomografia
computadorizada de abdémen. Tem uma aparéncia tipica, grosseiramente aparecendo
como uma massa grande e encapsulada bem delimitada em relagdo ao péancreas
remanescente, com uma combinacdo de componentes solidos, pseudopapilares e
hemorrégicos sendo totalmente ou parcialmente cisticos em 92% dos casos. Pode haver
calcificacdes na periferia da massa e realce de contraste intravenoso dentro da massa

sugerindo necrose hemorragica.

A resseccdo cirdrgica completa é o principal tratamento, resultando na maioria
das vezes em progndstico favoravel. A terapia adjuvante ndo é muito utilizada devido a
alta ressecabilidade dos tumores sélidos pseudopapilares. As terapias neoadjuvantes
mostram bons resultados em alguns casos. Em geral, 0 uso de quimioterapia e radioterapia

ndo tem muito efeito neste tumor. A ocorréncia de morte diretamente associada ao tumor



é rara. A sobrevida em 5 anos apds ressec¢do cirurgica do tumor alcanga 97%. Foram
descritas, ainda, altas taxas de sobrevida a longo prazo, mesmo na presenca de doenca

disseminada assintomatica.

O caso descrito possui caracteristicas condizentes com os dados encontrados na
literatura, tais como: género e idade da paciente; tomografia computadorizada com massa
complexa, heterogénea e bem delimitada; padrdo imuno-histoquimico positivo para

betacatenina, proteina receptora de progesterona e cromogranina A.



OBJETIVOS
OBJETIVO PRIMARIO:

- Relatar o caso de uma paciente portadora de tumoragao expansiva em pancreas, a
qual foi submetida a pancreatectomia corpo-caudal e esplenectomia como

tratamento oncologico cirurgico.

OBJETIVOS SECUNDARIOS:

Enaltecer a importancia do diagnostico precoce de neoplasias pancreaticas, a fim

de proporcionar o tratamento curativo ao paciente.

- Levantar dados na literatura acerca dos espectros de apresentacao e localizagéo do

tumor de Franz.

- Abordar as opgdes terapéuticas dentro do cunho cirdrgico para o tratamento de

neoplasias em pancreas.

- Cooperar para a ampliacdo do conhecimento médico, adicionando, se existirem,

novas informagdes sobre o0 assunto.

METODOLOGIA

Trata-se de um relato de caso clinico acerca de uma paciente atendida no ambulatério de
Cirurgia Abdominal do Hospital de Cancer Napole&o Laureano, em Jodo Pessoa-PB com

diagnéstico de tumoragdo em regido de corpo e cauda do pancreas.

A coleta de dados foi realizada apds o preenchimento do Termo de Consentimento
Livre e Esclarecido (TCLE) pela paciente, o qual esta de acordo com a Resolucao
466/2012, o qual assegura 0 anonimato e privacidade do paciente e dos seus familiares,

assim como a autonomia do paciente ou responsavel legal. Os dados foram coletados por



meio de entrevista com a paciente e informagdes contidas no prontuario médico
localizado no Hospital Napoledo Laureano, sendo 0 mesmo acompanhado

periodicamente.

A andlise dos dados foi realizada através do relato da historia clinica inicial,
evolucdo, fotografias das lesGes (previamente autorizada no TCLE) e exames
laboratoriais. Apds a andlise, foram feitas observacdes a respeito das relacdes causais

entre as variaveis em observacao.
RISCOS

Esta pesquisa ndo oferece riscos de qualquer natureza ao hospital ou aos
pesquisadores, como também, riscos fisicos ou bioldgicos ao paciente, visto que ndo
foram realizadas intervenc@es de qualquer natureza. Existe, entretanto, o risco potencial
de constrangimento durante a entrevista para coleta de dados, no que se refere a exposicéao
de sua doenca e utilizacdo de imagens das lesbes. Estes riscos foram minimizados
promovendo-se ao paciente um ambiente tranquilo e reservado para a entrevista,
garantindo sempre sua autonomia. Além disso, foi explicado e reforcado o caréater
académico da pesquisa, assim como 0 anonimato e a preservacdo de sua identidade nas

imagens utilizadas.
BENEFICIOS

- Alertar quanto a necessidade do diagnostico precoce de neoplasia pancreatica,

descartando corretamente os diagnoésticos diferenciais.

- Ampliar os conhecimentos acerca do tumor de Franz, para tratamento de

neoplasias com adequada abordagem cirdrgica.

- Avaliar a terapéutica medicamentosa e cirurgica e enriquecer a comunidade

cientifica, devido as complicacdes inerentes a esta enfermidade.

RELATO

Paciente do sexo feminino, de 22 anos de idade, em consulta ambulatorial no Hospital
Napoledo Laureano no setor de Cirurgia do Aparelho Digestivo. Encaminhada, via

atencdo basica, com queixa de dor abdominal, com 6 meses de evolugdo. A dor era



moderada, em pontada, de carater constante, difusa, que irradiava para dorso, sem
periodos bem definidos de crise e com remissdo durante o dia. O exame fisico nédo revelou
quaisquer anormalidades. A ultrassonografia (USG) de abdome evidenciava processo
expansivo em cauda de pancreas, que a ressonancia nuclear magnésica (RNM) mostrou
tratar-se de volumosa formacdo expansiva heterogénea, solida, no corpo e cauda do
pancreas, medindo aproximadamente 7,0 x 6,3cm. A possibilidade de tumor sélido
pseudo-papilar do pancreas (Tumor de Franz) deve ser considerado como primeira linha

diagndstica.

Fig. 1: Ultrassom de abddémen total evidenciando lesdo expansiva em corpo e

caudapancreaticas, com pouco fluxo ao Doppler.
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Fig 2: Imagem de Ultrassonografia da massa em topografia de corpo e cauda pancreatica.
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Figura 3 — RNM de abdome com contraste em corte axial evidenciando massa em corpo

e cauda do pancreas.

Figura 4: RNM de abdome com contraste evidenciando formacao expansiva heterogénea,
solida e com hipossinal em T2 e leve hipersinal em T1, com restricdo a difusdo e

impregnacao heterogénea pelo meio de contraste, localizada no corpo/cauda.



2:1 .00 NEX
[ 78 L f VB/TRF /RTr /RST

¥
|

e |4
fee Mun:0181035183053001 |
FENATA SANTOS By

F 221 1014925 | §
0B,

* 20 fpr 2000
12 Jun 2022
10:30:20 ¢

Mog = 1,

Ws 178Ls NS

11

Figura 5 — RNM de abdome com contraste evidenciando formacéo solida em corpo/cauda

do pancreas.
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Fig 6 — RNM de abdome com contraste evidenciando formacdo sélida em corpo/cauda

do pancreas.

No dia 16 de Setembro de 2022 foi abordada mediante incisdo transversa a esquerda, sob
anestesia geral, com realizacdo de pancreatectomia corpo-caudal + esplenectomia, sem
intercorréncias. Seguiu para Unidade de Terapia Intensiva (UTI) para cuidados intensivos
e monitorizacdo continua, mantendo estabilidade clinica e hemodindmica, boa saturagdo
em ar ambiente, nivel de consciéncia preservado. Os dispositivos presentes eram acesso

venoso central, sonda vesical de demora e dreno de Blake de localizacao retroperitoneal.

A laparotomia o tumor no apresentava aderéncias a estruturas adjacentes e nio havia
liquido livre na cavidade nem evidéncias de implantes hepaticos ou peritoneais. Foi
realizada  pancreatectomia corpo-caudal com esplenectomia. Os achados
anatomopatoldgicos revelaram, a macroscopia, um tumor de 6,5 x 6,1 x 5,0cm, pesando
110g, de superficie externa rugosa e coloracao ruborizada. Ao exame histopatolégico foi
confirmada neoplasia sélida pseudopapilar do pancreas, sem invasdo angiolinfatica ou
perineural, com margens cirargicas livres e auséncia de neoplasia em linfonodos e baco.

A paciente evoluiu bem no pés operatério.

Fig 7: Abdémen em 1° dia de pos-operatério, evidenciando bom aspecto de ferida

operatoria e abdome aparentemente inocente.

No 1° dia pds-operatorio, evoluiu com bom estado geral, nivel de consciéncia preservado,
estabilidade clinica e hemodindmica, além de boa diurese (1300ml/24h). Fez uso de

Cefazolina por um dia. Exames laboratoriais evidenciavam hemoglobina satisfatoria,
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leucocitose sem desvio a esquerda, associado a aumento discreto de proteina C reativa,
hiperglicemia, condizente com resposta inflamatoria e endocrinolégica a cirurgia. Além

de funcéo renal e hepatica normais. Sem distarbios hidroeletroliticos.

T aaancommmco Uty

Fig. 8: Balango hidrico em unidade de terapia intensiva no 1° dia de pds-operatorio.

No 2° dia pds-operatorio, em sala de UTI, apresentou dor abdominal, associado com
queda de hemoglobina, caindo para 6,2, sem outros sinais clinicos. Foram solicitados

dois hemoconcentrados, apesar de ndo haver instabilidade hemodinamica.

No 3° dia pds-operatorio, em enfermaria, apresentou alteracdes dos pardmetros cardiacos,
frequéncia cardiaca aumentada e queda da pressdo arterial media, associado com pulso
filiforme. Ao realizar exame fisico, abdome evidenciou sinais de peritonite, com
compressdo digito-pressdo positiva. Levada imediatamente para sala de cirurgia, que
culminou em nova reabordagem. A laparotomia exploradora com reabertura de inciséo
anterior, teve como achados sangramento por coto de artéria gastrica esquerda, com
consequente presenca de sangue em cavidade abdominal. Foi realizada toalete cavitario
e drenagem, além da hemostasia adequada do vaso sangrante.

Encaminhada a UT]I, intubada, sedada, sem drogas vasoativas, para cuidados intensivos.
Iniciado novo ciclo de antibidtico, dessa vez nao profilatico e sim terapéutivo. Houve
preferéncia por manté-la sedada, com via aérea definitiva, por falha de extubacéo em sala

de cirurgia.
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No 1° dia de pds operatdrio da reabordagem, evoluiu com bons parametros clinicos e
hemodindmicos, sendo desligado sedacdo e aguardado o despertar. Extubacéo realizada

com éxito, assim como retirada de sonda vesical de demora e alta da UTI.

Durante a semana de internacdo em enfermaria, apresentou reducéo das queixas algicas,
também aceitou dieta via oral, com deambulacdo presente. Recebeu alta para

acompanhamento ambulatorial.

Retornou a consulta apo6s trés dias da alta hospitalar, referindo dor epigastrica apds
alimentacéo e trouxe exames de controle (hemograma e pcr). Esses exames apresentaram

leucocitose e aumento discreto da PCR.

Exames laboratoriais 27/09/22

Hemoglobina 10,5g/dI

Hemacias 3,65milhGes/mm3

Leucocitos 18300 mm3 (Segmentados: 79,9%)
Plaquetas 902000 mms3

Proteina C Reativa 53,3 mg/l

Amilase 81,0 U/di

Foi orientado realizar novos exames laboratoriais e tomografia computadorizada de
abdome que revelou moderada quantidade de liquido livre na cavidade peritoneal e

colecdo liquida encapsulada situada no hipocéndrio esquerdo.
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Fig. 9: Tomografia de abdome com contraste evidenciando colecédo liquida encapsulada

em hipocondrio esquerdo.

Exames laboratoriais 29/09/22

Hemoglobina 10,5g/dI

Hemacias 3,62milhGes/mm3

Leucocitos 24.000 mm3 (Segmentados: 81,4%)
Plaquetas 964000

PCR 127,3mg/l

Aspartato aminotransferase - TGO 50,0 U/ml

Alanina aminotransferase - TGP 93,0 U/mi
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Amilase 93,0
Velocidade de hemossedimentacéo 65,0mm
Creatinina 0,52 mg/dl
Albumina 2,9 g/dI

Paciente com melhora clinica, nega sintomas infecciosos e/ou inflamatdrios. Porém

persiste com leucocitose. Solicitado novos exames laboratorias e nova TC para avaliacéo.

Exames laboratoriais 06/10/22
Hemoglobina 11,8¢/dl
Hemacias 4,8 milhdes/mm3
Leucocitos 8200 mm3
Plaquetas 1097000 mm3
Sadio 146 mmol/L
Potassio 5,0 mmol/L
PCR 35,6 mg/I
Aspartato aminotransferase - TGO 24 U/ml
Alanina aminotransferase - TGP 35,0 U/dI
Amilase 127,0 U/dl
Uréia 23.0mg/dI
Creatinina 0,59 mg/dl
Albumina 3,9 g/dl
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Fig 10: Colegdes liquidas em loja esplénica e ao redor do célon descendente.
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Fig 11: Hepatomegalia e colec@es liquidas em loja esplénica de (10,2x8,3x7,0) cm e outra

colecdo liquida em colon descendente (7,3x3,0x2,1 cm).

Apds aproximadamente um més ap06s o primeiro procedimento cirdrgico, foi submetida
a puncdo em loja esplénica sob anestesia local para drenagem de colecdo, sem
intercorréncias. Com posterior antibioticoterapia ambulatorial com clindamicina e

ciprofloxacino por 14 dias.



Fig 12: Saida de secrecdo purulenta em loja esplénica.

Fig 13: Passagem de fio guia de cateter duplo limen em local de puncéo.
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Fig. 14: Colocacdo de cateter duplo limen e posterior fixacdo na mesma localizacdo da

drenagem.

DISCUSSAO

Tumor de Frantz é um tumor solido pseudopapilar do pancreas que acomete
principalmente a regido corpo-caudal do pancreas e é mais incidente em mulheres jovens
na terceira década de vida. Geralmente o diagndstico acontece como achado incidental
durante exame de imagem realizado por outra razéo, pela presenca de massa abdominal
palpavel, ou na investigacdo de dor abdominal inespecifica. Algumas vezes, os sintomas
podem ser de compressao de estruturas vizinhas, como por exemplo, as vias biliares, com

ictericia.

Os marcadores tumorais sdo de pouco auxilio diagndstico, ja que raramente estdo

elevados, além de auséncia de alteracdes de enzimas pancreaticas ou canaliculares.
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A realizagdo de TC ou US tem grande importancia no diagndéstico. Pacientes com dor
abdominal inespecifica conseguem descobrir massa em topografia de pancreas com
caracteristicas especificas. A massa é bem delimitida, com contornos regulares, capsula
espessa, heterogénea, padrdo misto, solidocistico e pode apresentar calcificacbes ou
septacdes internas. A microscopia, descreve-se, usualmente, como lesdo de baixo indice
mitotico, com células pequenas, agrupadas em areas pseudopapilares e sélidas, com

degeneracéo cistica.

Em relagdo a histologia do tumor pancreatico, acredita-se na hipotese que o mesmo é
originado de uma linha de células epiteliais primitivas multipotentes. O perfil imuno-
histoquimico do tumor sélido pseudopapilar é variavel. Geralmente, ha expressao dos
anticorpos anti-CD10, alfa-1 antitripsina, alfa-1 anti-quimiotripsina, anti-vimentina, anti-
NSE, anti-CD56, anti-RP, anti-sinaptofisina, E-caderina e betacatenina. Por vezes, ha

expressdo de anticorpo anti-progesterona:

Como padrdo-ouro de tratamento é a resseccao cirdrgica, e a escolha do procedimento
depende do tamanho, localizacdo e da possivel invasdo de 6rgdos adjacentes, podendo ser
feitas operacbes como duodenopancreatectomia, pancreatectomia distal (com ou sem

esplenectomia) ou pancreatectomia total.

No caso mencionado neste trabalho, foi realizado pancreatectomia distal com
esplenectomia, sob anestesia geral, com retirada completa da lesdo. Em tumores do corpo
ou da cauda do pancreas, as pancreatectomias distais, com preservacao esplénica, quando
possivel, sdo indicadas. Lesbes da cabeca do pancreas sdo tratadas conforme o grau de
extensdo, idealmente duodenopancreatectomia com preservacéo do piloro, que também é

indicada em casos de tumor localizado no processo uncinado.
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A excisdo completa da lesdo promove um prognostico favoravel, com sobrevida de 97%

em dois anos e 95% em cinco anos. A taxa de reincidéncia é de 10 a 15%.

Figura 16: Cavidade abdominal durante procedimento, com colon transverso elevado,
mesocélon e angulo de Treitz exposto, evidenciando massa tumoral apresentada em

topografia de corpo-cauda do pancreas.
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Figura 17: Posicionamento do afastador de figado com objetivo de utiliza-lo na

visualizacao do baco.
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Fig 18: Ligadura da a. esplénica esquerda.

Figura 19: Peca tumoral removida associado com baco.

O Tumor de Frantz muito raramente tem comportamento agressivo, com
surgimento de metastase. Apenas 15% dos tumores tém algum risco de desenvolvimento
para disseminagdo, com o 6rgdo mais comum sendo o figado. No entanto, esse ndo é o

Unico que pode ser afetado, com relatos descrevendo metastase para peritbnio ou
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estdbmago, adrenais ou linfonodos. Ja 0ssos e pulmdes ndo séo envolvidos em processos

metastaticos.

Dessa forma, é interessante ter atencdo a caracteristicas que poderiam indicar uma
maior predisposicdo a metastases, que sdo: tumores acima de 8cm, atipia celular, invasao

da capsula, invasao linfonvascular ou perineural.

Como ja foi dito, o Tumor de Frantz € um tumor de crescimento bem lento. Logo,
seu Ki-67 tende, normalmente a ser bem baixo, por volta de 1-2%. Assim, valores acima
desse podem indicar um potencial maior de metastizacdo. Outro indicativo de
malignidade é o formato da tumoracdo. Nas benignas elas sdo arredondadas, com margens
lobuladas e encapsulamento completo, diferente das com potencial de malignidade, em
que é nitido a incompletude da capsula.

Fig 20: Equipe médica finalizando procedimento.
CONCLUSAO

O cancer representa um importante problema de saude publica, principalmente
pelo aumento da sua incidéncia e por sua alta taxa de mortalidade. O tumor de Frantz é

um tumor de caracteristicas benignas e crescimento indolente, além de acometer mais
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comumente mulheres jovens. Deve-se suspeitar quando ha descoberta de massas
abdominais assintomaticas, porém néo se deve descartar a hipotese de tumor de Frantz na
presencga de sinais e sintomas ndo caracteristicos, uma vez que, por Ser rara € pouco

relatada, ainda ha aspectos desconhecidos sobre esta afeccéo.

O caso apresentado ressalta a relevancia do diagndstico precoce de neoplasias
pancreaticas, com possibilidade de resseccao total e cura. A resseccdo cirirgica é o
melhor tratamento para o tumor, sendo na maioria das vezes, o Unico tratamento
suficiente. O tipo de resseccdo depende da topografia do tumor e deve objetivar a
preservacdo das estruturas adjacentes. A experiéncia com o tratamento adjuvante é

limitada aos bons resultados obtidos com a ressecc¢ao do tumor.
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