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Tumor de Frantz, um desafio diagndstico: relato de caso

Frantz’s tumor, a diagnostic challenge: case report

RESUMO

Introdugdo: O tumor sdlido pseudopapilar do péncreas (tumor de Frantz) é uma neoplasia sélido-cistica de células
exocrinas que corresponde a cerca 0,2-2,7% de todos os tumores pancreaticos. Trata-se de doenga rara, com baixo
potencial de malignidade, que acomete preferencialmente em mulheres jovens, com média de idade de 25 anos. A
ressecgdo cirlrgica completa da lesdo é o tratamento de escolha, e o progndstico é excelente. Objetivo: Relatar
um caso desafiador de tumor de Frantz com apresentag&o clinico-radioldgica atipica, em que os exames de imagem
tiveram importancia fundamental para elucidagdo diagndstica e no manejo terapéutico. Relato de Caso: Paciente do
género feminino, 31 anos, apresentando anemia cronica, hematémese, melena e hematoquezia. A endoscopia digestiva
alta evidenciou Ulcera em atividade no bulbo duodenal. A tomografia revelou massa expansiva localizada entre a
cabega pancreatica e o duodeno, com sinais de ulceragéo. As principais hipdteses diagndsticas eram tumor estromal
gastrointestinal (GIST) ou tumor de Frantz. A ressonancia magnética caracterizou intima relagdo da lesdo com o tecido
pancreatico, deixando o diagndstico de tumor de Frantz como a hipétese mais provavel. A paciente foi submetida a
duodenopancreatectomia total para ressecgdo e tratamento definitivo da lesdo. A imunohistoquimica revelou células
com citoplasma eosinofilico indistinto e ndcleos hipercromaticos, por vezes com arranjos pseudopapiliferos, bem como
expressdo para betacatenina em padrdo nuclear e positividade para CD10 e CD99, confirmando se tratar de um tumor
solido pseudopapilar do pancreas. Conclusdo: Observa-se a importéncia dos exames de imagem para caracterizagéo
e diagndstico assertivo desse tipo de tumor, possibilitando a resseccdo completa da lesdo e perspectiva de cura da

doenga.
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ABSTRACT

Introduction: Pseudopapillary solid pancreatic tumor (Frantz’s tumor) is a solid-cystic exocrine cell neoplasm
that accounts for about 0.2-2.7% of all pancreatic tumors. It is a rare disease with low potential for malignancy,
preferentially affecting young women, with an average age of 25 years. Complete surgical resection of the lesion is
the treatment of choice, and the prognosis is excellent. Objective: To report a challenging case of Frantz's tumor with
atypical clinical-radiological presentation, in which imaging exams were fundamental for the diagnostic elucidation and
therapeutic management. Case Report: 31-year-old female patient with chronic anemia, hematemesis, melena and
hematochezia. Upper gastrointestinal endoscopy showed an active ulcer in the duodenal bulb. Tomography revealed
an expansive mass located between the pancreatic head and the duodenum, with signs of ulceration. At this time, the
main diagnostic hypotheses were gastrointestinal stromal tumor (GIST) or Frantz tumor. Magnetic resonance imaging
characterized an intimate relationship of the lesion with pancreatic tissue, making the diagnosis of Frantz tumor as
the best hypothesis. Then, the patient was submitted to total duodenopancreatectomy for resection and definitive
treatment of the lesion. Immunohistochemistry revealed cells with indistinct eosinophilic cytoplasm and hyperchromatic
nuclei, sometimes with pseudopapillary arrays, as well as expression for beta-catenin in nuclear pattern and positivity
for CD10 and CD99, confirming that it is a solid pseudopapillary tumor of the pancreas. Conclusion: The importance
of imaging tests for characterization and assertive diagnosis is observed of this type of tumor, allowing the complete

lesion resection and perspective of cure.
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INTRODUCAO

O tumor sélido pseudopapilar do péancreas
(tumor de Frantz) é uma neoplasia sdlido-cistica
de células exocrinas que corresponde a cerca 0,2-
2,7% de todos os tumores pancreaticos.! Até 2014
apenas 900 casos bem detalhados dessa malignidade
tinham sido descritos.? Trata-se de uma doenga rara,
com baixo potencial de malignidade, que acomete
preferencialmente mulheres jovens, com predilecdo 9:1
com média de idade de 25 anos.3 A resseccdo cirdrgica
completa da lesdo é o tratamento definitivo de escolha; e
o prognostico é excelente. Metastases sdo infrequentes,
ocorrendo em cerca de 7% a 9% dos casos, tipicamente
para o figado, omento e periténio.*

Os exames de imagem utilizados para sugerir
o diagnédstico de tumor de Frantz sdo ultrassonografia,

tomografia computadorizada (TC) e ressonancia
magnética (RM). Dentre os aspectos de imagem,
tumoracdo sdlido-cistica, sinais de hemorragia

intratumoral e eventualmente calcificagbes sugerem
essa patologia com alta acuracia em pacientes que
apresentem contexto clinico-epidemioldgico especifico.8?

ApoOs a suspeita diagndstica por imagem, a
resseccdo cirdrgica é o melhor tratamento, sendo
habitualmente suficiente. O tipo de resseccdo depende
da topografia do tumor e deve objetivar a preservagao
das estruturas adjacentes. A maioria dos estudos
concorda que as taxas de ressecabilidade sdo altas em
virtude do tumor, ao crescer, deslocar as estruturas
adjacentes ao invés de invadi-las. Alguns esquemas de
terapia neoadjuvanete alternativa (quimioterapia e/ou
radioterapia) tém sido propostos, porém sem numeros
suficientes para conclusGes definitivas.5”

O objetivo do presente artigo foi relatar um caso
atipico de tumor de Frantz com apresentagdo clinico-
radioldgica rara, diagnosticado no Hospital Universitario
da Universidade Federal de Juiz de Fora (HU-UFJF),

visando descrever a importancia dos métodos de

imagem e propedéutica realizados, que permitiram a
conduta assertiva e curativa para a paciente.

RELATO DE CASO

Paciente do género feminino, 31 anos, foi
admitida no servigo de gastroenterologia do Hospital
Universitario da Universidade Federal de Juiz de Fora
(HU-UFJF) em abril de 2019, relatando que ha trés
meses vem apresentando fragueza, cansago aos minimos
esforcos, nauseas, dois episodios pregressos de vomitos
e sangue nas fezes, dor abdominal em queimacgdo, que
pioravam apds a alimentacdo. A paciente € portadora
de hipertensdo arterial sistémica e anemia, em uso
de sulfato ferroso diario ha cerca de trés meses, sem
melhora dos sintomas. Ao exame fisico apresentava
bom estado geral, hipocorada (3+/4+) e sem outras
alteragdes dignas de nota nos aparelhos cardiovascular,
neuroldgico, pulmonar e digestorio.

De exames pregressos, apresentava endoscopia
digestiva alta (figura 1) realizada ha cinco dias em outro
servigo, que identificava uma Ulcera em atividade,
localizada na parede anterior da transicdo do bulbo para
a segunda porgdo duodenal de aproximadamente 4 cm
de comprimento, profunda, com grande friabilidade da
mucosa ao toque do aparelho e com fundo recoberto por
fibrina, material necrético e coagulos. Apds o término
da avaliagdo, a paciente foi internada com pedidos de
exames laboratoriais e ultrassonografia do abdome.
Os exames laboratoriais iniciais evidenciaram anemia,
caracterizada por microcitose e hipocromia intensas,
além de anisocitose moderada.

A ultrassonografia do abdome evidenciou
lesdo nodular expansiva, heterogénea, de limites bem
definidos, localizada junto ao bordo inferior do segmento
hepatico IV, com focos hiperecogénicos de permeio e
sem vascularizagdo ao estudo Doppler.

Foi solicitada tomografia computadorizada de
abdome superior para melhor elucidagdo diagndstica

Figura 1: Endoscopia digestiva alta identificando Ulcera no bulbo duodenal, com fundo recoberto por fibrina, material necrético e

coagulos.
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(figura 2), que mostrou a presenca de massa
heterogénea, de contornos irregulares e hiporrealce
ao meio de contraste, medindo cerca de 12,0x11,4x9,2
cm nos seus maiores eixos, localizada na interface
da cabega pancreatica com o duodeno, evidenciando
ainda focos gasosos de permeio a lesdo, que sugeriam
ulceragao parietal.

As hipdteses diagndsticas foram tumor estromal
gastrointestinal (GIST) ou tumor sdlido pseudopapilar
do péancreas (tumor de Frantz). Para diferenciacdo
diagndstica, foi solicitada ressonancia magnética do
abdome superior (figura 3), a qual mostrou lesdo
expansiva, com baixo sinal em T1 e alto sinal em T2,
restricdo verdadeira a difusdo e realce heterogéneo pelo
meio de contraste, destacando-se area de ulceragdo que
comunicava a lesdo com a primeira porgao do duodeno.
A lesdo apresentava o sinal radioldgico da “garra”,
inferindo uma origem no tecido pancreatico, pois o
mesmo envolvia a formagao de maneira circunferencial.

Ndo foi identificado sinais de doenga metastatica nos
demais 6rgdos estudados. Diante dos achados descritos
no exame de ressonancia magnética, a hipotese
diagnédstica de tumor de Frantz pareceu mais provavel,
sendo a terapéutica cirdrgica indicada para confirmacgdo
e tratamento definitivo.

A paciente foi encaminhada para o servigo
de cirurgia, onde realizou duodenopancreatectomia
total (cirurgia de Whipple). A macroscopia da pega
cirirgica do segmento proximal do péancreas (figura
4) evidenciou tumoragdo arredondada, expansiva,
encapsulada, pardacenta, heterogénea, medindo cerca
de 12,5x10,2x9,0 cm, com multiplas areas hemorragicas
e necrdticas, contigua com a parede lateral da primeira
porcdo do duodeno, onde evidenciou-se a ulceragao.
A pecga cirurgica incluia ainda o segmento gastrico, a
vesicula biliar e segmento de ducto hepatico comum
sem comemorativos. A andlise histopatoldgica
(figura 5-A/B) evidenciou células tumorais com

Figura 2: Tomografia computadorizada do abdome superior nas sequéncias sem contraste (A), arterial (B), venosa (C) e

equilibrio (D) evidenciando massa heterogénea, com contornos irregulares e hiporrealce apés a administragdo do meio de

contraste, localizada entre a cabega pancredtica e o duodeno.
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Figura 3: Ressonancia magnética do abdome superior evidenciando a lesdo expansiva na regido peripancreatica, de contornos
lobulados, com alto sinal em T2 (A), realce pelo meio de contraste, como demonstrado na fase mais tardia do estudo (B) e
restrigdo verdadeira na difusdo (C), confirmada pelo mapa ADC (D).

Figura 4: Peca cirtrgica enviada para o estudo anatomopatoldgico.
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nucleos atipicos em “grdos de café”, bordas celulares
mal definidas e vascularizagdo delicada. No estudo
complementar com imunohistoquimica (figura 5-C/D),
foram detectadas células com citoplasma eosinofilico
indistinto e nlcleos hipercromaticos, por vezes com
arranjos pseudopapiliferos, bem como expressdo para
betacatenina em padrdao nuclear e positividade para
CD10 e CD99, concluindo se tratar de um tumor sdlido
pseudopapilifero do pancreas (tumor de Frantz).

Apos o procedimento cirlrgico a paciente
foi encaminhada para a unidade de terapia intensiva
onde permaneceu por dois dias, sendo posteriormente
transferida para enfermaria. Apds 14 dias de internacgéo,
a paciente recebeu alta sem intercorréncias e, no
momento, mantém acompanhamento ambulatorial.

DISCUSSAO

Descrita pela primeira vez em 1959 por Frantz,
o tumor de Frantz corresponde de 0,1% a 2,7% dos
tumores pancreaticos e de 5% a 12% das neoplasias
cisticas do pancreas.>’ Sua ocorréncia vem se elevando
nos ultimos anos, provavelmente devido ao maior
conhecimento sobre a doenca e a uniformizacdo de
nomenclatura, realizada em 1996 pela Organizagdo
Mundial de Salde, que o definiu como tumor sdlido
pseudopapilar do péancreas.”® Esta neoplasia é mais
prevalente em mulheres (90%) na terceira década de
vida.t0113 Seu aparecimento costuma ocasionar um
quadro clinico inespecifico e, por vezes, assintomatico.
A maioria dos pacientes procura auxilio médico em razéo
de dores epigastricas ou em hipocondrio esquerdo,
associada a uma massa palpavel na regido, dolorosa
ou ndo. Nauseas e vomitos frequentes sdo relatados.
Devido ao crescimento lento do tumor, é incomum,

")

Vwwiz:Catenina beta

-

porém relatado, ictericia obstrutiva e abdémen agudo
hemorragico decorrente da ruptura da neoplasia.>”

Realiza-se o diagnostico por meio de exames
complementares de ultrassonografia, tomografia
computadorizada e, por vezes, com o auxilio da
ressonancia magnética do abdome, que evidencia
massa volumosa na topografia do pancreas, com limites
nitidos, capsula espessa, de padrdo misto sélido-cistico,
por vezes com calcificagdes ou septagdes internas. A
ressonancia magnética; revela, de forma mais evidente
que a tomografia computadorizada, caracteristicas como
a capsula tumoral e as areas hemorragicas. Essa lesdo
pode estar localizada em qualquer segmento do pancreas,
mas sdo oriundas da cauda em aproximadamente
64% dos casos, apresentando-se com 2 cm a 17 cm
de diametro (média de 8 cm). O diagndstico deve ser
suspeitado através de métodos de imagem e confirmado
pelo estudo anatomopatolégico.®9101414 Os marcadores
tumorais sdo de pouco auxilio diagndstico, ja que
raramente estdo elevados (ocasionalmente ha elevagbes
minimas de CA19-9).15.16

O tumor de Frantz tem carater benigno e
costuma cursar apenas com deslocamento e compressao
de estruturas adjacentes, sendo rara a invasdo local.
Metastases hematogénicas sdo eventos raros e ocorrem
em até 15% dos casos.571%14 De forma bem distinta
daquelas descritas na literatura, onde ndao observamos
ulceragdo e invasao de estruturas adjacentes, o tumor
observado no caso relatado, estava centrado na cabega
pancredtica, apresentando focos hemorragicos de
permeio e componente de ulceragdo central que se
comunicava com a primeira porgao duodenal, simulando
caracteristicas de outras neoplasias nesta topografia,
destacando-se como diferencial os tumores estromais
gastrointestinais (GIST).

13

Figura 5: Cortes histologicos (A/B) e da imunoistoquimica (C/D) da paciente com diagndstico

final de tumor de Frantz.
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Como o tumor de Frantz apresenta
comportamento benigno, somente deslocando as
estruturas adjacentes sem invadi-las, seu tratamento é
cirirgico. Em tumores da cauda e corpo do pancreas,
as pancreatectomias distais, com preservagdo esplénica
quando possivel sdo indicadas. LesGes da cabega do
pancreas sdo tratadas conforme o grau de extensdo,
idealmente duodenopancreatectomia com preservagao
do piloro.%'* Pela baixa malignidade, a excisdo completa
da lesdo promove um prognoéstico favoravel, com
sobrevivéncia de 97% em dois anos e 95% em cinco
anOS.10’11'13

O manejo das metastases, devido a raridade de
sua ocorréncia, ainda ndo é bem definido. Entretanto,
ha relatos de longa sobrevida apds excisdo cirurgica
das mesmas, tornando-se uma opgdo.®”'° Para lesdes
irressecaveis, alguns esquemas de quimioterapia e o uso
da radioterapia tem sido indicado, apesar de nao existir
casuistica suficiente para conclusGes definitivas.”11.14
O tratamento instituido no presente caso foi a
duodenopancreatectomia total devido a inexisténcia
de sinais de doenga com disseminagdo sistémica por
imagem.

O tumor sdélido pseudopapilar do pancreas
caracteriza-se, macroscopicamente, por ser bem
delimitado, possuir espessa capsula e, aos cortes,
apresentar area sélida na periferia, circundando um
centro que pode ser necrético com ou sem hemorragias,
evidenciando ainda, em alguns casos, pequenos
focos de calcificagdes. Na microscopia, descreve-se,
tipicamente, uma lesdo de baixo indice mitdtico, com
células pequenas, agrupadas em areas pseudopapilares
e sélidas, com degeneracdo cistica. %1011

Diversos estudos relataram evidéncias, inclusive
imunohistoquimicas, de possivel origem ductal, acinar
ou neural para este tumor. Pelos achados inconclusivos,
a hipotese de ser originado de uma linhagem de
células epiteliais pancreaticas primitivas multipotentes,
mesmo ndo existindo informagdes conclusivas. O perfil
imuno-histoquimico do tumor sdélido pseudopapilar é
variavel, indentificou-se um padrdo de imunofendtipo
caracteristico para o tumor de Frantz: comumente ha
expressdo 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.’!%!* Na paciente do caso apresentado,
observamos a expressao para betacatenina em padrao
nuclear e positividade para o C10.

Os exames de imagem foram essenciais para
se determinar a origem do tumor e caracterizar o seu
tamanho e sua relagdo com as estruturas adjacentes,
determinando a abordagem cirlrgica ideal. Os exames
de imagem também foram importantes para caracterizar
a auséncia de doenca sistémica/ metastatica, inferindo
melhor prognoéstico quanto a sobrevida e taxa de recidiva
tumoral.

CONCLUSAO

O tumor de Frantz é uma doenca que deve
ser pensada frente a pacientes jovens, em especial do
género feminino, com quadro de tumor palpavel ou dor
abdominal em andar superior. O diagndstico deve ser
suspeitado através de métodos de imagem e confirmado
pelo estudo anatomopatoldgico, sendo a tomografia
computadorizada e a ressonancia magnética os mais
importantes para se determinar a origem e relagdo do
tumor com as estruturas adjacentes, determinando
a melhor abordagem cirurgica individualizada. Em
tumores localizados sem sinais de doenga metastatica, o
tratamento preconizado consiste em ressecgao completa
da lesdo para que haja perspectiva de cura da doenga.
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