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Neoplasia epitelial pseudopapilar solido-
quistica de pancreas (tumor de Frantz).
Estudio de dos nuevos casos
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La neoplasia que aqui denominamos epitelial pseudopapilar
solida-quistica del pancreas fue descrita originalmente por Frantz
el ano 1959 (1).

Dentro de las neoplasias pancreéticas destaca por su escasa
frecuencia. Wunsch y cols. han contabilizado algo més de 400
casos en la literatura en lengua inglesa hasta el afio 1997 (2), y
son escasas sus referencias en la literatura nacional (3).

En la mayoria de las ocasiones afecta a mujeres jovenes, cursa
con escasa sintomatologfa y su comportamiento bioldgico co-
rresponde a un bajo grado de malignidad. El tratamiento de elec-
cion es la reseccidon quirlirgica que ofrece excelentes resultados,
con escasa mortalidad, bajas tasas de recurrencia y metastasis y,
sobre todo, una buena supervivencia a largo plazo (4).

Debido a su escasa frecuencia y con la pretension de incremen-
tar los casos descritos en la literatura, presentamos dos pacientes
intervenidos en nuestro Servicio de Cirugia con este tipo de tumor.

Presentacion de los casos
Cason’1

Mujer de 28 ahos, ingresada por tumoracion abdominal y sin-
drome constitucional. Referia molestias habituales en vacio iz-

quierdo que aumentaron de intensidad semanas antes de su ingre-
so. A la exploracion fisica presentaba una tumoracion movil y

dolorosa en hipocondrio izquierdo. En su analitica no se observa-
ron datos de interés.

Se le realizd ecografia y TAC abdominal que demostraron la
presencia de un tumor so6lido, heterogéneo, de aproximadamente
8 cm de didmetro, localizado en cola de pancreas con un contor-
no bien definido, maltiples areas quisticas y calcificaciones en su
interior.

Fue intervenida quir@irgicamente realizandole esplenopan-
createctomia distal con exéresis de tumoracidn solida de 8 cm
de diametro en intimo contacto con la cara posterior de la cola
del pancreas.

La anatomia patoldgica fue informada como neoplasia epite-
lial papilar solida-quistica del pancreas.

La evolucidn postoperatoria fue favorable, y a los 14 afos de
su intervencion la paciente realiza una vida normal y sus contro-
les no presentan alteraciones.

Caso n°2

Vardn de 25 afos, remitido a nuestro Servicio de Cirugia por
tumoracion en hipocondrio izquierdo de seis meses de evolucion
y crecimiento progresivo. A la exploracion fisica se palpaba gran
masa en hipocondrio izquierdo de consistencia pétrea, discreta-
mente dolorosa. La analitica no aportaba datos de interés.

En la TAC abdominal se encontr6 una masa retroperitoneal de
aproximadamente 20 cm que desplazaba hacia delante la cola del
péancreas. Radiologicamente su estructura era compleja, con are-
as de necrosis y de calcificacion, compatible con tumor de baja
malignidad (Fig. 1).

Se realiz6 esplenopancreatectomia distal con exéresis de la tu-
moracion, que presentaba un didmetro maximo de 24 cm, y esta-
ba adherida al hilio esplénico, bazo, epiplon mayor y gastrocOli-
co, sin aparente fijacion al pancreas.

En la anatomia patologica se describid como neoplasia epite-
lial papilar solida-quistica del pancreas (Fig. 2). Inmunohistoqui-
mica: vimentina positivo; cromogranina y marcadores epiteliales
negativos.

La evolucion postoperatoria fue normal y el paciente presenta
controles normales a los cuatro afios de su intervencion.
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Fig. 1.- TAC abdominal: presencia de gran masa que ocupa todo el
compartimento superior izquierdo del abdomen. Existen dreas de dife-
rente densidad, alternando zonas con diversos componentes sdlidos y
quisticos. La pieza quirtrgica midio 24 x 18 cm.

Fig. 2.- Crecimiento sdlido, con areas microquisticas y papilaroides en-
tremezcladas. Tincion hematoxilina-eosina.

Discusion

Este tipo de tumor suele presentarse en mujeres (90-95% de
los casos), de raza oriental y preferentemente en edades com-
prendidas entre quince y cuarenta anos (2).

Uno de nuestros dos casos corresponde a un varon de 25 ahos.
Algunos autores relacionan la aparicion en hombres con presen-
taciones atipicas pero, excepto el gran tamafo alcanzado por la
tumoracion, en nuestro paciente no hemos observado otras carac-
teristicas destacables.

En general estos tumores pueden localizarse en cualquier
zona del pancreas, aunque mayoritariamente se asientan en cuer-
po-cola; también se ha descrito la existencia de formas multicén-
tricas y de aparicion en tejido pancreético ectdpico (2).

El lento crecimiento con tendencia al sangrado intratumoral y
la necrosis permiten a estos tumores alcanzar grandes volimenes
y presentarse clinicamente en forma de masa tumoral (4).

Histologicamente se caracterizan por presentar una mezcla de
areas solidas con seudoquistes, estructuras seudopapilares y he-
morragicas (1,5).
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En cuanto a su histogénesis, no existe un origen celular pan-
creatico definido, abogando algunos autores por un probable ori-
gen en células pancreéaticas pluripotenciales, mediado probable-
mente por factores genéticos y favorecidos en su crecimiento por
estimulos hormonales (4).

En la actualidad no disponemos de datos analiticos o de ima-
gen especificos y se considera suficiente la sospecha diagnostica
aportada por la clinica y el TAC. Se recurre a otros procedimien-
tos (RNM, endoscopia, angiografia, etc.) en caso de dudas, o para
descartar metastasis u otras complicaciones (4,6). Los marcadores
bioldgicos cominmente manejados en las neoplasias del aparato
digestivo presentan resultados dispares y no demuestran una utili-
dad evidente en este tipo de patologia. Tampoco se encuentra de-
finida la eficacia y el papel de la PAAF preoperatoria (5).

La reseccion completa, segin la extension locorregional del
tumor, es el objetivo fundamental de la cirugfa con fines curati-
vos. Cuando la reseccion no es posible, la enucleacion o la resec-
cion incompleta del tumor pueden conseguir aceptables resulta-
dos. Para algunos autores, la positividad de ciertos tumores para
receptores estrogénicos sugiere la posibilidad de paliacion con
antirreceptores. En ocasiones se ha realizado quimioemboliza-
cion, aunque no esta claro el papel de la quimioterapia y radiote-
rapia en este tipo de tumores (6).

Las diferentes referencias relacionadas con el comportamien-
to de esta neoplasia coinciden en el buen prondstico de la lesion
tras su reseccion completa, pero, dado el lento crecimiento de las
células neoplasicas, resulta recomendable valorar la incidencia
real de metastasis y recidivas en seguimientos de aproximada-
mente diez anos (4,6).

En nuestros casos, la localizacion tumoral en la cola del pan-
creas ha permitido realizar una reseccion con margenes pancreati-
cos amplios, libres de células neoplésicas. La supervivencia hasta la
fecha es de catorce anos en el primer caso y cuatro en el segundo.

M. Iribarren Diaz, G. de Castro Parga, R. Fernandez Martin,
R. Meléndez Villar, G. Freiria Barreiro, F. Garcia Lorenzo
y P. Gil Gil

Servicio de Cirugia General y Aparato Digestivo. Complejo
Hospitalario Universitario Xeral-Cies. Vigo, Pontevedra
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Aunque el status epiléptico no convulsivo, diagnosticado
mediante electroencefalograma (EEG), aparece raramente en
pacientes receptores de trasplante hepatico ortotdpico (THO)
(1,2), las crisis epilépticas son una complicacion frecuente,
siendo su etiologia mas usual la administracion de farmacos in-
munosupresores (3), concretamente la ciclosporina, sobre la
que actaan factores que aumentan el riesgo de su toxicidad so-
bre el sistema nervioso central, tales como hipomagnesemia,
hipocolesterolemia y altas dosis de esteroides (4,5).

Presentamos el caso de un paciente en tratamiento con ci-
closporina, que durante el postoperatorio inmediato tras un
re-THO, inicid un cuadro cerebeloso que se acompand de
status epiléptico no convulsivo, evidenciado mediante EEG, re-
quiriendo ingreso en la Unidad de Cuidados Intensivos.

Caso clinico

Vardn de 54 aios con antecedentes de tabaquismo, diabe-
tes mellitus tipo 2 insulinizada, trasplante hepético hace 8 afhos
por hepatitis cronica VHC+ con hepatocarcinoma injertado y
retrasplante hepéatico por recidiva de la hepatopatia, en trata-
miento con ciclosporina (50 mg/12 horas) y prednisona (20
mg/dia).

Durante la segunda semana tras el re-THO, presentd disar-
tria asociada a cuadro cerebeloso (temblor, ataxia y dismetria),
al que se anadid progresivamente la presencia de bradipsiquia.
Se solicitdo TAC con resultado normal y RMN que mostr6 atro-
fia cortical involutiva, pequenos focos de desmielinizacion
inespecificos e hiperintensidad de la sefial en la sustancia blan-
ca que sugirid edema citotdoxico. Se objetivd la presencia de hi-
pomagnesemia, con unos valores de 1.68 mg/dl, e hipocoleste-
rolemia de 107 mg/dl. Ante la persistencia de dicha
bradipsiquia no justificada por nueva lesion estructural, se rea-
lizd EEG que mostrd en dos ocasiones, en el espacio de 25 mi-
nutos, presencia de actividad ritmica focal de inicio en region
temporal izquierda con rapida generalizacion al resto de areas,
de 3 minutos de duracion (Fig. 1), durante las cuales no se apre-
ci6 manifestacion clinica motora concomitante. Al objetivarse
dos crisis electroencefalograficas en corto espacio de tiempo,
se considero la presencia de un status parcial no convulsivo. Se
retir6 la ciclosporina ante la sospecha clinica de toxicidad a pe-
sar de no encontrarse los niveles en rango toxico (niveles séri-
cos de 38 ng/ml), y se inicid tratamiento con tacrolimus y lamo-
trigina.
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Fig. 1.- Actividad ritmica temporoparietal izquierda sin manifestaciones
clinicas acompanantes.

La evolucion clinica fue torpida anadiéndose episodios de
desconexion del medio; mostrando nuevamente en un segundo
EEG alos 6 dias del primero, actividad epileptiforme critica sin
manifestacion clinica concomitante, asociado a lentificacion de
la actividad basal.

Estos episodios aumentaron en frecuencia, mostrando en el
control EEG que se realiz6 una semana después, persistencia de
actividad critica y mayor lentificacion de la actividad de base,
en esta ocasion acompahada de supraversion de la mirada y
movimientos bucales. Ante el empeoramiento clinico ingresd
en la Unidad de Cuidados Intensivos, considerando el cuadro
provocado por toxicidad inmunosupresora potenciada por hipo-
magnesemia. Se retird6 todo tratamiento, manteniéndose tan
solo prednisona y ahadiendo micofenolato como tratamiento
inmunosupresor junto a sulfato de magnesio y fenitoina.

La evolucion fue favorable y fue dado de alta de la Unidad
de Cuidados Intensivos. En el EEG de control realizado dfas
después se observo desaparicion de la actividad ritmica epilep-
tiforme y mejorfa de la actividad de fondo.

Comentarios

Las complicaciones neurologicas en pacientes trasplantados
son especialmente frecuentes (30-60%) (3), aumentando este
porcentaje cuando se trata de pacientes retrasplantados (4). Los
efectos secundarios por el tratamiento inmunosupresor son los
mas relevantes, si bien no hay que olvidar los asociados especi-
ficamente al hecho del trasplante tales como infecciones, alte-
raciones metabdlico-electroliticas y lesiones estructurales (6).
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En la bibliograffa revisada, la toxicidad por inmunosupreso-
res, concretamente por inhibidores de la calcineurina, es la cau-
sa de complicacion neuroldgica més frecuente post-trasplante
hepatico, y aunque el aumento de niveles est4 relacionado con
efectos adversos, no hay una simple correlacion (5). Por otro
lado existen factores que aumentan el riesgo de toxicidad neu-
rologica por ciclosporina, tales como hipomagnesemia, hipoco-
lesterolemia o altas dosis de esteroides (2-5). Es importante co-
nocer estos factores tanto para efectuar un correcto diagndstico,
como para administrar un tratamiento adecuado.

La aportacion del EEG en trasplantados es doble; por una
parte ayuda en la valoracion de la sintomatologfa inicial y por
otra, en la evolucion del proceso monitorizando la respuesta al
tratamiento. En nuestro caso permitio la deteccion de crisis no
convulsivas y comprob6 la mejoria clinica paralela a la obser-
vada en el EEG.

S. Parra, E. Gomez, S. Benlloch', M. Berenguer', P. Rubio,
S. Soler y A. Beneto
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Servicios de Neurofisiologia Clinica y 'Medicina Digestiva.
Hospital Universitario La Fe. Valencia
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