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RESUMO 

Introdução: A neoplasia sólida pseudopapilífera do pâncreas - também 

denominada Tumor de Frantz - é uma doença rara, cada vez mais citada 

na literatura. Foi primeiramente descrita por Frantz, em 1959, a partir de 

quatro casos que foram, então, definidos como tumores não funcionais 

das células das ilhotas pancreáticos. Tem prevalência aumentada em 

jovens do sexo feminino e sua incidência vem aumentando nos últimos 

10 anos. Casuística: Foi relatado um caso de tumor pancreático em uma 

menina de 11 anos de idade, que apresentava desconforto abdominal, dor 

epigástrica e plenitude pós prandial, ou seja, sintomas inespecíficos, por 

um período de 2 meses. Discussão: A apresentação clínica do Tumor de 

Frantz inclui sintomas inespecíficos, como desconforto abdominal, dor 

epigástrica e plenitude pós prandial. Sua patogênese ainda é 

desconhecida, mas possui um prognóstico favorável e baixa malignidade. 

O tratamento de escolha é a ressecção cirúrgica completa do tumor. 

Conclusão: Na investigação diagnóstica foi encontrado um tumor sólido-

oval da cabeça do pâncreas. Uma enucleação do tumor foi realizada e a 

paciente teve boa evolução após a cirurgia. 
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ABSTRACT 

Introduction: Papyllary cystic tumor of the pancreas- called Frantz´s 

tumor – is a rare disease increasingly reported in the literature. It was 

first described by Frantz in 1959 from four cases that were then defined 

as nonfunctioning tumors of the pancreas islet cells. It has female 

prevalence in young people with increased incidence in the last 10 years. 

Case report: We report um case of pancreatic tumor in a 11-year-old 

girl, who presented abdominal discomfort, epigastric pain and early 

fullness, or nonspecific symptoms above for a 2 month period. 

Discussion: Frantz´s tumor clinical presentation includes nonspecific 

symptoms such as pain, abdominal discomfort, epigastric pain and early 

fullness. Its pathogenesis is still unknown but with a favorable prognosis 

and low malignancy. The treatment of choice is a complete surgical 

resection of the tumor. Conclusion: Diagnostic investigation found a 

solid-oval tumor of the head of pancreas. A tumor enucleation was 

performed and the patient had a good evolution after surgery. 
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INTRODUÇÃO 

 

O tumor sólido pseudopapilífero do 

pâncreas, também conhecido como Tumor de 

Frantz, é uma neoplasia rara e cada vez mais 

citada na literatura (existem hoje menos de 900 

casos descritos).
1-5

 Foi pela primeira vez 

descrito por Frantz  no ano de 1959, a partir de 

quatro casos que foram na época definidos 

como neoplasias não funcionantes de células de 

ilhotas de pâncreas.
2,4-8  

 

Considerados tumores não endócrinos, 

têm preferência para o sexo feminino na 

proporção de 10:1, com média de idade de 22 

anos e se estende ao longo do corpo, cabeça e 

cauda do pâncreas. Possui tamanho aproximado 

de 7 a 20 cm e parece ter aumentado sua 

incidência nos últimos 10 anos, devido ao maior 

conhecimento sobre a doença.
2,4,6,9

  

As características principais dessa 

neoplasia incluem: mulheres jovens e 

adolescentes, na maioria, até terceira década de 

vida; sintomas clínicos inespecíficos, como dor 

e desconforto abdominal de baixa intensidade, 

epigastralgia, náuseas, aumento da 

circunferência abdominal e saciedade precoce, 

representando um desafio diagnóstico, podendo 

ser erroneamente confundido com pseudocistos 

pancreáticos. 
2,4,6-8,10-12

   

O prognóstico é relativamente 

favorável, uma vez que esse tumor se comporta 

como benigno, com baixo potencial de 

malignidade, ocorrendo metástases em 15% dos 

casos, sendo a maioria hepática, de pouca 

recorrência.
1,2,6,13

 Quando feito o diagnóstico, a 

neoplasia se encontra com tamanho aumentado 

na maioria das vezes, sem invasão de estruturas 

vasculares/biliares.
3,4

   

O tratamento de eleição é a ressecção 

cirúrgica completa do tumor, tendo como outras 

opções, a duodenopancreatectomia, com 

preservação do piloro; pancreatectomias 

preservando baço; ou enucleação como 

alternativa.
2,6,7,9,12-15 

Devido à raridade do tumor e seu 

difícil diagnóstico, faz-se necessária maior 

divulgação e estudo sobre o Tumor de Frantz, 

com o objetivo de se conhecer melhor a 

fisiopatologia dessa neoplasia para se obter 

maior sucesso no tratamento destes pacientes.  

 

CASUÍSTA 

   

 O presente trabalho foi aprovado pelo 

Comitê de Ética em Pesquisa da Faculdade de 

Medicina de Itajubá, no dia 06/02/2012, sob o 

protocolo número 083/11.   

Paciente do sexo feminino, 11 anos, 

estudante, natural e procedente de Wenceslau 

Braz, MG, com queixa principal de dor na 

barriga há 1 ano e meio. Relatou presença de 

dor em abdome superior de início há 18 meses, 

que se acentuou nos últimos três meses. A dor 

era do tipo cólica, de moderada intensidade, de 

caráter intermitente, podendo durar até três dias, 

sem fatores desencadeantes, que melhorava com 

o uso de analgésicos comuns e se irradiava para 

a região dorso-lombar esquerda. Negava 

sintomas associados ao quadro álgico, como 

náuseas, vômitos e diarreia. Procurou então 

atendimento médico especializado e foi 

encaminhada pelo pediatra ao serviço de 

gastroenterologista de um Hospital Escola de 

uma cidade do sul de Minas Gerais, devido à 

piora da sintomatologia. 

Pesquisando sintomas gerais, a 

paciente relatou perda ponderal de dois quilos 

em três meses. Negou febre, sintomas 

dispépticos, menarca e tinha função intestinal 

fisiológica. Psiquismo, sistema nervoso, olhos, 
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ouvidos, nariz, garganta, cardiorrespiratório, 

geniturinário, osteomuscular não apresentaram 

alterações. 

Em sua História Patológica Pregressa 

negou comorbidades. Relatou   apendicectomia 

aos três anos.  Negou alergia a medicamentos. 

Em sua história familiar relatou pai e mãe vivos 

e hígidos com dois irmãos saudáveis. Negou 

história familiar de neoplasias, hemotransfusões 

e relatou bom relacionamento social na escola. 

Ao Exame Físico, apresentava bom 

estado geral, normocorada, hidratada, anictérica, 

acianótica e afebril. Sem linfonodos palpáveis 

em cadeias cervicais, axilares, epitrocleares ou 

inguinais. Apresentava sinais vitais de: 

Frequência Cardíaca = 76 bpm, Pressão Arterial 

= 110x70 mmHg e Frequência Respiratória = 18 

irpm. O aparelho cardiovascular não possuía 

alterações, com ritmo cárdico regular sem 

sopros. O aparelho respiratório apresentava 

murmúrio vesicular universal, sem ruídos 

adventícios, e paciente estava eupneica. Ao se 

examinar o abdome, este estava plano, com 

cicatriz umbilical centrada, sem circulação 

colateral e presença de incisão de Mc Burney. 

Os ruídos hidroaéreos estavam presentes. 

Encontrou-se, contudo, presença de massa 

palpável de aproximadamente 5cm no maior 

diâmetro, na região epigástrica, dolorosa à 

palpação profunda, fixa e de consistência 

endurecida. Havia submaciez à percussão da 

região epigástrica. Os membros inferiores se 

encontravam sem edemas, com panturrilhas 

livres e pulsos palpáveis. Estava consciente, 

orientada e sem déficit motor. 

O hemograma não indicou sinais de 

anemia, anisocitose ou leucocitose. O 

leucograma, glicemia, enzimas hepáticas, 

amilase e lipase estavam dentro dos valores de 

referência. Os marcadores tumorais CEA e CA 

19-9 também estavam com os valores normais. 

A investigação imaginológica, através 

da ultrassonografia abdominal, indicou que, 

adjacente ao corpo do pâncreas, havia imagem 

de configuração ovalada, de contornos regulares 

e limites definidos, isoecogênica em relação ao 

parênquima pancreático e sem plano de 

clivagem com a glândula, medindo em torno de 

3,1x 2,6 x 3,2 cm nos maiores eixos (Figura 1). 

 

 

 

Figura 1 - Ultrassonografia realizada em 16/10/2010 
 

 

Foram realizados exames de 

Tomografia Computadorizada e Ressonância 

Nuclear Magnética de abdome superior, 

encontrando-se também adjacente ao corpo do 
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pâncreas imagem de configuração ovalada, de 

contornos regulares e limites definidos, 

isoecogênica em relação ao parênquima 

pancreático e sem plano de clivagem com a 

glândula, medindo 3,1x2,6x3,2 cm nos maiores 

eixos (figuras 2 e 3). 

 

 

 

Figura 2 - Tomografia Computadorizada de abdome superior realizada em 05/11/2010. Corte 

transversal superior. 
 

 

 

 

Figura 3 - Ressonância Nuclear Magnética de abdome superior realizada em 11/11/2010. Corte 

transversal. 

 
 

Foi realizada então, uma Ecoendoscopia 

onde se observou na cabeça do pâncreas área 

nodular, hipoecogência, regular, heterogênea, 

medindo cerca de 3,7x2,5cm nos seus maiores 

eixos. Foi realizada punção ecoguiada com 

retirada de material sólido para análise 

histológica. Contudo, não foram observados 

nódulos linfáticos nas cadeias estudadas. A partir 

desse exame, a primeira hipótese diagnostica foi 

de lesão neuroendócrina.   

O resultado anatomopatológico do 

exame realizado indicou: proliferação de células 

epitelioides com citoplasma granuloso, 

eosinofílico e mal definido, com núcleos 

arredondados com cromatina salpicada. A 

hipótese diagnóstica mais uma vez confirmou 

neoplasia de padrão neuroendócrino, sendo 

recomendado estudo imuno-histoquímico 

(Quadro 1):  
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Quadro1 - Laudo do Estudo Imunohistoquímico, realizado em 18/02/2011 

Anticorpos 

 

Clone Resultado 

CD10- Antígeno comum da LLA 

 

56C6 Positivo 

Citoceratinas de 40,48,50 e 50,6 kDa AE1/AE3 Focalmente positivo 

Cromogranina A DAK-A3 Negativo 

Receptor de Progesterona PgR636 Positivo 

 

 

A conclusão do estudo 

imunohistoquímico confirmou lesão nodular 

em cabeça do pâncreas, com presença de células 

de citoplasma eosinófilo ou claro, indistinto e 

núcleos hipercromáticos, sem figuras de mitose 

atípica. O estudo imunohistoquímico revelou 

expressão para CD10 e receptores de 

progesterona. 

 Optou-se pela abordagem cirúrgica 

com ressecção completa do tumor, sem 

necessidade de intervenção em estruturas 

adjacentes. A paciente evoluiu sem 

intercorrências no pós-operatório e hoje, se 

mantém assintomática, em seguimento 

ambulatorial semestral, com realização de 

tomografia computadorizada anual.   

 Posterior avaliação anatomopatológica 

e imunohistoquímica revelaram tratar-se de 

tumor sólido pseudopapilífero do pâncreas, com 

expressão para CD-10, receptores de 

progesterona e vimentina (V-9). Concluiu-se 

tratar-se de neoplasia de difícil diagnóstico, 

porém sua detecção e ressecção completa 

relacionam-se ao bom prognóstico. 

 

DISCUSSÃO 

 

O Tumor de Frantz ocorre em 

aproximadamente 0,17%-2,7% dos tumores não  

 

endócrinos do pâncreas, sendo a cabeça a parte 

mais acometida (40%), conforme o caso da 

paciente deste relato, seguida da cauda (32%) e 

corpo (28%).
2,4,7 

Até o ano de 2004, existiam 

cerca de 452 casos relatados deste tipo de tumor 

na literatura médica.
2
 Possivelmente, devido ao 

avanço da medicina e a melhora do suporte 

tecnológico, ocorreu um aumento de 2/3 do total 

de diagnósticos de Tumores de Frantz nos 

últimos 10 anos, evidenciando uma maior 

atenção e conhecimento sobre a doença por 

parte da comunidade médica.
1,2,4,7,10

 

Cerca de 90% dos casos são 

encontrados em mulheres não-caucasianas 

jovens, entre a segunda e terceira década de 

vida, evidenciando que fatores hormonais 

podem estar envolvidos na patogenia do tumor. 

No presente relato, a paciente se inclui nos 10% 

restantes, uma vez que encontrava-se na 

primeira década de vida. A apresentação variada 

desse tipo de neoplasia dificulta o diagnóstico 

precoce.
9
 O paciente pode permanecer 

assintomático por vários anos ou ter somente 

sintomas inespecíficos/vagos leves, como dor 

abdominal aguda ou crônica, epigastralgia, 

náuseas, vômitos ou massa abdominal palpável 

de crescimento lento.
1,2,9,15,16 

Mais uma vez, os 

sintomas da paciente corroboram com as 

estatísticas. No momento do diagnóstico, que 

geralmente é encontrado ao se realizar exames 
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de rotina, os tumores já se encontram com 

grandes dimensões. No entanto, devido ao seu 

caráter de baixa malignidade, apresentam 

mesmo assim, prognóstico favorável. 
1,2 

Em relação aos métodos diagnósticos, a 

imunohistoquímica é de auxílio apenas marginal 

no esclarecimento da origem do pseudotumor 

papilífero do pâncreas.
11,18

 A vimentina é 

consistentemente expressa (encontrada no 

presente relato), assim como outros marcadores, 

como alfa-1 anti tripsina, alfa-11 anti 

quimiotripsina e enolase neuroespecífica.
2,9,11,19

 

A tomografia computadorizada é o exame de 

maior acurácia no diagnóstico deste tumor, que 

geralmente demonstra uma massa 

retroperitoneal no pâncreas, de contornos 

definidos ,encapsulada e lobulada, com áreas 

císticas e solidas, como aquela descrita neste 

caso.
9,18

 Outro exame que pode auxiliar no 

diagnóstico precoce é a citologia do aspirado, 

por punção guiada por ultra-sonografia.
7 

O 

crescimento do Tumor de Frantz é local, lento, 

benigno, apresentando pouca invasão 

pancreática e metástases incomuns, com taxa de 

15% (fígado - 28%, veia cava - 27%, baço - 

17%), sendo a maioria do sexo masculino. 

Envolvimentos de linfonodos também são raros 

e foram descritos em somente quatro casos.
3,12

 

Pacientes que apresentaram a forma mais 

agressiva da doença possuíam idade mais 

avançada, com metástase para fígado e peritônio 

e sobrevida de 90 meses.
3,9

 Mesmo com todas 

essas características, não há razão para se 

manter uma conduta expectante.
1,3,9,12,13

 Por 

isso, foi realizada uma enucleação completa do 

tumor na paciente relatada. 

A cirurgia é o tratamento de escolha, já 

que a maioria destes tumores são curáveis 

através de ressecção cirúrgica, mesmo em casos 

de metástase hepática ou recorrência local do 

tumor.
7,13,14,16

 Existe uma limitada experiência 

quanto ao uso da quimioterapia e radioterapia, 

com ou sem metástases aparentes.
7
 Pode-se 

realizar também pancreatectomia distal ou 

pancreaticoduodenotomia.
13

 O tipo de ressecção 

a se realizar dependerá da topografia do tumor, 

objetivando a maior preservação possível de 

tecido pancreático e estruturas 

adjacentes.
2,13,14,16

 A taxa de sucesso em se 

utilizar somente a ressecção cirúrgica é acima 

de 90% em 5 anos, com média de recorrência 

entre 10-15%.
1,14,16 

 

CONCLUSÃO 

 

Deve-se manter atenção e suspeita 

sobre qualquer massa palpável na região do 

pâncreas, associada a quaisquer sintomas 

inespecíficos de dor em jovens do sexo 

feminino. A partir de um achado duvidoso, é 

necessária a realização de exames 

complementares, de preferência a tomografia 

computadorizada, que nesta patologia, possui 

grande acurácia. Feito o diagnóstico de 

neoplasia papilífera, a melhor conduta ainda é a 

ressecção cirúrgica completa do tumor, com o 

objetivo de oferecer ao paciente o melhor 

prognóstico possível. 

Após a cirurgia, é necessário o 

acompanhamento ambulatorial semestral, 

objetivando confirmar a resolução completa 

desta patologia no paciente.  
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