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APRESENTACAO

Sabemos que classicamente a saude é definida pela Organiza¢éao Mundial
da Saude (OMS) como “o bem-estar fisico, mental e social, envolvendo algo a
mais do que a mera auséncia de doenga”. Com esse conceito em mente podemos
também definir a promocdo da satde como o conjunto de politicas, planos e
programas de salde publica com agdes individuais e coletivas voltadas, para
evitar que as pessoas se exponham a situagbes que podem causar doengas.
Deste modo entendemos que promover o bem-estar populacional é bem mais
que prevenir doengas.

Com este conceito abrangente em mente é que desejamos recomendar a
nova obra intitulada “A medicina voltada a promocéao da saude e do bem-estar”
apresentada inicialmente em dois volumes.

Se promover a saude nao se limita a melhorar apenas a saude, mas
envolve melhorar a qualidade de vida e o bem-estar, torna-se necessaria uma
perspectiva multidisciplinar integradas e em redes, utilizando-se das ciéncias
biologicas, ambientais, psicologicas, fisicas e médicas. Deste modo almejamos
oferecer ao nosso leitor uma producgao cientifica de qualidade fundamentada no
fato de que a integridade da salde da populagéo aprofundando no conhecimento
nas diversas técnicas de estudo do campo médico que tragam retorno no bem
estar fisico, mental e social da populagéo.

Esta obra, portanto, compreende uma comunicag¢éo de dados muito bem
elaborados e descritos das diversas sub-areas da salde.

A obra “A medicina voltada a promoc¢édo da saude e do bem-estar”
oferece ao nosso leitor uma teoria bem fundamentada desenvolvida em
diversos pesquisadores de maneira concisa e didatica. A divulgacao cientifica
é fundamental para o desenvolvimento e avanco da pesquisa basica em nosso
pais, e mais uma vez parabenizamos a estrutura da Atena Editora por oferecer
uma plataforma consolidada e confiavel para estes pesquisadores divulguem
seus resultados.

Desejo a todos um ano de 2023 rico em conhecimento cientifico!

Benedito Rodrigues da Silva Neto
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RESUMO: Obijetivo: relatar o caso de um
paciente portador de tumor de Frantz,
cuja apresentacdo clinica inicial se difere
muito do que ja é relatado na literatura,
afinal se apresentou com sinais francos
de sepse e pancreatite necrohemorragica.
Método: as informagdes foram obtidas por
meio de revisdo do prontuario, entrevista
com o paciente e acompanhante, registro
fotografico dos métodos diagnésticos aos
quais o paciente foi submetido e reviséo
da literatura. Conclusées: o caso relatado,
edicobes e apresentacdes realizadas

Data de aceite: 01/02/2023

trazem a luz a discussdo da terapéutica
de uma situagdo rara e complexa que é
o0 tumor de Frantz e demonstram que,
apesar da raridade dos casos e do fato
de ter apresentacdo variavel, quando
condutas sdao bem executadas baseadas
em parametros clinicos e laboratoriais, a
deciséao cirurgica (laparotomia exploradora)
€ capaz de obter resultados diagnosticos e
terapéuticos satisfatorios.

PALAVRAS-CHAVE: Dor,
tumor, Frantz, laparotomia.

pancreatite,

FRANTZ TUMOR WITH ATYPICAL
PRESENTATION: CASE REPORT

ABSTRACT: Objective: to report the case
of a patient with Frantz’s tumor, whose initial
clinical presentation is very different from
what s already reported in the literature, after
all, he presented with clear signs of sepsis
and necrohemorrhagic pancreatitis. Method:
the information was transmitted through
review of the medical record, interview
with the patient and partner, photographic
record of the diagnostic methods to which
the patient was submitted and review of the
literature. Conclusions: the reported case,
editions and presentations brought to light
the discussion of the therapy of a rare and
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complex situation that is the Frantz tumor and demonstrated that, despite the rarity of the
cases and the fact that it has a recurrent presentation, when the conducts are satisfactory
performed on clinical and laboratory criteria, the surgical decision (exploratory laparotomy) is
capable of obtaining diagnostic and therapeutic results.

KEYWORDS: Pain, pancreatitis, tumor, Frantz, laparotomy.

INTRODUCAO

O tumor de Frantz, ou também chamado de neoplasias epiteliais pseudopapilares
solidas (SPEN), é uma neoplasia exécrina pancreatica rara com predisposicdo para idade
e sexo. Teorias dizem que essas neoplasias se desenvolvem a partir de células-tronco
pancreaticas pluripotentes, ou de que seja a partir de células de origem epitelial genital
feminina devido ao aumento de prevaléncia em mulheres mais jovens.'® Geralmente
com manifestagbes clinicas inespecificas com prognostico favoravel e, atinge mais
frequentemente a cauda pancreatica.'®

As SPEN séo tumores pancreaticos rarissimos, responsaveis por 1% a 2% de todas
as lesdes pancreaticas exoécrinas.® Acontece quase que exclusivamente no pancreas e em
mulheres jovens. Ainda que seu potencial de malignidade seja baixo — de 7 a 9%-, esses
tumores tendem a mimetizar outras doencas e exigem uma investigagdo meticulosa.* Em
sua maioria esses tumores apresentam necrose e hemorragia, com formacéo cistica de
lesbes compostas de porgdes sélidas de aspecto grosseiro. De forma geral, é considerado
um tumor de crescimento lento e ndo agressivo.® O tratamento padrdo é a resseccgéo
cirtrgica total, que tem bons resultados com um prognostico favoravel a longo prazo.2”

Com este relato de caso temos o objetivo de mostrar um caso raro, com
manifestacgdes clinicas e laboratoriais incomuns. Paciente do sexo masculino, de 25 anos
de idade com apresentacéo clinica de pancreatite necrohemorragica, cujo diagnostico
foi tumor de Frantz localizado na cabeca do pancreas, que foi tratado com éxito e com
completo acompanhamento ambulatorial até sua alta no hospital Guaruja- SP, Brasil.

RELATO DO CASO

R. T. S. N, sexo masculino, pardo, natural e procedente da cidade do Guaruja- SP.
Quadro antecedente de gastrite sem medicagéo ou controles ha aproximadamente 3 anos.
Sem cirurgias, nem patologias prévias.

Paciente foi atendido no Hospital Guaruja pela primeira vez em junho do ano 2020,
cujo motivo de consulta era leve desconforto em regido epigastrica. Naquele entéo recebeu
analgesia sem realizacdo de estudos posteriores.

Em setembro daquele mesmo ano, apés repetidos episddios de dor abdominal tipo
célica que cedia com analgésicos simples via oral (sem prescricdo médica), paciente acode
ao pronto atendimento em outro servico. Naquele momento apresentava dor tipo célica
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em regido periumbilical de poucas horas de evolucéo, intensidade 10/ 10. Solicitou- se
ultrassonografia e tomografia abdominal sem contraste, paciente foi encaminhado para
servico de gastroenterologia clinica em regime ambulatorial.

Passado um més, paciente foi atendido por gastroenterologista e 0 mesmo indicou
videoendoscopia digestiva alta e ecoendoscopia.

Aproximadamente 4 dias apds consulta com especialista, paciente realiza os
estudos solicitados pelo mesmo. Horas ap0s realizacdo do exame, paciente ingressou ao
Hospital Guaruja com quadro de dor abdominal tipo lancinante em regido periumbilical
e epigastrica de intensidade 10/ 10. Além de dor, também vOmitos cujo conteudo era de
origem gastrointestinal. No servigo de pronto atendimento recebeu medicacéo analgésica
endovenosa e optou- se por internacéo e foram solicitados estudos laboratoriais e de
imagem. Familiar apresentou ao servigco médico o resultado da ecoendoscopia previamente
realizada: pangastrite enantematosa leve, compressdo extrinseca no antro e segunda
porcéo duodenal, lesdo sélida peri-pancreética-bidpsias.

O quadro clinico inicial do paciente constou dos seguintes sinais vitais: Pressédo
Arterial Sistémica 80x50mmHg Frequéncia cardiaca 130bpm Temperatura 380C
Frequéncia respiratoria 22irpm. Ao exame fisico: Sudorese, desidratacdo, palidez muco-
cutdnea somado aos parametros laboratorias: contagem de leucécitos 32.000/mm3 (VR
4.000-10.000/mm3); PCR 100.10 mg/L (VR<5,00 mg/L); Amilase: 1782 U/L (VR 25 a
125U/L); Lipase 1642U/L (VR 13 a 60 U/L). O que naquele momento indicou um quadro de
pancreatite aguda. Apo6s internamento hospitalar, foi solicitada avaliagdo da cirurgia geral,
cuja equipe acompanhou o caso durante trés dias, e ante a piora clinica e laboratorial com
quadro clinico muito instavel por apresentar choque séptico com uso de drogas vasoativas,
foi optado por indicagdo de laparotomia exploradora.

Para o ato cirdrgico paciente sob anestesia geral, a cirurgia iniciou com inciséo
subcostal ampliada por planos, onde encontrou-se liquido livre na cavidade abdominal em
moderada quantidade. Presenca de extensa massa tumoral de aproximadamente 15 cm em
cabeca de pancreas, com efeito de massa de compressao importante sobre arco duodenal.
Encontrou-se liquido necroético na retrocavidade dos epiplons, pus, abscesso intracavitario
com necrose de duodeno e partes do pancreas devido a compressao da artéria esplénicas
e alguns dos seus ramos subsequentes denotando pancreatite necrotizante. Realizou-se
gastroduodenopancreatectomia devido a inviabilidade da porgéo cefalica do pancreas e do
arco duodenal e a peca foi enviada para analise (Foto 1).

O resultado do exame anatomopatologico da peca cirdrgica, laudado pelo dr.
Angelo Sementilli do Servico de Anatomia Patolégica de Santos, indicou tecido pancreatico
com necrose, trombose vascular e hemorragia (Foto 4), caracterizando uma pancreatite
necrohemorragica. Nédulo tumoral apresentando &reas solidas com células uniformes,
regido central parcialmente cistica e formacgéo de algumas estruturas tubulares (Fotos 2 e
3). Imuno- histoquimica com expressao para receptores de progesterona, synaptofisina e
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vimentina(Fotos 6, 7 e 8).

Ap6s a cirurgia paciente permanece em Unidade de Terapia Intensiva (UTI)
em melhora por alguns dias. Apds esse periodo cursou com quadro desestabilizagéo
hemodinémica, tendo sido acompanhado diariamente, com eleva¢édo de PCR e Leucocitose
em ascensao, febre, taquicardia.

Na tomografia de controle pés-operatério, foi observado abscesso em hipocéndrio
esquerdo, retro-esplénico sendo necessario nova abordagem cirurgica (16/10/2020),
laparotomia para drenagem do abscesso. Sob anestesia geral foi realizada incisdo subcostal
esquerda com abertura de planos, encontrados achados de secrecdo purulenta em espaco
retro gastrico e em polo superior esplénico sem demais altera¢des evidentes. Realizada
lavagem com soro fisiol6gico aquecido e drenagem em fundo de saco/ retroesplénico e
retrogastrico com tubo laminar e penrose.

Paciente ficou hospitalizado em enfermaria clinica por mais alguns dias cujo quadro
estava bastante estavel e evoluiu favoravelmente até que recebeu alta, com recomendacgbes
para acompanhamento ambulatorial.

Continuou- se acompanhamento ambulatorial por servigco de oncologia durante 6
meses, para avaliar se havia metéastase ou outra complicacdo; além de seguimento com
servico de cirurgia geral. Foi evidenciada pela tomografia uma massa hepatica que foi
biopsiada guiada por tomografia. Resultado da biépsia: auséncia de representagédo tumoral
nos cortes histopatolégicos examinados.

Em abril de 2021 paciente apresentou hérnia incisional- a qual foi corrigida com
nova cirurgia, herniorrafia. Sem complicagoes.

Em maio de 2021 foi diagnosticada trombose portal devido a clinica e parametros
laboratorias, a partir dos quais foram indicados alguns exames de imagem como Tomografia
abdominal contrastada e Ressonancia Magnética, cujo resultado confirmou diagnéstico de
trombose dos segmentos V e VIII, parcialmente recanalizada e associada a alteragcbes
hepaticas perfusionais- de acordo com o laudo da Angio-RM com contraste. Esta patologia
foi tratada clinicamente com medicamento Xarelto por alguns meses. ApOs esse periodo
pdde-se constatar cura confirmada por Angio-RM de controle no més de agosto de 2021:
regressdo completa de trombose acometendo ramos venosos portais presente no exame
anterior.

Ap6s um ano da cirurgia, tendo feito o acompanhamento completo pés-cirurgico
com equipe de oncologia e de cirurgia, o paciente recebeu alta sendo considerado
completamente curado e sem sequelas funcionais. Caso muito raro e com apresentagées
Unicas que fugiram completamente dos relatos encontrados na literatura, afinal paciente de
sexo masculino, com apresentacéo clinica inicial de pancreatite aguda necrohemorragica

acompanhada de choque séptico na admisséo e tumor localizado em cabeca do pancreas.
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DISCUSSAO

Esta neoplasia foi descrita pela primeira vez pela Dra. Virginia Kneeland Frantz em
1959, o que deu originou sua homenclatura. Desde entdo recebeu diversas denominacdes
como tumor pseudopapilar sélido (SPT) do pancreas, neoplasia pseudopapilar sélida (SPN),
neoplasia cistica papilar do pancreas, tumor de Hamoudi ou tumor de Gruber-Frantz.'® Sua
etiologia ainda n&o é totalmente conhecida. E um tumor raro, ocorre em aproximadamente
0,17%-2,7% dos tumores ndo-endocrinos do pancreas.?' Atualmente ha cerca de 452 casos
relatados desse tumor na literatura inglesa.®

A apresentacgéo clinica é variavel, depende do tempo de evolugdo e do tamanho
do tumor. Na forma assintomatica, normalmente € um incidentaloma por busca de outras
patologias. Casos sintomaticos podem variar entre sintomas compressivos devido ao
grande volume, como dor abdominal, sensacdo de plenitude com massa abdominal
palpavel.* Geralmente laboratoriais sdo inespecificos e estes costumam ser normais- tanto
bioquimico quanto marcadores tumorais.' Além disso, normalmente ndo associada a outras
enfermidades, nem a neoplasias ou sindromes paraneoplasicas de secre¢cdo hormonal.*
Em associacao a clinica e aos exames laboratoriais, a tomografia auxilia no diagnostico.

Sua origem é controvérsia. Diversos estudos relataram evidéncias, inclusive
imunohistoquimicas, de possivel origem ductal, acinar ou neural para este tumor. Pelos
achados inconclusivos, a hipétese de ser originado de uma linha de células epiteliais
pancreaticas primitivas multipotentes, mesmo néo existindo informagdes conclusivas. Entre
alguns estudos e pesquisas, identificou-se o padrdo de imunofenoétipo caracteristico para
o tumor de Frantz: expressédo de vimentina, alfa-1 anti-tripsina, alfa-1 anti-quimiotripsina e
enolase neuroespecifica.® ' Esses achados confirmam a opinido da maioria dos autores
que concorda com a teoria da célula precursora do tumor ser oriunda de uma célula epitelial
primitiva.' 2!

Normalmente no momento do diagnéstico, os tumores ja apresentam grandes
dimensdes. A despeito disso é rara a invasdo de estruturas vasculares ou biliares, o que
torna a ressecgédo possivel na maioria dos pacientes. Nota-se que o tumor acomete,
preferencialmente, o corpo e cauda pancreética.' 17 18

A ressecgao cirurgica do tumor resulta em praticamente sobrevivéncia total (>95%)
para aqueles pacientes com tumores restritos ao pancreas em sua apresentagdo.'
Sendo, portanto, na maioria das vezes, o unico tratamento suficiente. O tipo de ressecc¢éo
depende da topografia do tumor e deve objetivar a preservacédo das estruturas adjacentes.
Duodenopancreatectomias com preservagcéo do piloro e pancreatectomias corpocaudais
com preservacgao do baco devem ser realizadas.®

Em casos selecionados, a enucleagdo também é alternativa viavel, o que foi
realizada em um dos casos na presente série, sem morbidade e com margens cirurgicas
livres. As taxas de ressecabilidades sédo altas em virtude do tumor, ao crescer, deslocar
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as estruturas adjacentes ao invés de invadi-las.>'A maioria dos estudos concorda que
resseccOes alargadas ou linfadenectomias nédo estdo indicadas.’® As metastases devem
ser ressecadas, mesmo quando associadas a recidiva tumoral, 0 que é mais comum na

populagdo mais idosa.5 2

A idade avancada pode ser fator prognostico para o desenvolvimento de doenca
metastatica. Embora a escassez de relatos de tais casos impega uma analise definitiva
desse conceito, uma série indicou que nao havia diferenca de idade entre tumores

metastaticos e ndo metastaticos e, além disso, a revisdo de todos os casos metastaticos

na literatura revelou uma idade média de 29 anos.'™

ANEXOS

LR
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Foto 1: Pega cirtirgica com massa tumoral bem delimitada entre o segmento entérico - a
esquerda. Fragmento de pancreas a direita.

Foto2: Histologia do nddulo
tumoral apresentando area solida

a esquerda e regido central células uniformes e formando
parcialmente cistica. algumas estruturas tubulares.
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100x Frantz

Foto7: Expresséo para
Synaptofisina nas areas de

Foto8: Alta expressao para
padrio neuroenddcrino. vimentina nas células tumorais.
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