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RESUMEN  

El tumor sólido-pseudopapilar del páncreas, conocido también como tumor de Frantz, 
es una rara enfermedad. Afecta principalmente a mujeres jóvenes, no blancas. Tiene 
componentes sólidos y quísticos. Constituye una neoplasia maligna con un pronóstico, 
generalmente alentador. Realizamos una revisión de la literatura con el objetivo de 
actualizar algunos puntos clave acerca del tema. Se incluyeron para la búsqueda las 
siguientes palabras claves: “tumor sólido-quístico”, “tumor quístico papilar”, 
“pseudopapilar”, “sólido y quístico”, “tumor de páncreas”, “tumor pancreático”, 
“neoplasia del páncreas”, “neoplasia pancreática”, “sólido pseudopapilar” y “tumor de 
Frantz”. Los acápites que desarrollamos son patogénesis, biología molecular, patología, 
características clínicas, imaginología y diagnóstico, tratamiento y por último 
pronóstico. Existen algunos aspectos no bien dilucidados en estos tumores. Por 
ejemplo, se necesitan más investigaciones en áreas como patogénesis, biología 
molecular y tratamiento no quirúrgico.  

Palabras clave: tumor de Frantz, quiste pancreático, tumor, malignidad, neoplasia, 
cáncer pancreático, cirugía, neoplasia sólida - pseudopapilar, páncreas.  
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ABSTRACT  

Solid-pseudopapillary of the pancreas, also known as Frantz tumor, is a rare disease. It 
mainly affects non-Caucasian young women; it has solid and cystic components and 
represents a malignant neoplasm with generally encouraging prognosis. To this end, a 
literature review was made to update some key points on the subject. The following 
keywords were used: “solid-cystic turmor”, “papillary cystic tumor”, “pseudopapillary”, 
“solid and cystic”, “pancreas tumor”, “pancreatic tumor”, “pancreas neoplasm”, 
“pancreatic neoplasm”, “solid-pseudopapillary” and Frantz’ tumor”. The sections that 
we further developed were pathogenesis, molecular biology, pathology, clinical 
characteristics, imaging and diagnosis, treatment and finally prognosis. There are 
some poorly clarified in these tumors, so more research work is needed in 
pathogenesis, molecular biology and non-surgical treatment.  

Keywords: Frantz’s tumor, pancreatic cyst, tumor, malignancy, neoplasm, pancreatic 
cancer, surgery, solid-pseudopapillary neoplasm, pancreas.  

 

  

  

INTRODUCCIÓN  

En 1954, Frantz reportó por primera vez la neoplasia sólida-pseudopapilar (NSP) del 
páncreas. Sin embargo, su patología la describió Hamoudi (1970) y Klöppel (1981) la 
describió como una entidad clínica particular.1-4 Este tumor es infrecuente y de bajo 
grado de malignidad.1,5,6 Comprende entre 0,13 – 2,7 % de las neoplasias pancreáticas 
primarias, menos de 4 % de los tumores quísticos pancreáticos resecados y 8 - 17 % 
de los tumores de páncreas en niños.3,6,7  

Se identificaron 2 744 pacientes con neoplasias sólidas-pseudopapilares (NSP) en 484 
estudios publicados entre 1961 y 2012; de estas 87,8 % se reportaron entre 2000 y 
2012.8 Este incremento se debe probablemente al mayor conocimiento acerca de esta 
entidad por parte de médicos e imagenólogos, así como a su mejor descripción clínico-
patológica.6  

La NSP también se conoció como “tumor sólido y papilar”, “tumor sólido-quístico”, 
“tumor quístico papilar”, “neoplasia epitelial sólida y pseudopapilar”, “neoplasia 
epitelial papilar”, neoplasia sólida-papilar de células acinares”, “tumor papilar del 
páncreas”, “tumor papilar de bajo grado” y “tumor de Frantz”. En 1996 la Organización 
Mundial de la Salud la definió como “tumor sólido-pseudopapilar” (TSP) del páncreas 
según la Clasificación Histológica Internacional de Tumores del Páncreas 
Exocrino.4,6,7,9,10  

Nuestro propósito fue realizar una revisión de la literatura a fin de actualizar el tema.  
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ASPECTOS GENERALES DE LA NEOPLASIA SÓLIDA - 
PSEUDOPAPILAR DEL PÁNCREAS  

Patogénesis 

La NSP es un tumor enigmático en cuanto a su origen celular y fenotipo. Su 
preponderancia en mujeres jóvenes plantea la posibilidad de una influencia hormonal 
en su desarrollo.7,11-13 A pesar de exhaustivas investigaciones, solo se han demostrado 
receptores de progesterona (RP) en estos tumores y algunos reportes sugieren la 
presencia de formas beta de receptores de estrógenos (RE).7,11,12 Tognarini y otros 14 
afirman haber aportado la primera evidencia de que los estrógenos pueden influir en el 
crecimiento de la NSP, de esta forma ofrecen estrategias futuras para controlar estas 
neoplasias a través de moduladores selectivos de los receptores de estrógenos.  

La coexistencia de NSP con embarazo en tres de diecinueve pacientes, con ovarios 
poliquísticos en dos y con un tumor de células de Sertoli-Leydig en una; tiende a 
apoyar la patogénesis endocrina.4 También se piensa que la preponderancia en 
mujeres (> 90 %) sea resultado del posible origen de la NSP a partir de la cresta 
genital muy próxima al esbozo pancreático en la 7ma semana durante la organogénesis, 
por la inclusión de células ováricas primitivas dentro del parénquima pancreático. Por 
eso, se especula que las NSP surgen de precursores celulares pluripotenciales en esta 
área, las cuales pueden desarrollar características epiteliales, mesenquimatosas y 
neuroendocrinas.4,11,12,15,16  

Existen escasas referencias de NSPs extrapancreáticas. Se piensa que estas raras 
formas provienen de tejido pancreático ectópico presente en cada sitio en específico.11  

Se ha reportado, además, que 62,5 % de los pacientes están infectados por el virus de 
la hepatitis B (VHB), el cual puede inducir una sobreexpresión de β-catenin en las 
células tumorales. Esto indica que la infección por el VHB pudiera estar involucrada en 
la patogénesis de la NSP. Sin embargo, esto no se ha confirmado.7 

I. Biología molecular  

Las NSPs se caracterizan desde el punto de vista genético por la activación de β-
catenin y sus células blanco. En 95 % de los casos, las NSPs muestran alteraciones de 
las vías del gen de la poliposis adenomatosa del colon (APC)/β-catenin y de la cyclin-
D1, con mutaciones activadoras en el exón 3 del gen de la β-catenin, lo que conlleva a 
la acumulación nuclear y tinción positiva para β-catenin en la mayoría de las NSP. A 
diferencia del adenocarcinoma ductal del páncreas, las NSPs no se asocian con 
alteraciones en los genes K-ras, p53 ni DPC4. 11,15,17,18  

Además de receptores de progesterona, las células de la NSP también pueden mostrar 
inmunorreactividad para synaptophysin y otros marcadores neuroendocrinos, pero solo 
de manera focal. Asimismo, expresan galectin-3 y CD10, lo cual es útil para diferenciar 
estos tumores de los neuroendocrinos.18  

Aún se desconoce mucho acerca de los tumores sólidos-pseudopapilares (TSP) y es 
necesario continuar las investigaciones sobre su citogenética molecular. Sería muy útil, 
para definir conductas ante estas neoplasias, el desarrollo de un biomarcador 
molecular que identificase tumores potencialmente agresivos.  
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Patología 

Los “tumor sólido-pseudopapilar” (TSP), por lo general, son neoplasias de lento 
crecimiento, no agresivas pero malignas, habitualmente con pronóstico muy favorable. 
Presentan componentes tanto sólidos como quísticos. Se distribuyen de manera 
equitativa en todo el páncreas, aunque algunos han reportado un ligero predominio en 
las porciones distales del mismo. Al examen macroscópico, por lo general son masas 
solitarias, bien delimitadas, separadas del resto del tejido pancreático adyacente por 
una cápsula fibrosa. Con frecuencia tienen gran tamaño, con un diámetro promedio de 
6 cm (0,5 – 34,5 cm). Es probable que alcancen tales dimensiones debido a su curso 
biológico “silencioso”. Su consistencia es blanda, con material hemorrágico friable, gris 
necrótico en el centro. Los tumores más pequeños pueden ser completamente sólidos 
e imitar neoplasias endocrinas, mientras que en los más grandes los cambios 
degenerativos quísticos son más evidentes. En ocasiones, presentan calcificaciones 
(periféricas o centrales en cáscara de huevo) en las paredes quísticas. A veces 
presentan características atípicas. Por ejemplo, pueden formar una masa pequeña 
predominante sólida que produzca dilatación del conducto pancreático principal o ser 
extrapancreática.  

Como ya mencionamos, existen algunos reportes de TSPs extrapancreáticos: 
mesocolon, mesenterio, hígado, omento mayor, peritoneo, retroperitoneo, duodeno, 
yeyuno y ovario. Miyazaki y otros realizaron una adrenalectomía laparoscópica a través 
de un puerto único. El estudio anatomopatológico reveló que el tumor en realidad era 
una NSP del retroperitoneo. La glándula adrenal izquierda estaba cerca pero separada 
del tumor, y plantearon que quizás esta fuera la primera NSP del retroperitoneo 
reportada.2-6,7,9-12,15,19-23  

Desde el punto de vista histológico son lesiones encapsuladas con áreas sólidas y 
quísticas. La apariencia pseudopapilar se encuentra alrededor de un tallo fibrovascular. 
Las células tumorales monomorfas poligonales forman áreas sólidas o se agrupan en 
pseudorrosetas. El estroma puede ser mixoide o hialino pero con frecuencia es 
imperceptible. Los macrófagos espumosos son ácido periódico de Schiff (PAS) 
positivos. A veces el aspecto global de la NSP hace recordar una neoplasia pancreática 
endocrina pero sin incremento de las mitosis ni atipia celular. 3,7,9,11,12  

Este aspecto puede deberse a alteraciones en las moléculas de adhesión celular 
provocando descohesión de las células de su vascularización, especialmente en las 
áreas más lejanas de la irrigación sanguínea.7,11 En las células neoplásicas suele 
observarse un citoplasma eosinófilo con vacuolas evidentes. El núcleo es redondo u 
oval, de tinción uniforme, y con frecuencia presenta digitaciones longitudinales y una 
cromatina con moteado fino.11  

Las áreas quísticas están formadas por sangre, detritos necróticos y macrófagos 
espumosos. Los “quistes” dentro del TSP no son verdaderos quistes porque no tienen 
revestimiento epitelial, y son producto de necrosis y degeneración quística. En las 
proximidades de los espacios quísticos hay células espumosas, depósitos de colesterol 
y células gigantes a cuerpo extraño.  

La microscopia electrónica también puede ayudar a diferenciar la NSP de los tumores 
endocrinos, pues estos últimos tienen gránulos neurosecretores característicos que 
están ausentes en la NSP.11  
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Las NSP muestran un patrón inmunohistoquímico característico con expresión nuclear 
de β-catenin, vimentin, CD56, CD10, RP, alfa-1 antitripsina, alfa-1 antiquimotripsina, 
enolasa neuron -específica y galactin-3, keratin, cromogranina (el marcador más 
específico de diferenciación neuroendocrina), antígeno epitelial de membrana, insulina, 
glucagón y las enzimas pancreáticas (tripsina y quimiotripsina); generalmente no se 
expresan o se encuentran solo de manera focal como habíamos mencionado.4,7,9,11,12,15  

La mayoría de las NSP (>90 %) se comportan de manera “benigna”. No existen 
criterios morfológicos establecidos de malignidad, la cual solo pudiera definirse por la 
presencia de metástasis (5 % - 15 %); principalmente al hígado, peritoneo, 
mesenterio u omento o por invasión directa extrapancreática (estómago, duodeno, 
grandes vasos y bazo).13,24,25 El íctero obstructivo es infrecuente, incluso cuando la 
lesión se localiza en la cabeza pancreática, debido a que el colédoco rara vez está 
comprometido. Estos tumores, generalmente desplazan a las estructuras vecinas en 
lugar de infiltrarlas. En menos de 20 % de estas neoplasias hay invasión vascular o 
perineural. Las metástasis a ganglios linfáticos son extremadamente raras. Una 
revisión de 292 NSP reportó 43 (15 %) como “malignas” y de estas, los ganglios 
linfáticos se encontraban afectados en solo 5 pacientes (2 %).2-4,7,9,11,12,19,20 

Manifestaciones clínicas 

La mayoría (hasta 90 %) de los pacientes son mujeres (relación mujer: hombre de 
10:1), principalmente no blancas y en la segunda o tercera década de la vida (edad 
promedio 22 años). Cerca de 20 – 25 % de los casos se ven en edades pediátricas. 
Solo 6 % se presenta en pacientes mayores de 50 años. Las NSP en hombres, por lo 
general, se presentan a edades más avanzadas y tienden a ser más agresivas que en 
las mujeres.2-4,7,8,11,15,24,26-28  

Las NSP se diagnostican, con frecuencia, como hallazgos en estudios imaginológicos 
realizados por otras razones porque estos tumores causan escasa sintomatología hasta 
que alcanzan grandes dimensiones. En ocasiones hay dolor abdominal, distensión, 
saciedad precoz, anorexia, náuseas, pérdida de peso, pancreatitis, ictericia (1 %) o 
masa palpable relacionados con la compresión de órganos vecinos. Como ya 
mencionamos, es rara la obstrucción biliar o del conducto pancreático, incluso cuando 
se localizan en la cabeza del páncreas, porque son tumores suaves y no es habitual 
que infiltren estas estructuras. Se han reportado raros casos de hemorragia 
intraabdominal por ruptura del tumor. Inclusive, aquellos que se diseminan al hígado o 
ganglios linfáticos, pueden tener un curso clínico silente.3,6-9,11,12,15,20  

Los tumores extrapancreáticos son raros y a veces no se demuestra tejido pancreático 
ectópico. Dentro de las presentaciones inusuales se incluyen los tumores multicéntricos 
en el páncreas.6,12 

Imagenología y diagnóstico  

No existen exámenes de laboratorio que sean específicos. Los marcadores tumorales 
normales en suero o en el líquido de los quistes pueden ser útiles en el diagnóstico 
diferencial con otras neoplasias.15  
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El TSP en el ultrasonido aparece como una masa heterogénea, encapsulada, bien 
delimitada con componentes sólido ecogénico y quístico hipoecoico, en ocasiones con 
calcificaciones. A veces, se manifiesta como hipoecoico puro o masas sólidos debido a 
hemorragias o sombras acústicas por calcificaciones. El ultrasonido endoscópico (USE) 
es útil para el diagnóstico imagenológico y para obtener muestras para el diagnóstico 
anatomopatológico.15,20  

El ultrasonido contrastado (USC) es la única técnica de imágenes que permite una 
evaluación dinámica en tiempo real e identificación precisa de la circulación del tumor. 
Puede mostrar de manera adecuada las características “histológicas” de estas lesiones 
al reflejar su perfusión, lo cual es útil para diferenciarlas de los carcinomas 
pancreáticos, de las masas inflamatorias o de los tumores pancreáticos 
hipervascularizados. En el USC, las NSPs tiene un anillo periférico con reforzamiento 
uniforme (relacionado con la cápsula de tejido fibroso y el parénquima pancreático 
vecino comprimido) y un reforzamiento interno heterogéneo, incluso sitios sin 
reforzamiento, durante la fase arterial con lavado rápido del contraste durante la fase 
venosa. Por esto, el USC es mejor que el convencional para visualizar la cápsula, la 
hemorragia intratumoral y la degeneración quística.12,20,29-35 La presencia de la cápsula 
y de la hemorragia intratumoral son indicadores importantes para el diagnóstico de la 
NSP.20,35  

La TAC (Fig. 1) y la resonancia magnética nuclear (RMN) se usan con frecuencia. La 
NSP se clasifica en dos subgrupos: grande (> 3 cm) y pequeña (< 3 cm):11  
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I. Tumor grande: Aparece en la TAC como una masa bien delimitada, encapsulada, 
heterogénea e hipovascular con una cápsula periférica y gruesa que capta contraste. 
En la TAC contrastada, el realce ocurre durante la fase arterial precoz (Fig. 2). Esta 
compleja apariencia se debe a la presencia de cantidades variables de degeneración 
quística/necrosis y hemorragia intraquística. La extensión de la necrosis y la 
hemorragia varía mucho, y por ende, la NSP puede parecer casi quística o sólida en su 
totalidad, pero una masa que capta poco contraste con necrosis central en parches es 
lo más frecuente. La calcificación irregular (sobre todo periférica aunque puede ser 
central) se presenta en hasta 65 % de los pacientes. Puede verse el desplazamiento de 
estructuras contiguas por efecto de masa. La RMN muestra intensidad variable en las 
imágenes T1, señal de intensidad alta heterogénea en las imágenes T2 y realce 
heterogéneo periférico precoz con un llenado progresivo en la RMN dinámica 
contrastada con gadolinio. Con ella se ven mejor las hemorragias y supera a la TAC en 
la detección de los componentes sólidos y quísticos. La TAC muestra mejor las 
calcificaciones que la RMN. Estas características ayudan en el diagnóstico diferencial de 
este raro tumor con otros cánceres pancreáticos.2,4,7,11,12,15,20  

 

  

II. Tumor pequeño: Es una masa pequeña menos frecuente, homogénea, 
predominantemente sólida, que puede producir dilatación del conducto pancreático 
principal. Tienen menos calcificaciones que las lesiones más grandes.2,3,7,11,20  

Por lo general, la angiografía muestra un tumor avascular o hipovascular y puede 
ayudar a delimitarlo de otras estructuras vecinas.12  

La necesidad de obtener una citología preoperatoria ha sido tema de debate. Algunos 
defienden el uso de la citología aspirativa con aguja fina (CAAF). Estos plantean que la 
CAAF guiada por USE es un método de diagnóstico mínimamente invasivo, seguro y 
confiable. La CAAF es de mucha ayuda para diferencial estos tumores de otras lesiones 
quísticas pancreáticas y diagnostica cerca de 75 % de los casos.3,15,29  
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Por otra parte, hay quienes consideran que la NSP puede diseminarse fuera del 
páncreas, principalmente en el peritoneo. Esto puede deberse a traumas, incluyendo la 
CAAF y las biopsias del tumor (por laparotomías o laparoscópicas). Además, se han 
visto complicaciones como sangrado y fístulas biliares y/o pancreáticas por el 
proceder.3,7,26  

Nosotros consideramos que la apariencia imagenológica es característica y puede 
sugerir el diagnóstico. Las imágenes por TAC y RMN, junto con la edad y el sexo, 
deben ser suficientes para decidir la realización de la intervención quirúrgica. Las 
intervenciones diagnosticas como la CAAF deben ser realizadas en casos dudosos, 
cuando la imagenología no es diagnóstica, para evitar un tratamiento neoadyuvante no 
indicado.2,7,12,15,26  

Tratamiento 

Las NSPs se consideran tumores de bajo grado de malignidad. Se recomienda la 
cirugía en todos los pacientes.7,8,11,13,25,26,28 Debe realizarse una resección oncológica, 
con bordes quirúrgicos negativos para lograr el control local de la enfermedad, 
prevenir la recurrencia y las metástasis, aliviar los síntomas y asegurar un buen 
pronóstico a largo plazo. La biopsia por congelación intraoperatoria asegura bordes de 
sección negativos. Por lo general, las lesiones en la cabeza del páncreas requieren 
duodenopancreatectomía, en el cuerpo/cola pancreatectomía distal con preservación 
esplénica y en el cuello/cuerpo proximal resección del cuerpo.2,7,10,15,28  

Existen autores que han propuesto la enucleación como tratamiento. Sin embargo, 
esta debe evitarse, debido al riesgo de diseminación del tumor de desarrollar una 
fístula pancreática, y a la gran tasa de recurrencia (73 %) si el tumor no es resecado 
completamente. Además, disminuye dramáticamente la tasa de supervivencia cercana 
a 100 % que se alcanza con la resección R0.7,12,15  

Dado que las metástasis linfáticas son extremadamente raras (< 2 %) pueden 
considerarse las técnicas con conservación pancreática, esplénica y la pancreatectomía 
con preservación del píloro. Peng-Fei Yu y otros.7 encontraron metástasis a ganglios 
linfáticos en solo 3 pacientes (0.61 %). La linfadenectomía formal no está indicada. Las 
resecciones pancreáticas centrales son muy útiles, y las fístulas pancreáticas en estos 
pacientes jóvenes, por lo general, se controlan mejor. En ocasiones, la preservación 
esplénica se torna difícil por el gran tamaño que pueden alcanzar estas 
neoplasias.7,12,13,28  

La invasión a órganos vecinos y/o estructuras vasculares es rara, pero pudiera estar 
presente y requerir resecciones extensas. Las resecciones masivas, en grandes bloques 
del tumor primario con órganos vecinos, de sus recurrencias y las metástasis se 
justifican debido a los excelentes resultados a largo plazo. El tamaño del tumor no 
debe considerarse un predictor de irresecabilidad, tumores mayores de 30 cm se han 
extirpado. Sin embargo, la derivación quirúrgica puede ser la única opción en pacientes 
en los cuales la resección en masa se acompañaría de una excesiva morbilidad. Si la 
vena porta, mesentérica y/o el confluente venoso están infiltrados entonces puede 
realizarse un baipás con injerto sintético o de vena yugular.1,5,7,9,10,12,13,15,25,36 Sperti y 
otros, 37 reportaron 17 pacientes con resección y reconstrucción vasculares sin 
mortalidad. En las recurrencias y metástasis se pueden realizar incluso múltiples 
resecciones.5,9 Martin y otros,9 reportaron que cuatro a pacientes se les realizó 
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resección del tumor primario y de metástasis hepáticas y dos de ellos sobrevivieron al 
menos 6 y 11 años respectivamente.  

También se han empleado otras modalidades terapéuticas para las metástasis 
hepáticas, como la inyección de alcohol, quimioembolización transarterial (QUETA), la 
ablación por radiofrecuencia (ARF) y la terapia con radiación γ.8,12,46,47  

Cada vez se emplean más las resecciones pancreáticas laparoscópicas por neoplasias 
quísticas, especialmente las pancreatectomias distales, incluso con preservación 
esplénica. Este es un proceder seguro y factible que pudiera convertirse en el 
tratamiento de elección de las NSPs del páncreas.3,26 Según Cavallini y otros,26 solo se 
habían reportado 17 pacientes con TSP, a los que se les ha realizado pancreatectomias 
distales laparoscópicas y no existen datos de seguimientos a largo plazo.  

La carcinosis peritoneal (CP) es rara con solo 11 pacientes reportados hasta el año 
2012. Honore y otros,39 describieron un 12 vo caso que ocurrió 13 años después de la 
resección de un TSP con ruptura intraoperatoria. Esta paciente de 35 años de edad 
recibió entonces una cirugía citorreductora (CCR) y presentó recaída a los 8 meses. 
Posteriormente, la CCR se combinó con quimioterapia hipertérmica intraperitoneal 
(QHI) empleando oxaliplatin e irinotecan. Hasta que se publicó su artículo, la paciente 
vivía y tenía 31 meses libre de enfermedad. Ellos afirman que el tratamiento quirúrgico 
de la CP por una NSP aún tiene resultados desalentadores con un 58 % de recurrencia 
entre 1 y 19 años. Como ninguno de estos pacientes desarrolló metástasis a otros 
sitios, lo cual indica enfermedad peritoneal exclusiva, la QHI puede ser una solución 
para prevenir las recurrencias. No hemos visto ningún paciente con NSP y CP.  

No hay datos concluyentes respecto al tratamiento neoadyuvante. En algunos estudios 
se ha visto regresión de la NSP tras diferentes regímenes de quimioterapia y 
radioterapia pero en otros no.12,40,41 Por ejemplo, Hah y otros,42 reportaron una niña de 
14 años con una NSP irresecable. Ella recibió quimioterapia preoperatoria con ARF 
intraoperatoria de metástasis hepáticas y el tumor primario se resecó con éxito. A los 3 
años no existían recurrencia ni metástasis. Sugito y otros,43 describieron una niña de 
11 años con una NSP gigante entre 10,0 – 13,7 cm. La QUETA y la ARF disminuyeron 
el tumor a 8,3 – 6,7 cm en dos años. Luego se realizó la resección completa del tumor 
y no se ha observado recurrencia al año de seguimiento. Todavía se debe estudiar el 
papel de la quimioterapia y radioterapia. En conclusión, no existe un tratamiento 
específico para lograr la migración de estadios. 7,13,38  

Pronóstico 

La NSP tiene bajo potencial maligno y su curso natural es indolente, no agresivo, de 
lento crecimiento y mortalidad inferior a 2 %. Cerca de 85 % de los pacientes 
presentan enfermedad local al momento del diagnóstico, y por tanto entre 10 - 15 % 
tienen enfermedad diseminada. Cuando la resección es completa el pronóstico a largo 
plazo es excelente, con una supervivencia a los 5 años de 95 %.7,8,12,13,15,24-26,37 En 
pacientes con enfermedad metastásica el pronóstico sigue siendo bueno, con 
mortalidad de solo 18,2 % con una media de seguimiento de 6,3 años (intervalo de 1 - 
16). Las imágenes posoperatorias se obtienen cada 6 meses durante 2 años y luego 
anualmente de por vida; debido al comportamiento indolente de estos tumores.7,13,44  
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Dado el pronóstico favorable y larga supervivencia de los pacientes con NSP primaria, 
recurrencia o metástasis, es difícil identificar factores predictivos de supervivencia o 
recurrencia.7,9,11,24,27 Sin embargo, algunos autores asocian mayor riesgo de 
recurrencia y peor pronóstico (10 - 15 % de los casos) con sexo masculino, edad 
avanzada, patrón de crecimiento infiltrante difuso, ruptura de la cápsula tumoral, 
tumor grande (> 6,0 cm), localización en cola de páncreas, metástasis, invasión 
vascular, pleomorfismo nuclear, necrosis extensa, actividad mitótica elevada, 
aneuploidía, pérdida doble de los cromosomas X, trisomía del cromosoma 3, 
traslocación no balanceada entre los cromosomas 13 y 17, invasión perineural o del 
parénquima pancreático vecino.12,15,16,24,45-48 Por el contrario, tumores con 
calcificaciones amorfas o dispersas y todos los casi sólidos pudieran tener menor 
agresividad.11  

En las recurrencias, es posible que el tumor se disemine al hígado o peritoneo y, en 
raros casos a ganglios linfáticos, pulmones o piel. El índice de recurrencia local es 
menor de 10 % y, por lo general, aparecen entre los primeros 4 años después de la 
cirugía. 6,7,15,25,26,37 La recurrencia de metástasis hepáticas se ha visto hasta después 
de 15 años y principalmente en mujeres de edad avanzada.13,49  

En algunos pacientes se ha reportado transformación anaplásica con un curso clínico 
agresivo.15,50  

  

CONCLUSIÓN  

La NSP es infrecuente y de bajo grado de malignidad, con pronóstico favorable. La 
mayoría de los pacientes son mujeres, principalmente no caucásicas en la segunda o 
tercera décadas de vida. Como tratamiento, se recomienda la resección oncológica sin 
linfadenectomía formal. El tamaño del tumor no es criterio de irresecabilidad. Se 
requieren más investigaciones en cuanto a su patogénesis, biología molecular y 
tratamiento con quimio y radioterapia.  
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