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RESUMEN

El tumor tritén fue descrito en 1932 por Masson, como una neoplasia
maligna de la vaina de un nervio periférico con diferenciacion rab-
domioblastica. La localizacion retroperitoneal es extremadamente
rara; solo se han informado nueve casos en la edad pediatrica. El
cuadro clinico depende del volumen del tumor y de los érganos que
involucre. En localizacion retroperitoneal suelen ser asintomaticos.
La piedra angular del tratamiento del tumor triton es la cirugia.
Se presenta el caso de un nifio con este tumor ubicado en situa-
cion retroperitoneal, el cual se reseco totalmente. No hubo com-
plicaciones en el postoperatorio. El nifio se encuentra en buenas
condiciones sin evidencia de recaida.

Palabras clave: Tumor “tritdn”, retroperitoneal, reseccion quirurgica,
vaina de nervio periférico.
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ABSTRACT

The triton tumor was described in 1932 by Masson, as a peripheral
nerve sheath malignancy with rabdomioblastica differentiation. The
retroperitoneal location is extremely rare, only nine cases have
been reported in children. The clinical picture depends on the size
of the tumor and the organs involved, their retroperitoneal location
is usually asymptomatic. The mainstay of treatment is the surgical
excision of the tumor.

We report the case of a child with retroperitoneal location of the
tumor. A complete resection of it was performed. The patient had
an uneventful postoperative course. He is currently under control.
There is no evidence of relapse.

Key words: Triton tumor, retroperitoneal, surgical resection, pe-
ripheral nerve sheath.

| tumor tritén fue descrito en 1932 por Masson,
como una neoplasia maligna de la vaina de un
nervio periférico con diferenciacion rabdo-
mioblastica. ! Esta variante de sarcoma recibid
el seudonimo de salamandra “triton” por Locatelli. ! El
tumor usualmente se localiza en cabeza, cuello, extremi-
dades y tronco, menos frecuentemente en el mediastino
y en el retroperitoneo. La localizacion retroperitoneal es
extraordinariamente rara en la infancia. 23
La histogénesis del tumor ha generado controversias. El
tumor consiste en dos lineas celulares: rabdomioblastos y
células de Schwann. Enzinger !, postula que ambas lineas
celulares se originan de células de la cresta neural menos
diferenciadas, las cuales contribuyen a la formacion de
estructuras mesénquimales como cartilago o hueso, tejido
conectivo y musculos en la region facial. EI tumor triton
se encuentra relacionado con neurofibromatosis tipo I. 4
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Presentamos el caso de un tumor triton de localizacion
retroperitoneal en un nifio de siete afios y revisamos la
literatura.

INFORME DEL CASO

Nifio de siete afios de edad cuyo padecimiento tenia un
mes de evolucién y se inici6 con distensiéon abdominal,
dolor en hipocondrio izquierdo sin irradiacion, hiporexia,
y pérdida de peso de 2 kg.

Al examen fisico se le vio con palidez generalizada
de tegumentos, dificultad respiratoria que se atribuy6 a
restriccion pulmonar causada por una masa mal delimitada
en el abdomen con red venosa colateral; no movil, dura,
lisa, dolorosa, que abarcaba el epigastrio y el hipocondrio
izquierdo. La maniobra de Montenegro (poner al paciente
sobre rodillas y manos, palpar el abdomen, si la masa se
mueve, significa que es intraperitoneal) fue negativa.

En la radiografia de abdomen se observé que la masa
desplazaba las visceras en el hemiabdomen izquierdo,
asi como elevacion de hemidiafragma del mismo lado.
La tomografia axial computarizada (TAC) contrastada de
abdomen revel6 que la masa se hallaba en el retroperitoneo
con densidad heterogénea: una zona hipodensa con un
coeficiente de atenuacion de 15 hasta 75 unidades Houns-
field. El rifion izquierdo estaba desplazado hacia abajo y
en direccidn a la linea media. Habia una interfase entre
la masa, el rifion y la glandula suprarrenal- Se aprecié un
desplazamiento de la aorta y de la vena cava (Figura 1).
La proyeccion lateral mostrd desplazamiento de las asas
intestinales y la masa en intimo contacto con la columna
vertebral (Figura 2). La TAC de alta resolucién de pulmon
(‘lung care’) sin evidencia de lesiones. EI gammagrama
con tecnecio 99 mostré el rifidn derecho con adecuada
perfusion, pielocalectasia y funciéon glomerular por de-
bajo de los limites normales. Funcion renal excluida por
probable compresion.

La tomografia con emisidn de positrones (PET) mostro
una masa retroperitoneal de 21 x 14 x 14 cm, sin eviden-
cia de depositos; desplazaba las estructuras vasculares,
tenia una zona de necrosis. Laboratorio: leucocitos, 9100;
neutréfilos, 72%; linfocitos, 17%; hemoglobina, 13.2;
hematdcrito, 39.4; plaquetas, 441,000; tiempo de protrom-
bina, 12 segundos; INR, 1.01; tiempo de tromboplastina,
34 segundos con 90% de actividad; alfafetoproteina, 0.9;
hormona gonadotrofina corionica fraccion <20 ng/mL.

Figura 1. TAC que muestra la tumoracion retroperitoneal con
densidades heterogéneas.

Figura 2. TAC en proyeccion lateral. Muestra que el tumor despla-
za las asas intestinales y esta en intimo contacto con la columna
vertebral.
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Se tomo una biopsia del tumor retroperitoneal por
“trucut”, con la que se diagnostica sarcoma pleomorfico
indiferenciado de alto grado.

Se inicia tratamiento con dos ciclos de quimioterapia
a base de ciclofosfamida, doxorrobucina, cardioxane; la
respuesta fue parcial ya que el tumor se redujo 30% de su
tamafio original. Debido a la respuesta parcial del tumor
a la quimioterapia neoadyuvante se decidio resecarlo.
Se realizé una incision media supra e infraumbilical,
que permiti6 identificar la tumoracion, que se extendia
desde el hemidiafragma hasta el flanco izquierdo, con el
epiplon adherido (Figura 3). El tumor invadia el bazo, la
suprarrenal izquierda y la cola del pancreas, (Figura 4) en
vista de lo cual se realizaron esplenectomia, adrenalecto-
miaizquierda, hemipancreatectomia distal. (Figura 5). Se
disecd y se resecd la tumoracion (Figura 6) preservando y
verificando que no existieran afecciones de la vena porta
y de los vasos mesentéricos (Figura 7). Se marco el lecho
tumoral con grapas de 5 mm, (Figura 8) y se verifico la
hemostasia. No hubo complicaciones en el postoperatorio
inmediato.

El informe de patologia fue: masa de 16.8 x 2.5 x
14.6 cm, con peso de 3,600 g, con fasciculos de células
fusiformes entrelazados con nicleos hipercromicos, con
pleomorfismo e incremento de la hipercelularidad y del
indice mitdtico.

El estudio inmunohistoquimico revel6 la presencia de
células rabdomioblésticas positivo para desmina, vimen-
tina, mioglobulina, actina, miosina y para las células
nerviosas S100 y proteina Leu 7.

Figura 3. Tumoracion sélida con el epiplén adherido.

Figura 4. Muestra que el tumor invade el bazo, la suprarrenal
izquierda y la cola del pancreas.

Figura 5. Obsérvese que se realiza la resecciéon de la cola del
pancreas adherida a la tumoracion.

Se dieron 28 sesiones de 50 gy de radioterapia. Actual-
mente se encuentra en vigilancia. La TAC de control no
mostro evidencia de recaida.

ANALISIS

Los tumores malignos de la vaina del nervio periférico
(TMVNP) pueden mostrar diferentes patrones de dife-
renciacién que incluyen osteosarcoma, condrosarcoma,
angiosarcoma. La diferenciacién rabdomioblastica es un pa-
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Figura 7. Esta imagen muestra que no existe afeccion de la vena
porta ni de los vasos mesentéricos.

trén raro en el TMVNPy se ha denominado tumor triton. 3

Esta variante de sarcoma, originalmente descrito en
1932 por Masson, recibid su seudénimo basado en los ex-
perimentos de Locatelli en el “Tritdn” salamandra, género
Triturus; quien realizo el trasplante de un nervio ciatico
en la superficie dorsal de la salamandra. *

Locatelli pudo inducir el crecimiento de los nervios y
los elementos musculares con la forma de una extremidad
supernumeraria; demostré que habia una relacién intima
entre el desarrollo de estos dos tejidos; es decir, que es
posible regenerar el masculo estriado a través de la in-
fluencia del nervio normal. !

Figura 8. Se marca el lecho tumoral con grapas.

La Organizacion Mundial de la Salud acufié el térmi-
no de tumor triton para evitar términos confusos, como
“schwannoma maligno”, “neurilemoma maligno”, “sarco-
ma neurogénico,” o “neurofibrosarcoma”.

Woodruff et al. ” (1973) publicaron una serie de diez casos
de schwannoma maligno con diferenciacién rabdomioblastica
y fueron los primeros en denominarle tumor triton.

Se han publicado 170 casos de tumor triton en la li-
teratura mundial. El que ocurre en el retroperitoneo es
extremadamente raro; s6lo se han informado nueve casos
en la edad pediatrica. 8°

El cuadro clinico depende del volumen del tumor y de
los 6rganos que involucre. Cuando se localiza en el retro-
peritoneo suelen ser asintomaticos. Cuando el tumor causa
sintomas como distension abdominal, dolor abdominal es
debido a la compresion de visceras, y nervios. 0

Los criterios para decir que un tumor es triton son los
siguientes:

a) Se origina de un nervio periférico o en pacientes con
neurofibromatosis tipo I o localizacion tipica de tumor
maligno de la vaina de un nervio periférico.

b) Demostracidn de crecimiento de células de Schwann.

¢) Contiene rabdomioblastos que parecen surgir del nervio
periférico y que no se atribuyen a la extension metasta-

sica de un rabdomiosarcoma, ni de otro tumor. 112

En el estudio histopatoldgico se encuentran células
fusiformes, entrelazados con nucleos hipercrémicos, con
pleomorfismo e incremento de la hipercelularidad, asi
como del indice mitotico. El andlisis de inmunohistoqui-
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mica es esencial para hacer un diagnostico correcto debido
a las variaciones histoldgicas de tumores malignos de
la vaina del nervio periférico. >!* Si se trata de células
rabdomioblasticas, son positivas para desmina, vimentina,
mioglobulina, actina, miosina; para las células nerviosas,
S100y proteina Leu 7. 4

El tratamiento del tumor triton es quirdrgico. * La
quimioterapia o radioterapia adyuvante puede indicarse
en caso de enfermedad metastasica, para prevenir recu-
rrencias o propagacion si la reseccién ha sido incompleta.
En algunos casos la quimioterapia se ha utilizado como
tratamiento paliativo. 1617

La radioterapia en TMVNP retroperitoneales es menos
eficaz que en los sarcomas de las extremidades. La tasa de
recidiva local de este tumor es de 40 a 80% si la localizacion
es retroperitoneal. En ausencia de metastasis la recidiva
local es la principal causa de muerte en estos pacientes. 8

La serie de Aldlyami et al.  mostr6 que la asociacion
de tumor triton y neurofibromatosis tipo I tiene mal pro-
nostico.

Se ha sefialado que el tumor triton retroperitoneal tiene
mal pronéstico, mayores tasas de enfermedad metastasica
y mayor tasa de recurrencia.

Debido a la rareza de este tumor, las formas de trata-
miento especialmente en casos avanzados y con metastasis,
no estan bien establecidas; no existe un protocolo debido
a la poca experiencia que hay con estos tumores. 2

El estado de los margenes microscépicos del tumor
después de la reseccion tiene gran valor sobre el resultado
y la supervivencia. Se describen cuatro tipos histol6gicos
de margenes: intralesional, marginal, amplio y radical. #

A este respecto, el espacio retroperitoneal es uno de
los sitios mas dificiles para el abordaje quirdrgico, por
las limitaciones anatdmicas de espacio para lograr una
amplia escisidon. Por este motivo se intenta el control local
mediante radioterapia postoperatoria 0 quimioterapia a
fin de evitar recaidas, a pesar de la utilidad de ésta sobre
el tumor triton.
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