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Resumen

Introducción: El tumor tritón maligno es una neoplasia 
rara en la que se encuentran células rabdomioblásticas 
en un tumor maligno de la vaina de nervios periféricos, 
que se caracteriza por su agresividad y mal pronóstico. La 
localización en la cabeza y el cuello es poco frecuente. 
La inmunohistoquímica juega un papel importante en el 
diagnóstico.
Objetivo: Describir un tumor tritón maligno de tamaño 
inusual. 
Presentación del caso: Paciente femenino, de 16 años, 
es referida al servicio de cirugía maxilofacial del Instituto 
Nacional de Pediatría, Ciudad de México, con un diagnósti-
co de tumor neuroectodérmico en región facial y cervical 
de un año de evolución. Clínicamente el tumor era exofíti-
co, multilobulado, con zonas extensas de necrosis, super-
ficie de varias tonalidades y un tamaño aproximado de 18 
x 10 x 12 cm. Se realizó una biopsia e inmunohistoquímica 
que confirmó el diagnóstico de tumor tritón maligno. La 
paciente fue intervenida quirúrgicamente, procedimiento 
con el cual se eliminó totalmente la lesión, con márgenes 
de seguridad. La paciente presentó una evolución tórpida, 
con desenlace fatal al cabo de seis meses del tratamiento.
Conclusiones: El tumor tritón es una neoplasia agresiva 
y su detección oportuna orienta al cirujano a ofrecer al 
paciente un tratamiento adecuado.
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Abstract

Introduction: Malignant triton tumor is a rare neoplasm in 
which rhabdomyoblasts are present in a malignant tumor 
of the peripheral nerve sheath. This condition is charac-
terized by its aggressiveness and bad prognosis. Location 
in the head and neck is infrequent. Immunohistochemical 
testing plays an important role in its diagnosis.
Objective: Describe an unusually large malignant triton 
tumor. 
Case presentation: A case is presented of a female 16-year-
old patient referred to the maxillofacial surgery service of 
the National Institute of Pediatrics in Mexico City with a 
diagnosis of neuroectodermal tumor of one year’s evolu-
tion in the facial and cervical region. In clinical terms, the 
tumor was exophytic, multilobed, with extensive areas 
of necrosis, a surface in several shades of color and an 
approximate size of 18 x 10 x 12 cm. Biopsy and immuno-
histochemical testing confirmed the diagnosis of malignant 
triton tumor. The patient underwent surgery in which the 
lesion was totally excised with a safety margin. Evolution 
was clumsy, with a fatal outcome at six months of treat-
ment.
Conclusions: Triton tumor is an aggressive neoplasm who-
se early detection makes it possible for surgeons to provi-
de an appropriate treatment.

Key words: malignant triton tumor; rhabdomyoblasts; 
mandible.

Introducción

El tumor “tritón” maligno es una forma no diferenciada de un tumor maligno de la vaina de nervios peri-
féricos (MPNST, por sus siglas en inglés).(1) Fue descrito por primera vez por Masson y Martin(2) en 1932 como 
“tumor tritón”, y en 1973 Woodruff(3) lo llamó “tumor tritón maligno” debido a su alta agresividad. Tiene la 
característica de presentar una diferenciación rabdomioblástica en un MPNST y es bastante raro. Estas células 
musculares se pueden identificar en diversas áreas de un tumor maligno de la vaina de nervios periféricos y 
se puede confirmar mediante inmunohistoquímica con marcadores específicos (S-100, desmina y mioglobina).(4) 

El pronóstico de estos tumores es malo y solo se ha 
encontrado en un 20-30 % en la región de cabeza y 
cuello.(5) 

Nuestro objetivo es describir un tumor tritón ma-
ligno de tamaño inusual tratado en el Instituto Na-
cional de Pediatría, México.
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Presentación del caso

Acude al servicio de cirugía maxilofacial del Instituto Nacional de Pediatría, México, una paciente femeni-
na de 16 años, remitida por un tumor neuroectodérmico en región facial y cervical sin tratamiento previo de 
un año de evolución. La paciente refiere que, al momento de la consulta hacía seis meses que el tumor había 
comenzado con un crecimiento rápido y doloroso, hasta comprometer la alimentación. 

Al examen físico se observó un aumento de volumen en región mandibular anterior y derecha posterior, 
que se extendía y protruía hacia la cavidad oral, así como a la zona submentoniana y submandibular derecha. 
El aumento de volumen intraoral era exofítico, multilobulado, con zonas extensas de necrosis, superficie de 
varias tonalidades, con colores que iban desde rosa coral hasta zonas de color rojo, marrón y negro. Por fuera 
de la boca se observó eritema generalizado en casi toda la extensión de la lesión, con fístula en la zona de 
mayor declive con secreción serohemática, fétida, y un tamaño aproximado de 18 x 10 x 12cm. 

A la palpación se encontró consistencia blanda en toda su extensión, dolorosa, con áreas de hipertermia. 
En los exámenes auxiliares, el hemograma, coagulograma, glucosa, urea y creatinina no mostraron alteracio-
nes. Se solicitó tomografía axial computarizada (TAC) de macizo facial y cuello, donde se observó zona hipo-
densa en cuerpo mandibular derecho y región mentoniana, con solución de continuidad de estructura ósea y 
desplazamiento dental sin encontrar rizólisis. En la angiotomografía computarizada (AngioTAC) se observó un 
aumento de volumen vascularizado que comprometía la región del cuerpo mandibular derecho y mentoniana, 
con numerosos vasos que surgían de arteria carótida externa derecha. (Fig. 1)

Fig. 1 – Tumor tritón maligno. A. Aspecto inicial de la paciente presentando lesión en región mandibular derecha que 
se extiende a zona submandibular ipsilateral y submentoniana. Nótese que el tumor bloquea la cavidad oral, afectan-
do la alimentación y la fonación. | B. Fotografía caudocefálica donde se aprecian cambios de color en tegumentos de 
región afectada. | C. Reconstrucción 3D a partir de la TAC de macizo facial con desplazamiento de diversos órganos 
dentarios y solución de continuidad de mandíbula, bordes mal definidos con afección hasta la zona molar derecha. | 

D. Angiotac con reconstrucción donde podemos observar vascularidad de la lesión a expensas de carótida externa dere-
cha. 

Se realizó una biopsia incisional de la lesión, la cual reportó: tumor maligno de la vaina del nervio periférico 
con diferenciación rabdomioblástica. Tumor tritón maligno. ya que los cortes histológicos mostraron una proli-
feración compuesta por nódulos de células redondas a ovales de mediano tamaño, con amoldamiento nuclear 
y poco citoplasma. Se observó abundante mitosis. En algunas áreas las células eran fusiformes y formaban ha-
ces. La inmunohistoquímica fue positiva para S-100, desmina y miogenina. El CD99 fue negativo, descartando 
un tumor neuroectodérmico primitivo. (Fig. 2)
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Fig. 2 – Cortes histológicos del tumor tritón maligno en estudio. A. Se pueden apreciar células de mediano tamaño, po-
liédricas, con amoldamiento nuclear y uno o dos nucléolos evidentes a 10x. | B. En algunas áreas las células toman for-
ma ahusada, disponiéndose vagamente en haces a 40x. |C. Tinción de inmunohistoquímica para S100 es positiva en ci-
toplasmas de células neoplásicas a 40x. | D. Tinción de inmunohistoquímica para miogenina, que es positiva en núcleos 

de células neoplásicas a 10x.

Se indicó tratamiento con dos ciclos de quimioterapia de inducción, se realizó traqueostomía y se llevó a 
cabo una intervención quirúrgica para disminuir el volumen tumoral, ya que en ese momento se encontraba 
bastante comprometida la alimentación y la fonación de la paciente y no se contaba con el material de re-
construcción. 

Se solicitó un nuevo estudio de imagen tipo TAC para valorar el estado del lecho quirúrgico y elaborar una 
estereolitografía, con la cual conformar una placa de reconstrucción y llevar a cabo la escisión quirúrgica com-
pleta de la lesión con márgenes de seguridad. Durante el procedimiento quirúrgico se eliminó totalmente la 
lesión y se reconstruyó la mandíbula con la placa previamente conformada. Asimismo, durante el procedimien-
to quirúrgico fue necesario colocar un injerto cutáneo libre de muslo para permitir un cierre total del defecto 
cutáneo creado (Fig. 3). La paciente presentó una evolución tórpida y falleció al cabo de los seis meses.

Fig. 3 – Procesos de la intervención quirúrgica. A. Abordaje quirúrgico de la lesión. | B. Retiro de lesión con márgenes 
de seguridad y colocación de placa de reconstrucción previamente contorneada. | C. Cierre por planos de lecho quirúr-
gico quedando zona cruenta en región mentoniana. | D. Injerto de piel para cierre primario del defecto quirúrgico, lo-

grando adecuado afrontamiento de los tejidos.
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Discusión

El tumor tritón maligno es una neoplasia poco común, de origen desconocido, en la que células rabdomio-
blásticas se encuentran en coalición dentro de un tumor maligno de la vaina de nervios periféricos. Sin em-
bargo, Lee y otros(6) aseguran que el ectomesénquima de la cresta neural es pluripotencial y puede ser este 
el origen de esta neoplasia, ya que a partir de estas células se pueden diferenciar tejidos epiteliales y mesen-
quimales, entre los que se incluyen tejido óseo, cartilaginoso e, incluso, glandular. 

También se ha encontrado relación con antecedentes de radiación local o de neurofibromatosis tipo I. En 
el primero de los casos, Alina y otros(7) mencionan que la radiación altera la arquitectura de las células de 
Schwann, esto causa inestabilidad cromosómica, lo que desencadena en tumores de la vaina nerviosa. En el 
segundo de los casos no se entiende por completo su relación con este tumor, pero sí se sabe que en los pa-
cientes con neurofibromatosis I la edad promedio a la que se presentan estos tumores suele ser por debajo de 
treinta años, como lo mencionan Zakzouk y otros.(8) Mientras que Gao y otros(9) afirman que los pacientes sin 
esta enfermedad de base la edad es alrededor de los cuarenta años. Contrario a lo anterior, a partir del caso 
presentado se puede observar la heterogeneidad de esta neoplasia, al originarse de manera esporádica en una 
paciente pediátrica. 

Respecto a la patogénesis del tumor tritón maligno, Chaudhry y otros(10) aseguran que se debe a una trans-
formación directa de las células de Schwann malignas o de las células de la cresta neural hacia músculo estria-
do, y es por esa razón se encuentran rabdomioblastos dentro de estos tumores. Para Woodruff(11) existen tres 
criterios para el diagnósticarlo: 1) el tumor está en relación con un nervio periférico u ocurre en un paciente 
con neurofibromatosis tipo I; 2) la mayor parte del tumor está compuesto por células de Schwann; y 3) el tu-
mor contiene rabdomioblastos. Sin embargo, Stasik y Tawfik (12) excluyen el primer criterio al mencionar que 
el tumor tritón se puede presentar de manera esporádica.

Wu J y otros(13) hallaron que, en el 60 % de los casos el tumor tritón afecta a varones y el rango de edad es 
bastante amplio, como lo descrito en la muestra de Ren y otros,(14) presentándose en neonatos y en pacientes 
con más de 80 años. Según Merter y otros(15) el sitio donde ocurren con mayor frecuencia es en el tronco y la 
región de cabeza y cuello, pero Bishop y otros(16) reportan que son las extremidades los sitios más afectados. 
El pronóstico también depende del sitio de aparición: mejor para la región de cabeza y cuello y peor para el 
tronco, glúteos y retroperitoneo, como lo mencionan Patel y otros.(17) 

En cuanto a metástasis y recurrencia local; Yaga y otros(18) comentan que no hay diferencia entre los tumo-
res de la vaina de nervios periféricos y el tumor tritón maligno. Sin embargo, para Biswajit y otros(19) la tasa 
de supervivencia a los cinco años es de 50-60 % para el primer grupo y de 3-10 % para el tumor tritón. Posi-
blemente lo anterior se deba a que este tumor tiene un crecimiento rápido, tiende a la recurrencia local y a 
la diseminación hemática.

Con respecto al tratamiento del tumor tritón maligno, Affinita y otros(20) consideran apropiado efectuar 
una escisión amplia del tumor primario cuando sea factible y el uso de radioterapia posoperatoria solo si hay 
compromiso de los márgenes. Bian y otros(21) mencionan que los márgenes de resección estrechos (< 1 mm) 
son aceptables debido a las restricciones anatómicas en los sarcomas de tejidos blandos de cabeza y cuello. 
Para Ishikawa y otros(22) el uso de radioterapia y quimioterapia es en dependencia de la agresividad con la que 
se trató el tumor por el cirujano. Sin embargo, los resúmenes de información sobre el cáncer del Instituto 
Nacional de Cáncer en Bethesda,(23) que están basados en evidencia sobre el tratamiento de los sarcomas de 
tejidos blandos en adultos y niños, mencionan que el papel de la quimioterapia continua siendo incierto. Así lo 
describen también Okur y otros(24) en su investigación, mencionando que el tumor tritón maligno generalmente 
no responden a la quimioterapia y la radioterapia, pero han sido tratados con terapia de rabdomiosarcoma.

Conclusiones

El tumor tritón es una lesión en la que se presenta tejido muscular estriado asociado a un tumor maligno 
de la vaina de nervios periféricos. Cuando se presenta en el área de cabeza y cuello plantea un desafío qui-
rúrgico, debido a la morbilidad cosmética y funcional, por los limitados márgenes anatómicos y su comporta-
miento más agresivo. Su detección oportuna podría orientarnos a un plan de tratamiento racional que mejore 
su pronóstico y control local.
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