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Resumen

Se presenta el caso de una paciente de 29 afios con dolor en la region glutea y miembro inferior derecho, portadora de una enfermedad
de Von Recklinghausen y que desarrolld dos tumoraciones pélvicas retroperitoneales de crecimiento rapido. En la laparotomia se
encontro las tumoraciones adheridas al hueco obturatriz y aleron del hueso iliaco. Se procedio a exéresis de las tumoraciones, la del
lado derecho de mayor tamario, de evolucion rapida y compatible con tumor de Triton, y la izquierda compatible con neurofibroma.
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Abstract

We report the case of a 29 year-old woman complaining of pain in right buttock and leg. She suffered of von Recklinghausen disease
and developed rapidly growing retroperitoneal pelvic tumors. At laparotomy the tumors were attached to the obturator foramen and the
iliac wing. The larger and fast growing right side tumor compatible with malignant triton tumor, and the left sided neurofibroma were

removed.
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INTRODUCCION

Los elementos de rabdomiosarco-
ma dentro de los tumores malignos
de la vaina de los nervios periféricos
(MPNSTs) fueron descritos por Mas-
son en pacientes con neurofibromato-
sis (NF-1) @2, El nombre de tritén fue
usado primero por Woodruff y col @,
basandose en el descubrimiento de
que los miembros supernumerarios
que contienen elementos neuronales
y musculares fueron inducidos a crecer
sobre las espaldas de las salamandras
tritén por trasplante. Woodruff y col @
propusieron tres criterios para determi-
nar si una neoplasia podrfa ser clasifi-
cada verdaderamente como un tumor
maligno de 'tritén' 0 no: 1) surge de un

nervio periférico, o en un paciente con
NF-1 o en un lugar tipico para tumores
de nervio periférico, o representa una
metastasis de tal tumor; 2) muestra
las caracteristicas de crecimiento de
las células de Schwann; y, 3) contiene
rabdomioblastos que parecen surgir de
dentro del cuerpo del tumor de nervio
periférico y que no puede atribuirse a
una extensién o metéstasis de un rab-
domiosarcoma extrinseco. Daimaru y
col @ mas adelante sugirieron ampliar
la definicién para incluir lo siguiente: 1)
tumores en los pacientes sin NF-1 que
son microscOpicamente compatibles
con un schwannoma maligno y contie-
nen rabdomioblastos focales; vy, 2) tu-
mores compuestos predominantemente
de diferenciacion rabdomioblastica con

elementos de la célula de Schwann fo-
cal que ocurren dentro de un nervio
o en pacientes con NF-1. Hoy en dia,
generalmente se hace el diagndstico de
tumor maligno de tritén (MTT) segtn
estos criterios, asf como con los resul-
tados de la inmunohistoquimica ©. La
presencia de inmunorreactividad posi-
tiva a la protefna S-100 o Leu-7 indica
la diferenciacién de la vaina del nervio,
mientras que las células de rabdomio-
blastos tienen una inmunoreactividad
positiva para desmina, actina especifica
de misculo, miosina, vimentina y mio-

globulina ¢>9,

Reportamos este caso en una mujer
joven, debido a la rareza del tumor de
tritén, sobre todo de localizacién re-
troperitoneal y a nivel pélvico, por la
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conducta agresiva de dicho tumor, gran
recidiva local y capacidad de metésta-
sis a distancia, a pesar de tratamiento
quirtrgico radical, quimioterapia y ra-
dioterapia complementarios, haciendo
sombrio su prondstico, con un prome-
dio de sobrevida de 26% ©.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de sexo femenino de 29 afios
de edad, con antecedente quirtirgico
de cesarea hacfa tres afios, por pelvis
estrecha. Acudié al servicio de cirugia
referida del servicio de ginecologfa, con
un tiempo de enfermedad de 6 meses,
caracterizado por dolor tipo hincada en
la regién glttea y miembro inferior de-
recho, que se inici6 en el dedo del pie
derecho y progresé hacia el gliteo, au-
mentando en intensidad, con dolor in-
tenso en la deambulacién que no cedia
a los analgésicos comunes, siendo deri-
vada al servicio de cirugia oncoldgica.

Al examen fisico preferencial, la piel
mostraba mudltiples manchas café con
leche de diferente didmetro, en espal-
da, antebrazo y miembros inferiores,
compatibles con enfermedad de Von
Recklinghausen. En la regién inguinal
derecha se palpé una adenopatia de
1,5 cm, mdvil, lisa, no dolorosa a la
palpacién, y otra en la regién inguinal
izquierda de 0,5 cm de didmetro, con
las mismas caracteristicas.

En los exdmenes auxiliares, el he-
mograma, perfil de coagulacién, glu-
cosa, urea y creatinina no mostraron
alteraciones. La ecografia del 23/07/12
informé que en el anexo derecho se ob-
servaba el ovario de 29,8 x 27 mm, con
foliculo de 8 mm, y tumoracién de 60
x 56 mm, de bordes bien delimitados,
ecogenicidad ligeramente heterogénea,
etiologia sin determinar. El ovario iz-
quierdo medfa 29 x 16 mm, con foliculo
de 5 mm y tumoracién de 36 x 28mm,
con las mismas caracteristicas de la an-
terior. La conclusién fue tumoracién
ovérica bilateral, y se sugirié tomografia
espiral multicorte (TEM).

La TEM de abdomen-pelvis con
contraste demostré tumoracién hete-

Figura 1. Resonancia magnética de abdomen y pelvis en la que se observa dos
tumoraciones hiperintensas en los lados derecho (mas grande) e izquierdo.

rogénea sélida en el lado derecho de
57 x 71 mm, tumoracién ovoidea sélida
de aspecto dependiente del musculo
gliteo mediano, de 48 x 28 mm. Se su-
giri6 ampliar el estudio con resonancia
magnética (RM) (figura 1) y descartar
sarcoma y/o biopsia. Se evalué conjun-
tamente con el servicio de neurociru-
gfa, ginecologfa oncoldgica y cirugia
cardiovascular, por estar las tumoracio-
nes ubicadas en la pelvis menor y retro-
peritoneo.

La paciente ingres6 a sala de ope-
raciones para una laparotomia explo-
ratoria y posibilidad de exéresis de los
tumores retroperitoneales, con el pre-
sunto diagndstico de neurofibromas
pélvicos, en una paciente con enferme-
dad de neurofibromatosis. Se hall6 una
tumoracion retroperitoneal pélvica de-
recha de 9 x 6 cm, de consistencia dura,
localizada a nivel de las raices nerviosas
L5-S1 y adherida al agujero obturatriz,

al alerén del hueso ilfaco y al musculo
psoas (figura 2A). El tumor retroperito-
neal izquierdo (figura 2B) media 4 x 2
cm y era de aspecto y consistencia adi-
posa, localizado a nivel de L5-S1-S2,
adherido al agujero obturatriz.

La paciente evolucioné favorable-
mente, con remisién parcial del dolor,
siendo dada de alta a los tres dfas.

En anatomia patoldgica, el estudio
macroscopico (figura 3A) mostrd tu-
moracién sélida con areas nodulares, a
predominio fibrética. A la microscopia
con tincién de hematoxilina-eosina se
observé gran celularidad fusiforme con
numerosas mitosis (figura 3B), caracte-
ristico de las neoplasias sarcomatosas,
como es el tumor maligno de la vaina
de los nervios periféricos . En otros
campos se hallé zonas de diferencia-
cién rabdomioblastica (figura 4), inclu-
so con células maduras que mostraban
estriaciones transversales.

Figura 2. A. Tumor maligno de triton (pieza operatoria). B. Neurofibroma (pieza operatoria).
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Figura 3. Vistas macroscopica (A) y microscopica con coloracién hematoxilina-eosina, a 40X (B).

Por los hallazgos clinicos, quirtrgicos
y anatomopatolégicos, se concluyé con
el diagndstico de neoplasia maligna de
la vaina de los nervios periféricos con
diferenciacién rabdomiosarcomatosa:
tumor maligno de trit6n.

DISCUSION

Como se ha sefialado en la introduc-
cién, los elementos de rabdomiosar-
coma dentro de los tumores malignos
de la vaina de los nervios periféricos
(MPNSTs) fueron descritos por Mas-
son en pacientes con neurofibromato-
sis (NF-1) 9, El nombre de tritén, fue
usado primero por Woodruff y col @, y
se bas6 en los miembros supernume-
rarios inducidos a crecer sobre las es-
paldas de las salamandras tritén, por
trasplante.

En el caso que presentamos, se iden-
tific6 rabdomioblastos y células tipicas
de schwannoma maligno (figura 4).
Ademss, la inmunohistoquimica fue
positiva para protefna S-100 (figura
5), desmina (figura 6) y miogenina (fi-
gura 7), confirmando el diagnéstico de
MTT. Tales criterios concuerdan con
los hallazgos histologicos e inmunohis-
toquimicos de un tumor de tritén.

Epidemiolégicamente, la edad me-
dia de los pacientes con MTT se ha
estimado en 31,7 afios “¥, aunque la
enfermedad puede afectar a cualquier
persona entre las edades de 0y 81 afios.
Parece haber una distribucién igual por
sexo, y el tumor convive con NF-1 en

44% a 69% de los casos. Cuando se

asocia con NF-1, el MTT tiende a pre-
sentarse a una edad mas temprana. El
MTT es un tumor muy agresivo, con
tasas bajas de supervivencia (tasa esti-
mada de supervivencia en cinco afios
de 26%) © y tasas altas de metéstasis
de 48%; la recurrencia local ocurre en
43% ©9. Los principales factores que
afectan la supervivencia parecen ser la
ubicacién del tumor y la extensién de
la exéresis 40219 Los pacientes con
neoplasias de cabeza y cuello o extremi-
dades sobreviven por mas tiempo que
aquellos con tumores del gliteo, tronco
o retroperitoneo ©. La reseccién com-
pleta parece estar asociada con un me-
jor prondstico, disminucién de las tasas
de recurrencia local y metastasis, y una
mejor respuesta a terapias adyuvantes;
sin embargo, la mayoria de los pacientes
con MTTs muere incluso después de re-
cibir todos los tratamientos disponibles,
generalmente en el plazo de meses ©.
El presente caso fue una paciente mujer
de 29 afios de edad, con antecedente
de NF-1. El tumor era enorme, 10 x 14
cm, ubicado en el retroperitoneo pélvi-
co, lado derecho, y el segundo tumor
del lado izquierdo mas pequefio, que
midi6 7 x 6 cm, cuyo resultado anato-
mopatoldgico fue neurofibroma.

Hasta la fecha, aproximadamente
170 casos de MTT han sido reportados
en la literatura mundial ©'%'?, Entre
estos, el MTT ubicado en el retrope-
ritoneo es extremadamente raro; uti-
lizando MEDLINE encontramos solo
nueve casos publicados en la literatura
inglesa; todos los pacientes presentados
tuvieron una enorme masa retroperi-

Figura 4. Estudio microscopico del tumor triton
con coloracion hematoxilina-eosina, a 10Xy, en

foco, a 100X.

Figura 5. Vision microscdpica con proteina
S-100, a 40X.

Figura 7. Coloracion con miogenina a 40X.
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toneal, que oscilaba entre 7 y 19 cm
de didmetro. El tamafio de presenta-
ci6n puede explicarse por el hecho
de que los tumores retroperitoneales
son a menudo asintomdticos en las
primeras etapas, como se muestra en
nuestro caso ¥, La presencia de un
tumor retroperitoneal solo puede ex-
presarse por el inicio insidioso de los
sintomas, que son inespecificos, tales
como dolor abdominal vago debido a
compresién o infiltracién de visceras
adyacentes, vasos o nervios %, Asi,
los MTTs retroperitoneales se asocian
con un peor prondstico, mayores tasas
de enfermedad metastésica y tasas altas
de recurrencia, debido a retrasos en el
diagnéstico, similar a los MPNSTs en la
cavidad abdominal 1519,

Debido a la rareza del MTT, las
modalidades de tratamiento -especial-
mente en casos avanzados y metasta-
sicos- no estan bien establecidas, y no
existen pautas estandarizadas de admi-
nistracién. Como en muchos sarcomas
de tejidos blandos (STS), la estrategia
terapéutica m4s eficaz para STS re-
troperitoneal es la reseccién completa
del tumor. El estado de los margenes
microscépicos después de la reseccion
tiene un impacto significativo en los re-
sultados locales y la supervivencia 7.
Enneking y col 17 describieron cuatro
tipos de margenes histoldgicos: intrale-
sional, marginal, amplio y radical. Sin
embargo, los margenes quirtrgicos son
dificiles de definir cuando se producen
metéastasis dentro del abdomen. Ade-
mas, el espacio retroperitoneal es uno
de los sitios mas dificiles técnicamente.
Las restricciones anatémicas limitan
la capacidad para lograr la extirpacién
amplia en este lugar, que es poco pro-
bable que se alcance en la mayoria de
los casos. Esto crea el reto de equili-
brar la necesidad de margenes adecua-
dos de control tumoral éptimo con la
necesidad de reducir la morbilidad y
la pérdida de funcién, similar a otros
STSs @8, El papel de la terapia adyu-
vante, por ejemplo la radioterapia y la
quimioterapia, estd muy bien definido
y no ha probado ser eficaz ¢*19
que puede ser de valor en los pacientes

aun-

sometidos a reseccién completa (922,
Varios informes sugieren que la resec-
cién repetida combinada con quimio-
terapia o radioterapia puede prolongar
la supervivencia %2V, En nuestra revi-
sién, solo un paciente experimentd la
supervivencia a largo plazo (mas de 5
afios), donde se realiz6 una reseccién
completa seguida de radioterapia y qui-
mioterapia postoperatoria. Ademas, la
quimioterapia neoadyuvante en TMM
ha sido reportada en dos pacientes con
enfermedad metastdsica ®, aunque el
namero de casos es demasiado pequefio
para permitir una conclusién definitiva
sobre la efectividad de la quimioterapia
neoadyuvante.
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