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Tumor Triton maligno de pared toracoabdominal:
Reporte de un caso clinico infrecuente

Paulo Pereira Barrera®!, Belén Tapia Da Silva®!, Pablo Velasquez Maldonado
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Malignant Triton tumor of the thoracoabdominal wall: Report of a rare
clinical case

Objectives: To describe the clinical, radiological, and surgical findings from a patient with a post-surgery
diagnosis of Malignant Triton Tumor. Materials and Methods: Information was obtained from electronic
medical records. A literature review was performed using the following terms: “Soft Tissue Sarcoma”,
“Chest Wall Sarcoma”, and “Malignant Triton Tumor”. Results: We report a patient with a 2-year history
of a painless mass measuring 17 x 12 x 18 cm, occupying the thoracic and abdominal regions. Imaging
revealed two metastases: one located in the inferior lobe of the right lung and the other in the right adrenal
gland. The patient was treated with radiotherapy and underwent complete surgical resection. Discussion:
Malignant Triton Tumor is a rare and extremely aggressive type of Malignant Nerve Sheath Tumor. The
mean age of presentation is 43 years, and it is more frequent in the male population. The most common
site of the disease is the head and neck. Pathological diagnosis is generally made after surgery. Although
management strategies for this disease are not well established, complete surgical resection is the most
effective treatment, and radiotherapy can optimize overall outcomes.
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Resumen

Objetivo: Describir hallazgos clinicos, imagenologicos y quirargicos de paciente con diagnostico posto-
peratorio de Tumor Tritobn Maligno. Materiales y Métodos: Se obtiene informacion desde ficha clinica
electronica. Se realiza revision de literatura con los conceptos: “Sarcoma de Partes Blandas”, “Sarcoma
Pared Toracica”, “Tumor Triton Maligno”. Resultados: Se presenta paciente con cuadro de 2 afios de
evolucion, caracterizado por masa toracoabdominal indolora de 17 x 12 x 18 cm, con metéstasis en l6bulo
inferior de pulmoén derecho y glandula suprarrenal derecha, sometido a radioterapia y cirugia con reseccion
completa de tumor primario y metastasis mas reconstruccion en un tiempo. Discusion: El Tumor Triton
Maligno es un subtipo raro y agresivo de Tumor Maligno de la Vaina Nerviosa Periférica. La edad media
de presentacion fue de 43 anos, siendo mas frecuente en hombres, y el sitio de enfermedad mas comtin
es cabeza y cuello. El diagndstico es generalmente postoperatorio, mediante histopatologia e inmuno-
histoquimica. Las estrategias de manejo no estan bien establecidas, sin embargo, la reseccion quirtirgica
completa es el tratamiento mas efectivo y se ha asociado la radioterapia con una mejor sobrevida general.
Palabras clave: sarcoma de partes blandas; sarcoma pared toracica; tumor Tritén maligno.

Introduccion

Los sarcomas de tejidos blandos son neoplasias
mesenquimales', que representan menos del 1%
del céancer en adultos’. Se clasifican segin sus
caracteristicas de diferenciacion' y su tipo celular
de origen, donde se incluyen musculo esquelético,
células adiposas, endotelio, cartilago, linfaticos,

tejido conjuntivo y nervios periféricos derivados del
neuroectodermo?.

Con mas de 50 tipos histologicos, pueden surgir
en cualquier parte del cuerpo, y la mayoria estan
presentes en las extremidades (37%), seguido de
visceras (25%), retroperitoneo (25%), torax (8%), y
cabeza y cuello (5%)*.

Se estima que los sarcomas representan el 45%
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de los tumores primarios malignos de pared tora-
cica’. Aproximadamente un 50% de los casos se
presenta como una masa toracica indolora, con un
tiempo de evolucion de 12 meses, y se diagnostica
mediante biopsia incisional®*.

El tratamiento de eleccion es la reseccion qui-
rargica con margenes amplios®, y su resultado es
considerado el factor mas determinante en la super-
vivencia del paciente®.

Caso clinico

Paciente masculino de 65 anos, con antecedentes
de Diabetes Mellitus tipo 2 no insulinodependiente
e Hipertension Arterial, que consulta en ciudad de
La Serena en marzo de 2022, por cuadro de aproxi-
madamente 2 afios de evolucion, caracterizado por
masa toracoabdominal en hipocondrio y flanco dere-
cho, con aumento progresivo de volumen, asociado
a dolor leve esporadico en region comprometida.

Evaluacion inicial el 25/11/22, con tomografia
computada (TC) y resonancia magnética (RM), que
reporta lesion tumoral de aspecto solido-quistico
de 17 cm x 12 em x 18 cm, con margenes bien de-
finidos, centrada en musculo recto abdominal, con
compromiso intercostal bajo y de pectoral mayor,
internandose hacia region intraabdominal a nivel de
hipocondrio derecho, sin compromiso peritoneal,
desplazando superficie hepatica y asas colonicas,
sin signos sugerentes de diseminacion (Figura 1).

Biopsia informa lesion fibromixoide de bajo gra-
do, con citoquimica sugerente de mixofibrosarcoma
grado 1.

Discutido el caso en comité oncologico, paciente
recibe 5 ciclos de radioterapia neoadyuvante, que
finalizan el 29/03/23,

Se realiza control luego de 1 mes post tratamien-
to, con RM el 03/05/23, que reporta aumento de
tamafo de lesion primaria, alcanzando dimensiones
de 22 cm x 19 cm x 15 cm, informandose ademas,
dos nodulos de aspecto secundario; el primero en
glandula suprarrenal derecha y, el segundo, a nivel
de 16bulo inferior en pulmén derecho.

Dada la ausencia de especialistas de cirugia
plastica y de tdrax, es trasladado desde La Serena,
ingresando al Hospital Regional de Antofagasta,
con el diagnostico de tumor toracoabdominal de
partes blandas oligometastasico: Mixofibrosarcoma
T4NOMI1 etapa IV, para reseccion oncologica de
tumor primario.

Se realiza intervencion quirtrgica multidiscipli-
naria el 19/07/23, por parte de los equipos de cirugia
de torax, cirugia digestiva, urologia y cirugia plasti-
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ca, donde se logra la reseccion completa del tumor
primario en pared toracoabdominal, y de las respec-
tivas metastasis en pleura, lobulo inferior izquierdo
y glandula suprarrenal, realizandose, ademas,
colecistectomia por hallazgo imagenologico de co-
lelitiasis. A continuacion, se realiza reconstruccion
de pared toracica con sistema Stratos, mientras que,
a nivel abdominal, se cubre abdomen con peritoneo
y musculo sobre lo cual se instala malla Symbotex.
Finalmente, para el cierre completo del defecto, se
realizan colgajo de dorsal ancho derecho y colgajo
fasciocutaneo abdominal izquierdo, sumado a injerto
de cara anterior de muslo derecho (Figuras 2 a 6).

Luego de intervencion, paciente egresa de pa-
bellon en buenas condiciones, ingresando a unidad
de cuidados intensivos (UCI), con seguimiento por
equipo quirtirgico multidisciplinario. Tras seis dias
de hospitalizacion en UCI, y dada evolucion favo-
rable, es trasladado a unidad de cuidados medios,
donde se mantiene hospitalizado nueve dias, tras lo
cual egresa en buenas condiciones generales, con
hospitalizacion domiciliaria para continuidad del
cuidado.

El estudio anatomopatoldgico postoperatorio del
tumor primario y metastasis difiere de las hipote-
sis diagnosticas preoperatorias, descartaindose un
Mixofibrosarcoma de Bajo Grado. De esta manera
se concluye, a partir de la morfologia y el perfil
inmunohistoquimico de las lesiones resecadas, que
se trata de un Tumor Maligno de la Vaina Nerviosa
Periférica con Diferenciacion Rabdomioblastica o
Tumor Tritobn Maligno.

Tras confirmacion diagndstica se presenta
paciente en comité oncologico, donde se decide
seguimiento clinico e imagenoldgico estricto por
parte del equipo de cirugia de térax. Al tercer mes
postoperatorio, se obtiene estudio tomografico,
donde se evidencian multiples zonas de recidiva,
con numerosas lesiones pulmonares, peritoneales y
retrogastricas, ademas de una nueva masa infiltrativa
localizada en la zona intervenida. Ante los hallazgos
descritos, se declara fuera de alcance quirtirgico y se
ofrece manejo médico paliativo. Finalmente, el pa-
ciente fallece en enero de 2024, dada la progresion
de la enfermedad.

Discusion

Los Tumores Malignos de la Vaina Nerviosa
Periférica (MPNST) son un conjunto de neoplasias
de tejidos blandos, que surgen de los nervios perifé-
ricos y muestran una diferenciacion variable hacia
alguno de los componentes celulares de la vaina
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Figura 2. Imégenes preoperatorias. Figura 3. Tumor luego de reseccién quirdrgica.
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Figura 4. Cavidad toracoabdominal descubierta luego de re-
seccion tumoral.

nerviosa’. Representan, aproximadamente, el 10%
de los sarcomas de tejidos blandos, y un 50% ocurre
en pacientes con neurofibromatosis tipo 1(NF-1)3.

El Tumor Triton Maligno (MTT), o Tumor Ma-
ligno de la Vaina Nerviosa Periférica con Diferen-
ciaciéon Rabdomioblastica, es un subtipo extrema-
damente raro y muy agresivo de MPNST®. Hasta un
70% de los casos se asocian a NF-1, siendo el resto
esporadicos o postradioterapia'®. Una revision siste-
matica evidencid que la edad media fue de 43 afios,
un 62.8% de los casos eran del sexo masculino, y
el sitio de enfermedad mas comun cabeza y cuello
(28.2%)'", seguido por tronco y extremidades'®.

Hasta la fecha, la definicion de etiologia, patogé-
nesis y genética del MTT es imprecisa'?.

Los sintomas son inespecificos, asociados a
una masa que aumenta rapidamente de tamano °,
y las manifestaciones dependen de la ubicacion,
el tamafio y la presencia de compresion nerviosa y
metastasis en el tejido adyacente'?.

El principal objetivo de la evaluacion inicial del
paciente es identificar el tipo y la localizacion del tu-
mor'®, Pueden ser utilizados procedimientos preope-
ratorios como la ecografia, puncién por aguja fina y
la biopsia, sin embargo, no suelen ser lo suficien-
temente confiables para confirmar el diagndstico'®.

La imagenologia es poco especifica y, en general,
orienta hacia un sarcoma de tejidos blandos’, sin
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Figura 5. Reconstruccion torécica y abdominal.

Figura 6. Reconstruccion y cierre final de pared.

embargo, se han descrito algunas caracteristicas su-
gerentes en la tomografia computada: (I) enormidad
de la sombra similar a una masa; (II) presencia de
una forma lobulada bien circunscrita; (III) tabique
dentro de la masa bien definida, acompafiado de
hemorragia, necrosis y cambios quisticos, asi como
calcificacion, especialmente en pacientes con NF-
12

El diagnoéstico de MTT generalmente se realiza
después de la reseccion quirurgica, mediante histo-
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patologia'* e inmunohistoquimica. El examen mi-
croscopico indica rabdomioblastos entre las células
de Schwann malignas, en un tumor que surge de un
nervio periférico verificado mediante inmunotincién
con proteina S-100°.

Las estrategias de manejo para los Tumores
Tritobn Malignos no estan bien establecidas', sin
embargo, entre las alternativas se incluyen reseccion
quirargica, quimioterapia neoadyuvante y adyuvante
y radioterapia’.

La reseccion quirtrgica completa es el tratamien-
to mas efectivo® y se ha asociado la radioterapia
adyuvante con una mejor sobrevida general''. En
el caso de una citorreduccion subdptima, siempre
se debe realizar una segunda escision mas extensa,
ya que la primera no proporcionaria un beneficio de
supervivencia considerable por si misma y, al mis-
mo tiempo, excluiria cualquier beneficio terapéutico
anticipado de la quimiorradioterapia adyuvante'’.

La ubicacion del tumor se considera un factor
clave en el pronostico, siendo cabeza, cuello y las
extremidades los sitios con mejor prondstico, en
comparacion con retroperitoneo, nalgas y tronco’.
Entre otros predictores significativos de sobrevida
general, se encuentran el estado de la NF, la expo-
sicion previa a radiacion, el estado de los margenes,
la radioterapia adyuvante, el grado del tumor, las
mitosis y la diferenciacion divergente!!.

El pronostico es desfavorable, con tasas de su-
pervivencia a 5 afnos del 11-15% vy altas tasas de
metastasis (48%) y recurrencia local (43%)°.

Conclusion

La pared toracoabdominal se describe como
una localizacion poco frecuente del Tumor Triton
Maligno que, ademas, ensombrece el pronostico del
paciente. El tratamiento de esta patologia constituye
un desafio para el equipo tratante, dada la escasez
de estrategias de manejo bien establecidas. Sin
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