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Resumen

Introduccion: Los tumores tritones malignos (TTM) son una variante infrecuente de los tumores
malignos de la vaina de los nervios periféricos (TMVNP) con una variante histopatoldgica con
diferenciacion rabdomioblastica. Forman un 5-10% de los sarcomas de partes blandas y se cree que
las células originarias pudieran ser las células de Schwann de la vaina de los nervios periféricos. El
50% de los casos estan asociados a la neurofibromatosis tipo 1 (NF1). Puede desarrollarse a partir
de cualquier nervio, pero habitualmente se localizan en cabeza, extremidades y tronco, siendo
mucho mas raros en mediastino o intrabdominales/retroperitoneales.

Caso clinico: Se presenta el caso de un varon de 55 afios, con antecedente unico de Enfisema
pulmonar con hallazgo incidental en tomografia abdominal de una masa heterogénea de 5,7 x 4,7
cm en el ligamento gastrohepatico, en contacto con la curvatura menor-antrogastrica, a descartar
como primera opcidn tumor GIST (Gastrointestinal Stromal Tumor). Se realiza ecoendoscopia
apreciandose en cara posterior del cuerpo gastrico una gran masa de 56 x 45 mm, heteroecogénica,
que parece depender claramente de la pared gastrica; en algunas zonas los limites son imprecisos y
no se visualiza claro plano de clivaje con el cuerpo pancreatico. Se cataloga de probable tumor GIST
con estigmas de alto riesgo de malignidad y se realiza PAAF, que no es concluyente. Ante la
sospecha de tumor GIST de la curvatura menor géstrica se decide cirugia laparoscépica.

Discusion: Se decide cirugia laparoscopica, en la que se aprecia una tumoracién heterogénea
originaria de la curvatura menor gastrica, que crece hacia la transcavidad de los epiplones y
produce un cierto twist gastrico y se adhiere al borde superior del cuerpo del pancreas en un area
de 2cm de diametro. Se envia biopsia intraoperatoria para descartar infiltracion del mismo. La
anatomia patoldgica intraoperatoria descarta infiltracion del tejido pancreatico, por lo que se da por
finalizada la intervencion sin ningun otro gesto quirurgico. El curso posoperatorio transcurre sin
incidencias, cursando alta hospitalaria al quinto dia y libre de enfermedad tras 9 meses de
seguimiento. El informe anatomopatoldgico de la pieza quirtrgica concluy6: tumor maligno
hamartomatoso de la vaina neural periférica con patron de crecimiento infiltrativo, con infiltraciéon
intra y perineural compatible con tumor triton maligno. El estudio inmunohistoquimico reveld
positividad para actina, desmina, S100, EMA (antigeno epitelial de membrana) y proteina gliofibrilar
acida, que permitio la confirmacion diagndstica. Son tumores muy agresivos, con unas tasas de
metdstasis y recurrencias locales muy altas, de un 48% y un 43% respectivamente, que
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desencadenan tasas de supervivencia a los 5 afos entre un 12 y un 26%. Esta postulada como
principal estrategia terapéutica la reseccion completa del tumor, siendo el estado de los margenes
quirdrgicos microscopicos un factor con gran impacto en el resultado oncoldgico: recidiva local y
supervivencia. No se ha demostrado claro beneficio de la terapia adyuvante, aunque podria tener un
papel en casos irresecables, como tratamiento paliativo, o para incrementar la supervivencia en
aquellos pacientes con reseccién completa.
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