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RESUMEN

El articulo presenta el caso de una mujer de 49 afios de edad sin
antecedentes patoldgicos con proptosis axial progresiva izquierda de
un afo de evolucién asociada a dolor ocular, sin cambios en Ia
agudeza visual, sin limitacién en los movimientos oculares ni diplopfa.
Con imégenes sugestivas de seudotumor versus schwannoma versus
hemangioma cavernoso orbitario versus dermoide intraconal. Fue llevada
a reseccion de masa via orbitotomfa anterior transconjuntival. Esta fue
una lesién compatible histolégicamente con hamartoma neuromuscular
(tumor de tritén benigno).
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ABSTRACT

This article shows the case of a 49-year-old woman with no medical
history, developed a progressive left axial proptosis associated with
ocular pain. There are no changes to visual acuity, limitation of eye
movement or diplopia. The diagnostic images may suggest one of the
following: pseudotumor, schwannoma, orbital cavernous hemangioma
or intraconal dermoid. The resected specimen was taken via anterior
transconjuntival orbitotomy. Microscopic examination of the tumor
showed a neuromuscular hamartoma (benign triton tumor).
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Introduccién

Los tumores compuestos por misculo esquelético y elementos
neurales se conocen colectivamente como tumores tritén
[1, 2]. Su nombre se ha derivado a partir del anfibio
(salamandra), en el que el nervio normal parece inducir
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la regeneracién de mdsculo esquelético [1, 2,
3]. Es un tumor muy raro que consta de fibras
nerviosas maduras y fibras musculares estriadas.
La mayorfa de los casos han sido reportados en
asociacién con grandes nervios y se describe en
los lactantes y nifios pequefios [1, 2, 4].

Hay solo cinco casos con tumor benigno de
tritén reportados en los nervios periféricos de la
cabeza y el cuello [1, 2, 3]. En la literatura sobre
el tema se ha reportado una leve predominancia
por el sexo femenino 2,4:1, en comparacién con
los hombres [2]. En esta ocasién se presenta un
caso de un tumor de tritén que se desarroll6 en la
region intraorbitaria de una mujer adulta.

El mejor reconocido de estos tumores es
el tumor rabdomioblistico (tumor maligno
de tritén) [5], aunque también se producen
combinaciones como rabdomiosarcoma con las
células ganglionares (ectomesenquimoma). Las
lesiones benignas compuestas de diferenciaciéon
neuronal y muscular esquelética son raras y estan
representadas principalmente por el hamartoma
neuromuscular o coristoma y el neurofibroma,
con un componente rabdomiomatoso [5].

Ain no estd del todo claro la
patogénesis de estos tumores. Se cree
que son lesiones hamartomatosas de origen
neuroectodérmico mesenquimal que podrian
deberse a la incorporacion de tejido
mesenquimal en las vainas nerviosas durante
la embriogénesis o a wuna diferenciacién
aberrante de elementos neuroectodérmicos en
componentes mesenquimales o por crecimiento
hamartomatoso de los husos musculares [3].

Macroscépicamente, son masas
multinodulares subdivididas por bandas fibrosas
en noédulos pequefos o fasciculos [5].
Histopatolégicamente, cada fasciculo se
compone de fibras musculares esqueléticas
altamente diferenciadas que varfan en tamafo,
pero a menudo son més grandes de lo normal [4].
Los fasciculos se componen de fibras de musculo
estriado maduros intimamente asociados con las
fibras nerviosas y encerrados dentro de la misma
vaina fibrosa perimisial, separados por coldgeno
maduro en ndédulos y fasciculos méis pequefios.
A veces, el componente fibroso que rodea las
lesiones es tan denso y celular que sugiere el

diagnéstico de un tumor fibromatoso [3], lo que
hace el diagnéstico mas dificil.

Las tinciones de inmunohistoquimica para los
marcadores neurales y musculares resaltan la
estrecha yuxtaposicién de ambos componentes
[5]. En este articulo reportamos el caso, debido a
la rareza del tumor de tritén, sobre todo en edad
adulta, y ain m4s en la regién orbitaria.

Presentacién del caso

El caso corresponde a una mujer de 49 afios
de edad, sin antecedentes patoldgicos, valorada
por el servicio de oftalmologia oncolégica y
oculoplastia en el Hospital Universitario San
Ignacio. La paciente consulté por un cuadro
de proptosis axial progresiva izquierda de un
afio de evolucién asociada a dolor ocular sin
cambios en la agudeza visual, sin limitacién en los
movimientos oculares ni diplopfa.

En el examen oftalmolégico presentaba
agudeza visual lejana sin correccién de 20/20
en ambos ojos, sin alteracién pupilar. El test
de Ishihara fue normal. No tenfa limitacién
de los movimientos oculares, ni alteracién en
los segmentos anterior ni posterior; Gnicamente
se evidenciaba proptosis axial izquierda con
diferencia de 4 mm con respecto al ojo
contralateral (exoftalmometria base: 100 mm;
ojo derecho: 17 mm; ojo izquierdo: 21 mm).

Se le tomaron las siguientes imAgenes
diagnédsticas: tomograffa axial computarizada
(TAC) de 6rbitas (figuras 1a y 1b), resonancia
magnética nuclear (RMN) (figuras 2a, 2b, 2c y
2d) y ecografia de érbitas.

Figura 1.TAC de 6rbitas: lesion de 16 X 12 X 8 mm
con densidad de tejidos blandos, de localizacién intraconal en
6rbita izquierda que estd en contacto con el nervio dptico.
Se consideraron posibilidades diagnésticas: seudotumor ws.
schwannoma
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Figura 2.RMN de 6rbitas. Lesion orbitaria intraconal medial
en intimo contacto con el recto inferior y recto medio.
Rechaza lateral al nervio éptico. Su aspecto es ovalado y
con aparentes contornos definidos. Sugieren diagndstico de
hemangioma cavernoso orbitario izquierdo

En la ecografia de 6rbita se encontré una masa
orbitaria compatible con quiste (entre el nervio
optico y el musculo recto medio en el tercio
profundo de la 6rbita).

Dados los hallazgos imaginolégicos, se
consideré una lesién sugestiva de hemangioma
cavernoso como primera posibilidad. Asf,
teniendo en cuenta la localizacién, se decidid,
en junta con el servicio de otorrinolaringologia
y luego de wvaloracién por el servicio de
neurocirugfa, la reseccién de la masa por abordaje
transcraneano.

Asi mismo, por la ausencia de afectacién
neurolégica, en la junta quirtrgica se
consideraron  dos  posibles opciones de
abordaje quirdrgico: transnasal-transesfenoidal
extendido inferomedial u orbitotomia anterior
transconjuntival més crioterapia.

La paciente fue llevada a reseccién de la
masa via orbitortomia anterior transconjuntival.
El hallazgo intraquirtrgico fue de una masa
adyacente al polo posterior, entre el borde
inferior del recto medial y el borde medial
del recto inferior, de aspecto friable, viol4cea,
aparentemente vascular, firmemente adherida,
sin planos de clivaje claros de aproximadamente
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10 mm (figura 3). Hubo una reseccién
incompleta, debido a la ubicacién y por el elevado
riesgo de generar una lesién visual y neurolégica.

Figura 3.Pieza quiriirgica: masa intraorbitaria

Reporte de patologia

En las figuras 4a, 4b y 4c se muestra el reporte
del servicio de patologia. En la descripcion
microscOpica, los cortes evidencian una lesiéon
benigna constituida por haces gruesos de tejido
neural entremezclados con musculo estriado y
tejido fibroadiposo maduro.

Figura 4a.Coloracion de hematoxilina y eosina, donde se
identifican haces de miisculo estriado y neural
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Figura 4b.Hematoxilina y eosina. Se observa cémo los haces de
tejido nervioso disecan los haces musculares
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Luego de los anilisis se diagnosticé una lesién
compatible histol6gicamente con hamartoma
neuromuscular (tumor de tritén benigno). La
paciente evolucioné con preservacion de la
agudeza visual, sin restriccién de la motilidad
y con discreta diplopia vertical, manejada con
ejercicios y oclusién por ortéptica (figuras 5a y

5b).

Figura 5a.Se evidencian movimientos oculares sin restriccion.
No hay limitacién para la aduccién del ojo izquierdo
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Figura 5b.Vista frontal

A la paciente se le realiz6 control
imaginolégico a los dos meses del postoperatorio
(figuras 6a 'y 6b). Este reporté una masa residual
(10 mm X 6 mm) en estrecho contacto con el
misculo recto medial y con el nervio ptico que,
comparada con im4genes previas, evidencié una
notoria reduccién de su tamafio. Se continuaron
los controles oftalmolégicos periddicos que
evidenciaron disminucién de la proptosis y la
diplopia y agudeza visual conservada.

Figura 6 (a y b).TAC de crdneo. Cortes sagital y coronal. Se
evidencia masa residual en estrecho contacto con el miisculo recto
medial y con el nervio 6ptico en el lado izquierdo
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Conclusiones

El diagnéstico de un tumor benigno de
triton depende (nicamente del examen
histopatoldgico, ya que es dificil la sospecha y el
diagnéstico clinico [3]. El tratamiento debe ser
conservador y estar dirigido, principalmente, a
mantener la integridad del nervio 6ptico. Se ha
establecido que, aun cuando la escisién completa
es totalmente curativa [3], el prondstico —en
la mayoria de los casos— es muy bueno, pese a
que se han reportado algunas recurrencias [2]. En
nuestro caso, teniendo en cuenta la proximidad al
nervio 6ptico y las adherencias a sus envolturas,
se decidi6 no reintervenir quirtrgicamente, dado
el hallazgo benigno histolégico en la patologia.
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