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INFORMAQ@ES SOBRE O ARTIGO RESUMO
Historico do artigo: Os tumores malignos da bainha dos nervos periféricos (TMBNP) sdo muito raros e localizam-
Recebido em 13 de junho de 2016 -se mais frequentemente na regido nadegueira, paraespinal, coxa ou brago; uma variante é
Aceito em 21 de julho de 2016 o tumor de Triton maligno, com uma diferenciagdo rabdomiosarcomatosa. Apresentamos
On-line em 20 de janeiro de 2017 um diagnoéstico diferencial desafiante de dor cidtica e pé pendente em uma paciente com
antecedentes de hérnia discal lombar, que se descobriu que era causada por um tumor de
Palavras-chave: Triton do nervo cidtico. A paciente foi submetida a excisdo cirtrgica, seguida de radio e
Tumor de Triton quimioterapia. Poucos casos de tumores de Triton malignos foram descritos e relatados na
Neoplasias da bainha neural literatura. O tratamento recomendado é a excisdo radical, seguida de radioterapia em alta
Nervo ciatico dose e quimioterapia. O progndstico, embora mau, depende da localizacdo, do grau e das

margens cirurgicas da exérese.
© 2017 Sociedade Brasileira de Ortopedia e Traumatologia. Publicado por Elsevier Editora
Ltda. Este é um artigo Open Access sob uma licen¢a CC BY-NC-ND (http://
creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Malignant Triton tumor: a rare cause of sciatic pain and foot drop

ABSTRACT

Keywords: Malignant peripheral nerve sheath tumors (MPNST) are very rare and are frequently locali-
Triton tumor zed in the buttocks, thigh, arm, or paraspinal region; one variant is the malignant Triton
Nerve sheath tumors tumor, with rhabdomyosarcomatous differentiation. The authors present a challenging
Sciatic nerve differential diagnosis of a sciatic pain and foot drop in a woman with history of lumbar

disc herniation, which was found to be caused by a Triton tumor of the sciatic nerve. She
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underwent surgical excision, followed by radiation and chemotherapy. Malignant Triton
tumor cases have rarely been described and reported in the literature. The recommended
treatment is radical excision followed by high-dose radiotherapy and chemotherapy. The
prognosis, although poor, depends on the location, grade, and completeness of surgical
margins.
© 2017 Sociedade Brasileira de Ortopedia e Traumatologia. Published by Elsevier Editora
Ltda. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://
creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introducao

Os tumores malignos que se originam ou diferenciam das
varias linhagens das bainhas nervosas sdo coletivamente
denominados tumores malignos da bainha dos nervos peri-
féricos (TMBNP); correspondem a uma pequena percentagem
dos sarcomas de tecidos moles, podem ser esporadicos ou
associados a neurofibromatose tipo 1.1?

Sao frequentemente localizados na regido nadegueira,
coxas, bragos ou na regido paraespinal. A maioria sdo sar-
comas de alto grau, que metastizam frequentemente para
os pulmdes ou o osso; uma variante desse raro tipo é
o tumor de Triton maligno, que tem uma diferenciacdo
rabdomiosarcomatosa.?

Relato de caso

Paciente do sexo feminino, 45 anos. Com antecedentes de lom-
balgia e dor cidtica com agravamento progressivo nos ultimos
seis meses. Apresentava uma tomografia axial computori-
zada (TAC) com evidéncia de hérnia discal L5-S1 esquerda
(fig. 1). O seu médico assistente referenciou-a a uma consulta
de ortopedia, estava a aguardar marcacdo, e prescreveu anti-
-inflamatérios nao esteroides (AINEs) por via intramuscular.

Contudo, nas duas semanas anteriores, a paciente notou
uma tumefacdo dolorosa na nadega esquerda, que pensou
estar relacionada com as inje¢des de AINEs, pelo que se dirigiu
ao Servico de Urgéncia de Ortopedia.

Ao exame fisico evidenciava uma tumefacdo dura na
nadega esquerda, hipostesia da perna esquerda sem territé-
rio especifico, um sinal de Laségue positivo, marcha com pé
pendente e abolicdo do reflexo de Aquiles.

Fez ecografia da nédega, que revelou uma massa vas-
cularizada na regido glutea esquerda. A ressonancia mag-
nética nuclear (RMN) confirmou uma lesdo heterogénea de
10,5 x 4,5cm, profundamente aos musculos gliteos e que
entrava na cavidade pélvica através da incisura isquidtica
maior (figs. 2 e 3).

A doente foi submetida a uma bidpsia tru-cut, que iden-
tificou um tumor de Triton maligno e, um més depois, foi
submetida a ressecdo em bloco do tumor e das raizes do nervo
ciatico. Dois meses ap6s a cirurgia, foi submetida a radiotera-
pia (RT) e quimioterapia (doxorrubicina) adjuvantes.

De acordo com os resultados da anatomia patoldgica, a
ressecao cirtrgica foi completa e, juntamente com os dados da
imagiologia, a lesdo foi estadiada como um tumor pT2bNOMO,
Grau III.

LEaR®

Figura 1 - Corte sagital de RMN da coluna lombar
ponderada em T2 com evidéncia de hérnia discal L5-S1.

Quatro meses apods a cirurgia, a paciente mantinha hipos-
tesia e pé pendente, a eletromiografia confirmou neurotemese
do nervo cidtico. Foi referenciada a medicina fisica e de
reabilitacdo, cumpriu plano de fisioterapia e marcha com orté-
tese antiequina.

Aos oito meses pds-operatério apresentava disestesias e
queixas algicas no nivel da bacia com irradiacdo para o mem-
bro inferior esquerdo, renitentes a analgesia. Apresentava
também febre, dispneia, obstipa¢do e retencdo urinaria. Foi
internada e pedida nova RMN da coluna lombar e bacia e TAC
toracica.

A RMN identificou alteracbes estruturais no nivel do
sacro e dos ossos iliacos, podiam ser sequelares a RT, mas
nao foi possivel excluir lesbes metastaticas; no entanto,
ndo foram observadas imagens compativeis com recidiva
local (fig. 4). A TAC toracica revelou quadro compativel
com sindrome de dificuldade respiratéria aguda, assim
como lesdes nodulares, ndo foi possivel excluir patologia
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Figura 2 - Corte coronal de RMN da bacia ponderada em T2 que identifica a lesdo na regido glitea esquerda.

metastatica (fig. 5). Foi pedida cintilografia 6ssea, que nao
chegou a fazer pelo agravamento do quadro de insuficién-
cia respiratéria na sequéncia de uma hemorragia alveolar,
com necessidade de admissdo na Unidade de Cuidados
Intensivos.

Aos nove meses de pos-operatério faleceu na sequéncia
de insuficiéncia respiratéria progressiva e choque refratario a
aminas.

Discussao

O diagnéstico dos TMBNP tem sido tradicionalmente difi-
cil entre os tumores de tecidos moles, devido a falta de
critérios diagndsticos e histolégicos padronizados. Mesmo
atualmente, ndo existem biomarcadores especificos que pos-
sam ajudar a estabelecer o diagndstico. A divergéncia dos

Figura 3 - Corte axial de RMN da bacia ponderada em T2 que identifica a lesdo na regido glitea esquerda.
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Figura 4 - Corte axial de RMN da bacia ponderada em T2 no periodo pés-operatorio.

critérios diagnésticos também tem contribuido para a vari-
abilidade descrita na literatura da incidéncia dessas lesdes.?

Os TMBNP ocorrem maioritariamente entre os 20 e os
50 anos, atingem igualmente ambos os géneros. Nos doentes
com neurofibromatose tipo 1 tendem a ocorrer em individuos
do sexo masculino, em idades mais precoces, e a ter maiores
dimensdes.'

Apresentam-se como tumefacdes de crescimento progres-
sivo, com varios meses de evolucdo antes do diagnéstico.
A dor é um achado inconsistente. As lesdes que se originam
dos principais nervos tipicamente originam dor irradiada,
défices motores e sensitivos, que raramente precedem a

deteccdo da tumefacao. A associagao dos TMBNP com os prin-
cipais troncos nervosos explica a sua maior incidéncia nas
regides proximais dos membros e o tronco (nervo cidtico, plexo
braquial e sagrado).®

Histologicamente sdo compostos por células fusiformes
hipercromaticas dispostas num padrao fasciculado. Os tumo-
res de alto grau normalmente contém areas de necrose e
aumento da atividade mitética.>>

A capacidade de os TMBNP sofrerem diferenciacao mesen-
quimatosa é bem conhecida. O tumor de Triton maligno é
uma variante rara com diferenciacdo rabdomiosarcomatosa,
foi descrito pela primeira vez em 1938 por Masson e Martin; é

Figura 5 - Corte axial de TAC toracica no periodo pés-operatorio.
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composto por um estroma tipico dos TMBNP, com rabdomio-
blastos adicionais, que normalmente surgem esféricos e com
citoplasma eosinofilico.?>

Existem poucos casos de tumores de Triton maligno descri-
tos na literatura. Por serem lesdes com elevada probabilidade
de recidiva local e a distancia, o tratamento recomendado
é a excisdo radical, seguida de radioterapia em alta dose,
embora os estudos mais recentes sugiram que a quimioterapia
pode erradicar as micrometdstases e prolongar a sobrevida.?
A TAC e a tomografia de emissdo de positroes sdo a melhor
escolha para o seguimento para avaliacdo de recidivas.>?
O prognéstico, embora mau, depende da localizacdo, do grau
e das margens cirdrgicas da exérese; a taxa de sobrevida aos
cinco anos é de 10%.173

O presente caso tem algumas particularidades que
podem ter causado um atraso no diagnéstico e o torna-
ram ainda mais desafiante. Os antecedentes de lombalgia
com uma hérnia discal L5-S1 esquerda documentada pode-
riam perfeitamente explicar os sintomas e levar o seu
médico assistente a referencid-la a uma consulta de ortope-
dia.

As carateristicas distintivas deste caso clinico sdo a
tumefacdo na naddega esquerda, que pode ter levantado
a suspeicdo clinica de outra causa para a apresentacdo
clinica.

A ressecdo em bloco do tumor, do nervo ciatico e das suas
raizes contribuiu para os défices motores e sensitivos no pés-
-operatério, mas foi um procedimento necessario, dado que o
tumor invadia o nervo ciatico. A ressecdo cirirgica completa e
a inexisténcia de metdstases nodulares ou a distancia seriam
fatores de bom prognéstico. Contudo, esse tipo de tumor tem
um prognéstico geralmente mau, o que se veio a verificar neste
caso.

Conflitos de interesse
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