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Presentacion clinica atipica de un tumor
cutaneo de ceélulas granulares

Atypical clinical presentation of a cutaneous granular cell tumor

Edna Azucena Gaxiola-Alvarez,* Maradi Zumara Rubio-Rodriguez,* Juan Valentin Lopez-Avilést

Resumen

Los tumores de células granulares son tumores benignos poco
comunes, derivados de células de Schwann que pueden afec-
tar distintos 6rganos y tejidos. Son mds comunes en mujeres
entre la cuarta y la sexta década de la vida, con una relacion
mujeres-hombres de 3:1. Clinicamente se presentan como
una neoformacion solitaria de lento crecimiento, de aspecto
papulo-nodular, entre 0.5 a 3 centimetros, superficie lisa, color
rosa o marron, consistencia firme, localizados principalmente
en cabeza y cuello. El diagndstico se realiza con estudio histo-
l6gico y de inmunohistoquimica. Actualmente, el tratamiento
de eleccion es la reseccion quirdirgica con bordes amplios. El
prondstico generalmente es favorable, aunque existe un 2%
de riesgo de malignidad. Se presenta el caso de una mujer de
71 afos de edad con tumoracién en tronco de 6 x 4 cm de
cuatro anos de evolucion. Se realizé escision completa de la
tumoracion, con diagndstico de TCG en el examen histoldgico,
con positividad para $100 y anticuerpos CD68 y negativo Ki-67
en la inmunohistoquimica.

INTRODUCCION

| tumor de Abrikossoff o tumor de células
granulares (TCG) es un tumor benigno
poco comin, derivado de células de Schwann
que puede afectar distintos 6rganos y tejidos.’
Fue reportado por primera vez por Weber en
1854 como una tumoracién en lengua, poste-
riormente Abrikossoff en 1926 describe una
tumoracion en mama, que refiere originalmen-
te como mioblastoma de células granulares.”
En 1945, Ravich informé el primer tumor de
células granulares malignas que afectaba la
vejiga.” En 1962, Fisher y Wechsler, utilizando
microscopia electrénica, postularon que las
células neoplasicas de los TCG mostraron dife-
renciacién hacia células de Schwann.'®
Los tumores de células granulares repre-
sentan 0.5% de todos los tumores de tejidos
blandos.*® Afectan principalmente cavidad

ABsTrRacT

Cranular cell tumors (GCT) are rare benign tumors derived from
Schwann cells that can affect different organs and tissues.They
are most common in women between the fourth and sixth
decades of life, with a female-to-male ratio of 3:1. Clinically
they are presented as a solitary neoformation of slow growth,
papulo-nodular aspect, between 0.5 to 3 centimeters, smooth
surface, pink or brown color, firm consistency, located mainly
in head and neck.The diagnosis is made with histological and
immunohistochemical study. Currently the treatment of choice
is surgical resection with wide borders. The prognosis is generally
favorable, although there is a 2% risk of malignancy. We present
the case of a 71 year old female patient with a 6 x 4 cm trunk
tumour of four years of evolution. Complete excision of the
tumor was performed, with diagnosis of GCT in histological
examination, with positivity for ST00 and antibodies CD68 and
negative Ki-67 in immunohistochemistry.

oral (lengua), piel y tejido celular subcutaneo,
aunque también hay informes de tumores
viscerales y urogenitales.*”8

Son més comunes en mujeres con fototi-
pos Vy VI, entre la cuarta y la sexta década
de la vida, con una relacion mujeres-hombres
de 3:1.7379

Las observaciones ultraestructurales mues-
tran que estos tumores tienen una estructura de
mielina y una estructura similar a la membrana
basal que también se observan en los schwan-
nomas. Por lo que, actualmente se piensa
que los TCG se diferencian con las células de
Schwann o células de la vaina nerviosa.'#1

Generalmente son solitarios, s6lo de 5-10%
se presentan como tumores multiples.' "
Afectan principalmente cabeza y cuello en un
30-45% y se presentan como neoformaciones
subcutaneas o tumores de aspecto papulo-
nodular de lento crecimiento, firmes, bien
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circunscritos, de 0.5 a 3 cm, color marrén o rosado, de
superficie lisa.™#7:912

El diagnéstico de los tumores de células granulares se
realiza por estudio histolégico, cuyos hallazgos muestran
un tumor no encapsulado con proliferacién en la dermis
de células poligonales (poliédricas) o circulares, con un
pequefo nicleo central hipercromatico y un citoplasma
eosinofilico granular. Los grandes granulos citopldsmicos,
rodeados por un halo claro caracteristico, se denominan
cuerpos pustulo-ovoides o cuerpos de Milian. Los gra-
nulos son PAS (4cido peryddico de Schiff) positivos, el
epitelio que cubre el tumor puede mostrar hiperplasia
pseudoepiteliomatosa y elastosis.>”!* Las mitosis son poco
frecuentes.>'" 12

Con inmunohistoquimica, las células de estos tumores
son positivas para la protefina S100, el antigeno de los
macréfagos CD68 y enolasa neuronal especifica.’

En la dermatoscopia del tumor se identifica una parte
central de color ligeramente amarillento, rodeado por
una red de pigmento sutil de color marrén claro y circulos
pequenos en la periferia del tumor.™

Entre los diagndsticos diferenciales se encuentran el
dermatofibroma, neurofibroma, schwannoma, miofibro-
ma, xantogranuloma, quiste epidérmico, pilomatrixoma,
incluso cicatrices queloides e hipertréficas.’*7

Criterios histolégicos de malignidad: es un desafio
predecir el comportamiento maligno al momento del diag-
nostico. Se considera que cuando el tamano del tumor es
> 4 cm, aumenta el riesgo de malignidad. Sin embargo,
estudios recientes afirmaron que las metastasis usualmente
ocurren cuando el tumor surge de una localizacion visceral
o profunda.® Fanburg-Smith y colaboradores propusieron
los siguientes criterios histopatolégicos para TCG malignos:

. Grandes areas de necrosis.

. Huso prominente de las células tumorales.

. Estructuras mitéticas facilmente identificables.

. Prominencia nucleolar.

. Atipia notable con un marcado aumento de la celula-
ridad y la relacién nicleo/citoplasma.

. Pleomorfismo sustancial de los ntcleos.
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Si s6lo tienen uno de estos seis elementos, se considera
que es benigno, mientras que los TCG con tres 0 mas
elementos se consideran malignos. Los TCG con uno
o dos elementos se consideran heterogéneos, pero no
malignos.®®

La dificultad asociada con determinar si el TCG es be-
nigno o maligno ha llevado a intentos recientes para refinar
el sistema de clasificacion. El sistema de Nasser-Ahmed-

Caso cLiNico / TERAPEUTICO

Kowalski clasificé los tumores sin necrosis ni aumento de
la actividad mit6tica como benignos, y los tumores con
al menos una de estas caracteristicas como TCG con un
potencial maligno incierto.*"

Actualmente, no existe tratamiento farmacolégico
para los TCG, por lo que el tratamiento de eleccién es la
escision local amplia.'#3

Una reseccion insuficiente puede llevar a la recurrencia
local. Ademas, hay casos extremadamente raros (alrede-
dor de 2%) de malignidad, siendo mayor el potencial de
metdstasis principalmente en ganglios linfaticos regiona-
les, pulmones y huesos, entre 3 y 37 meses después del
diagnéstico inicial.*®

El prondstico generalmente es favorable, sin recurrencia
tras la extirpacion quirdrgica completa. En caso de malig-
nidad, la sobrevida a cinco afnos es de 60-65%.%3

PRESENTACION DEL CASO

Mujer de 71 afos de edad, ama de casa, originaria y
residente de La Cruz de Elota, Sinaloa, México. Antece-
dente de hipertensién arterial tratada con telmisartan y

Figura 1: Neoformacion plana con aspecto verrugoso de 6 x 4 cm,
localizada en flanco derecho.
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Figura 2: A) Epidermis con hiperqueratosis ortoqueratdsica, acantosis
irregular con anastomosis de los procesos interpapilares y formacion
de pseudoquistes corneos. En el espesor de la dermis se observa una
neoformacion bien circunscrita no encapsulada (tincion con hematoxi-
linay eosina. Aumento 4x). B) Células con citoplasma eosinofilico, de
apariencia granulary presencia de cuerpos pustulo-ovoides de Milian
(tincion con hematoxilina y eosina. Aumento 40x).

reseccion de dos carcinomas basocelulares en cara hace un
ano. Presenta dermatosis localizada en tronco que afecta
abdomen a nivel del flanco derecho, constituida por una
neoformacion plana, ovalada, con bordes bien definidos,
eritematosos, indurada e infiltrada, superficie con escama
gruesa blanquecina y puntos negros, algunas partes con
aspecto granulomatoso, de 6 x 4 cm, de cuatro afios de
evolucién, asintomdtica (Figura 7). Se realiza reseccién
total con bordes amplios. El estudio histolégico reporté
la presencia de una neoformacién bien circunscrita, no
encapsulada en el espesor de la dermis, tejido celular
subcutaneo y en escasos lobulillos, constituida por células
de nicleo excéntrico, vesiculosas, con nucléolo pequeno,
algunos con moderado pleomorfismo. Dichas células
presentaban amplio citoplasma eosinofilico de aspecto
granular, asi como algunas inclusiones granulares rodea-
das por un halo claro periférico (Figura 2). El estudio de
inmunohistoquimica reporté ST00(+++), CD68(+ + +),
Ki67(-) (Figura 3). Con estos hallazgos, se realiza diagnés-
tico de tumor cutaneo de células granulares, sin criterios
de malignidad.

DISCUSION

La literatura sobre los tumores de células granulares es es-
casa, por lo que la importancia del presente caso radica en
la presentacion clinica atipica de un tumor poco frecuente.

Caso cLiNico / TERAPEUTICO

Las mujeres son las mds afectadas, sin embargo, existen
algunos reportes como el de Jobrack y colaboradores, los
cuales publicaron una serie de trece casos, en los que
100% eran hombres con una edad promedio de 56 afios,
y la presentacion clinica era de un nédulo de crecimiento
lento, que se volvié progresivamente doloroso.?

Si bien, son mas comunes entre la cuarta y la sexta
décadas de la vida, Olayiwola y colaboradores describen
una serie de tres casos en nifos con una media de nueve
anos de edad, siendo la principal topografia la cabeza y
extremidades superiores.”

Generalmente son tumores solitarios, aunque hasta
en un 15% pueden ser mltiples. Al respecto, Sampaio y
su grupo describieron la asociacion de tumores mdltiples
con retardo en el crecimiento, manchas café con leche y
neurofibromatosis tipo |, principalmente en nifios.?

Tosa y su equipo reportan que las lesiones general-
mente son color marrén o rosa y de superficie lisa y que
a veces se asocian con dolor espontaneo, sensibilidad y/o
prurito,” similar al caso de una mujer de 48 afos con un
TCG doloroso en espalda, reportado por Gayen y cola-
boradores," dichos hallazgos contrastan con el presente
caso en el que la lesién adoptd una apariencia verrugosa
y era completamente asintomatica.

Ademas de la piel, otros sitios afectados son la mama,
el tracto gastrointestinal, el tracto respiratorio, la glandula
tiroides, la vejiga, el sistema nervioso central y los genitales
femeninos. La localizacién en el tronco rara vez se ha infor-
mado. En el caso de nuestra paciente, la topografia fue en
flanco derecho, similar al caso reportado por Giindiiz y su
grupo de una mujer de 58 anos con tumoracién localizada
en la cintura, de cuatro anos de evolucién.®

Figura 3: A) Inmunotincién para S100 positivo difuso citoplasmético
y B) positivo para CD68 en el citoplasma (aumento 40x).
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Pohlodek,* Akkaya' y Omar'” reportaron la aparicion
de un tumor de células granulares en mama, simulando
una masa intramamaria, por lo que debe considerarse
como diagnéstico diferencial en esta topografia poco
habitual.

A pesar de que un didmetro > 4 cm se considera un
criterio de malignidad, el caso que presentamos no mostra-
ba caracteristicas malignas clinica e histopatolégicamente.

CONCLUSIONES

Los tumores de células granulares se confunden facilmente
con otras lesiones comunes de la piel, ain mas cuando
su presentacion clinica es atipica o diferente a los casos
reportados, por lo que deben incluirse en el diagndstico
diferencial de las lesiones solitarias de tejidos blandos.
Dado su origen neuroectodérmico, el diagndstico defini-

Caso cLiNico / TERAPEUTICO

tivo se realiza con el estudio histolégico y de inmunohis-
toquimica. Debido al potencial de recidiva, malignidad
y riesgo de metdstasis, los pacientes deben ser seguidos
cuidadosamente.
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