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RESUMEN

El tumor de células granulares (TCG) es un tumor benigno de partes blandas y representan apro-
ximadamente el 0,5%; sin embargo, su variante maligna es rara. El presente caso es el primer
paciente de tumor de células granulares maligno de paladar duro informado en la instituciéon. Se
realiza una revision de la literatura, se analiza la presentacion, diagndéstico patologico, tratamiento y
pronostico de los pacientes con tumor de células granulares maligno.

Palabras clave: tumor de Abrikossoff, tumor de células granulares maligno, tumor de células
granulares orales.

ABSTRACT

The granular cell tumor (GCT) is a benign tumor of soft tissues and represents approximately 0.5%;
however, its malignant variant is rare. The present case is the first patient with a malignant granular
cell tumor of the hard palate reported at the institution. A review of the literature is carried out and the
presentation, pathological diagnosis, treatment and prognosis of patients with malignant granular
cell tumors are analyzed.

Keywords: Abrikossoff tumor, malignant granule cell tumor, Oral granular cell tumors.

RESUMO

O tumor de células granulares (TCG) é um tumor benigno de tecidos moles e representa aproxima-
damente 0,5%; no entanto, sua variante maligna é rara. O presente caso € o primeiro paciente com
tumor maligno de células granulares do palato duro relatado na instituicdo. E realizada uma revis&o
da literatura e analisada a apresentacéao, o diagnostico patolégico, o tratamento e o prognoéstico dos
pacientes com tumores malignos de células granulares.

Palavras-chave: Tumor de Abrikossoff, tumor maligno de células granulares, Tumores orais de
células granulares.
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Introduccion

Los tumores de células granulares (TCG),
una entidad poco comun, fueron descritos
por primera vez en 1926 por Abrikossoftf, en
la localizacion de la lengua. Ahora se sabe
que su origen son las células de Schwann.'2
La mayoria de ellos son benignos y son mas
comunes en la cuarta a sexta década, pero
pueden aparecer en cualquier edad, con
una proporcion mujer/hombre 1.8-2.9:1.2°
Suelen localizarse a nivel de la dermis o los
tejidos subcutaneos, mucosa oral incluida
la lengua, la encia, mama, vulva y tractos
gastrointestinales y biliares.2?

Por otro lado, los tumores malignos de célu-
las granulares (TCMG) son neoplasias me-
senquimatosas malignas de alto grado ex-
tremadamente raras, que representan solo
el 1-2% de todos los TCG; considerandose
de esta manera al presentar caracteristicas
citolégicas malignas o cuando un tumor
de apariencia benigna causa metastasis o
muerte.® Considerandose potencialmente
como mal prondstico que las contrapartes
benignas. Los sitios comunes de metastasis
son ganglios linfaticos regionales, pulmones
y huesos.'® Aqui reportamos un caso y revi-
sion de la literatura se analizara la presenta-
cion, posicion, diagnoéstico patologico, tra-
tamiento y prondstico de los pacientes con
tumor de células granulares maligno.

Reporte de caso
Historia clinica

Paciente femenina de 35 afios, con antece-
dentes de lesion nodular en paladar duro,
asintomatica con reseccion sin resultado
histopatologico a los 30 afos; posterior-
mente presenta recidiva de dicha lesion. Al
examen fisico revela a la palpacion, nédulo
liso, bien definido, no encapsulado, indo-
loro. Se realiza Resonancia magnética de
cara la cual reporta masa heterogénea de
3.8x3.1x1.7 cm a nivel paladar duro y en
contacto con tabique nasal 6seo causando
lisis en esta area.
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Se realizd maxilectomia de la infraestructura
con biopsia yugal derecha, mucosa nasal
posterior izquierda, borde postero-superior,
mucosas nasal izquierda borde superior,
fosa posterior derecha, borde podstero su-
perior derecho. El postoperatorio transcu-
rri¢ sin incidentes.

Patologia

Macroscopica: Segmento de maxilectomia
infraestructura de 4.5 x 3.5 x 2 cm, con 5
piezas dentales; en una de sus caras se evi-
dencia mucosa oral con lesion nodular de
2.4 x2x 1.5 cm, bordes irregulares, parda;
al corte superficie heterogénea, blanque-
cina con areas violaceas al ras del borde
medial, a 1 cm del borde lateral, a 1 cm del
borde posterior, a 1.4 cm del borde anterior
(piezas dentales).

Histologia e inmunohistoquimica:

La maxilectomia de la infraestructura y los
otros tejidos fueron sometidos a fijacion
en formol del 10% y embebido en parafi-
na. Varias secciones de 4 pm se cortaron
de cada blogue de parafina, y uno se tifid
con HE (hematoxilina y eosina), tras valora-
cion de las placas se solicito tinciones de
inmunohistoquimica. La tincion inmunohis-
toquimica se realizé utilizando el sistema
estreptavidina-peroxidasa (BenchMarkUI-
tra, ROCHE, americano) segun instruccion
del fabricante. Los anticuerpos monoclona-
les pre diluidos comercialmente disponibles
contra los siguientes antigenos que Se em-
plearon son: vimentina, S100, PGFA, CD68,
Ki67, HMB-45, CK AE1/AES.

Histolégicamente, lo cortes muestran neo-
plasia mesenquimal compuesta por laminas
de células grandes poligonales o redondas
con atipia nuclear y citoplasma eosinoéfilo
granular positivo a tincion PAS y presencia
de 13 mitosis atipicas en 10 campos de
gran aumento. No se identifica necrosis.
(Fig. 2). Dichas células son S-100: positivo
difuso, CD 68: positivo débil focal en algu-
nas células, con un indice de proliferacion
(ki 67) de 35 %. (Fig.3)
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Figura 1. Lz masa sobresalia de la mucosa con una superficie rugosa, grisaceas, bien circunscrita

con 3,0 cm de diametro.

FIG.2(4) Sat Mides irregul e tifior &n & FIG.2 (B) Neoplasia constituido por células grandes can

tefida conectiva, compuestas de células granulares citoplasma epsinafilios granular que presenta glibulos

sasinafilicas; HEE x20 easinofilicos y ndcleos vesiculares pleamarficos grandes;
HEL «100

FIG.2(C). Células tumoprales con nddeas pleomarficas; flecha muestra
una figura mitotica atipica; H&L «200
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Figura 3. A) 5100,200X; B) CDEB, 200X; C)KIET,200X; D)PEFA,200X; EJHME-45, 200; F} CK AEL/AES, 200X

Discusion

Alexei |. Abrikossof, patélogo ruso, des-
cribié el primer caso de Tumor de Células
Granulares benigno en el musculo esquelé-
tico de la lengua en 1926. Se pensaba que
estos tumores se originaban en las células
del musculo esquelético y se las denomind
“mioblastoma”.’ A pesar de que el origen
de estos tumores aun es incierto, mas in-
vestigaciones han sugerido que es princi-
palmente de origen celular de Schwann.3’
Este tumor raro puede afectar varias re-
giones del cuerpo, pero se encuentra con
mayor frecuencia en la cabeza y cuello que
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comunmente involucra la lengua, siendo la
variante maligna muy raro.”®

Al igual que su homologo benigno, los tu-
mor de células granulares maligno mues-
tran una mayor incidencia en mujeres que
en hombres.1,3,5 Aunque hay descripcio-
nes de casos entre las edades de 18 y 82
anos, desarrollandose mas frecuentemen-
te entre las edades de 40 y 60 afos.1,4
La neoplasia generalmente aparece como
una masa indolora, solitaria que involucra
tejidos subcutaneos, sin embargo puede
localizarse en diferentes sitios, incluyendo
parpado, lecho ungueal, boca, cuello, parte
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superior extremidades, tronco, vulva y piel
perianal.?® A pesar de que Los Tumores de
Células Granulares malignos y benignos
comparten muchas caracteristicas clinicas,
los Tumores de Células Granulares Maligno
son mas grandes y se localizan con mayor
frecuencia en el tejido blando subcutaneo.?®

La mejor modalidad de imagen para la ca-
racterizacion de este tumor son las ima-
genes por resonancia magnética. Los
hallazgos clinicos para la prediccion de
malignidad incluyen tumor de gran tama-
fio (> 5 cm), tumor de forma ovalado o re-
dondo, ubicacion profunda (intramuscular),
ocurrencia en las extremidades inferiores,
rapido crecimiento después un periodo pro-
longado, recurrencia local, edad avanzada
y ser de sexo femenino.?®

El diagnoéstico final de Tumor de células
granulares se basara en los hallazgos his-
topatolégicos. Las caracteristicas patolégi-
cas tipicas de los Tumores de Células Gra-
nulares y la tincion positiva para la proteina
S-100 respaldan un diagndstico preciso; y
considerando los criterios de diagnostico
para Tumor de Células Granulares Maligno
propuestos por Fanburg-Smith y colabora-
dores:

(1) aumento de la relacion nuclear / ci-

toplasmatica,

(2) pleomorfismo nuclear,

(3) necrosis de células neoplasicas,

(4) huso del tumor células,

(5) nucleos vesiculares con grandes

nucléolos prominentes, y

(6) recuento mitético superior a 2 en 10

campos de alta potencia.?'®

De acuerdo a estos criterios, se propuso

una clasificacion de TCG en 3 categorias:
(1) TCG benigno, cuando ninguno de
los criterios mencionados se encuentra,
(2) TCG atipico, cuando 1-2 criterios
estaban presentes, y
(3) TCG maligno, cuando la neoplasia
cumplié 3-6 criterios.> ™

Ademas, se ha demostrado que el Ki-67 y
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p53 fueron significativamente mas altos en
los Tumores de Células Granulares atipico y
malignos que en los benignos.™

Los Tumores de células granulares malig-
no son neoplasias agresivas; por lo tanto,
la escision quirurgica con margenes claros
debe ser realizada como terapia primaria.'
El papel de la quimioterapia es incierto, re-
portandose como fracaso. Por otro lado,
el beneficio de la radioterapia adyuvante,
propuesta por algunos autores, aun es muy
controvertida.’' Sin embargo, algunas ob-
servaciones informan la eficacia de la radio-
terapia en caso de recidiva local o metasta-
sis inoperables.

La recurrencia local y la metastasis son re-
lativamente frecuentes, con el 32% de recu-
rrencia y el 50% de metastasis en el analisis
de Fanburg-Smith, de los cuales 11 de los
28 pacientes con Tumor de células granu-
lares malignos (39%) murieron a causa de
la enfermedad después de un intervalo de
tiempo medio de 3 anos.13 La metastasis a
Ganglio linfatico y a distancia son comunes,
presentandose entre 3 y 37 meses después
del diagnostico inicial y metastasis distales
ocurriendo a menudo a nivel pulmoén, el hi-
gado y los huesos.'3

Conclusion

Nuestro paciente, recibio radioterapia adyu-
vante, pero no esta claro si esto contribuira
a su larga supervivencia o no. Actualmente
la paciente se mantiene bajo controles es-
trechos, al tratarse de una neoplasia con
datos clinico-patolégicos malignos.
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