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Tumor cutaneo de células granulares en la infancia.

Presentacion de un caso

Childhood cutaneous granular cell tumor. Case report
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RESUMEN

El tumor de células granulares (TCG) es una neoplasia benig-
na de diferenciacién distintiva a la microscopia de luz caracte-
rizada por la presencia de células con citoplasma eosinofilico
abundante y granular. Los informes en nifios son extremada-
mente raros.

Se presenta el caso de un paciente de sexo masculino, de 11
anos de edad, con una lesion nodular de seis meses de evo-
lucién, que aumentd progresivamente de tamafio, asintoma-
tica, localizada en la espalda. A la exploracién se evidencia
un nédulo oval, de 1,5 cm de didmetro, movil, no adherido
ni doloroso. El estudio histolégico muestra lesién tumoral no
encapsulada, formada por células de gran tamafio, de abun-
dante citoplasma ocupado por granulos eosinofilicos y nticleos
delocalizacién central. El estudio inmunohistoquimico sefiala
positividad para S100. Se indica como tratamiento la reseccién
quirtrgica local conservadora.

Destacamos la necesidad de biopsiar nédulos solitarios ulce-
rados persistentes en el tiempo, para tener certeza diagndsti-
ca y resaltamos la importancia de la histopatologia, ya que el
diagndstico clinico es dificil y casi nunca se piensa en él, salvo
que la lesién se presente en la lengua.
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SUMMARY

Granular cell tumors (GCT) are benign neoplasms of distinctive
differentiation when observed by light microscopy, which are
characterized by the presence of cells with abundant granular
eosinophilic cytoplasm. Reports in children are extremely rare.
An 11-year-old male patient presented with a nodule after six
months of evolution, which progressively increased in size,
asymptomatic, localized on the back. Exploration revealed
an oval nodule, 1.5 cm in diameter, movile, nonadherent, and
painless. Histological study revealed a non-encapsulated tu-
morous lesion formed by large cells, organized in clusters, of
abundant cytoplasm containing eosinophilic granules and
small, centrally located nuclei. Immunohistochemical study
demonstrated the presence of S100. Treatment indicated was
local conservative surgical excision.
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We emphasize the need to biopsy persistent ulcerated solitary
nodules, for diagnosticaccuracy, highlighting theimportance of
histopathology because clinical diagnosisis difficultand almost
never we think about it, unless the tumor arises on the tongue.
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INTRODUCCION

El tumor de células granulares (TCG) es una
neoplasia benigna rara. Atrae gran interés debido
a que no existe una contrapartida de célula nor-
mal conocida'. Fue descrito en 1926 por Abrikos-
soff, quien lo denominé “mioblastoma de células
granulares”, debido a que lo supuso derivado de
células musculares (mioblastos en respuesta a
traumatismo o inflamacién). Si bien se han suge-
rido hipétesis diversas sobre su origen (histiocitos
que almacenan metabolitos, fibroblastos perineu-
rales, etc.), en el afio 1962 Fisher y Wechsler de-
mostraron, mediante microscopia electrénica, que
este tumor surge de la diferenciacién de la célula
de Schwann, hipétesis que se acepta en la actua-
lidad. Su incidencia es variable y, si bien para al-
gunos autores es una neoplasia comun, rara vez
es comunicado por otros.

Una de las series mas grandes publicadas has-
ta la fecha (Fortea y cols.), de 34 casos en 27 afios,
solo ha incluido 6 casos en pacientes menores de
18 afios y la espalda es un sitio infrecuente.

Nuestro caso es la tinica lesién descrita en
nuestro servicio en los dltimos 10 afios.

CASO CLINICO

Escolar, masculino, 11 afios, con lesién nodular
sobreelevada en la espalda, de 6 meses de evolu-
cién, no pruriginosa ni dolorosa, que crece pro-
gresivamente. Proviene de medio urbano (zona
no endémica para Leishmanias). Sin antecedentes
personales o familiares de interés.

Examen fisico: Lesiéon nodular ulcerada en re-
gion infraescapular derecha de 6 meses de evolu-
cion, de 1,5 cm diametro mayor, de consistencia
solido-eléstica, moévil, indolora, no pruriginosa,
con borde eritematoso sobreelevado de limites
netos que, rodea el lecho ulcerado, no sangrante,
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de contenido necrético seco. Resto del examen fi-
sico normal. (Fgura 1).

Auxiliares del diagnéstico: intradermorreaccioén
de Montenegro e IFI para Leishmanias negativas.
Hemograma con leve anemia. Resto de los para-
metros hematoldgicos normales.

Se realiza extirpacion quirtirgica de la lesion
en cufia de 3 x 2,5 x 1,5 cm, centrada por una le-
sion nodular sobreelevada de 1,5 cm de didmetro
mayor, con buenos margenes de seguridad, sin
complicaciones. Se remite la pieza de resecciéon
quirtirgica para estudio anatomopatoldgico.

Anatomia patolégica: formaciéon nodular que
asienta en dermis, bien delimitada no encapsu-
lada, de coloracién amarilla, sélida, homogénea.
Histolégicamente, se trata de una proliferaciéon
celular que ocupa la dermis en su totalidad hasta
el limite con la hipodermis, bien delimitada, no
encapsulada, constituida por células de amplios
citoplasmas eosinéfilos ocupados por granulos
PAS positivos (Figura 2), entre los que se observan
otros de mayor tamafo (al menos 2 por campo
microscopico de gran aumento-CGA) rodeados
de halo claro (cuerpos pustulo-ovoides de Milian).
Nrtcleos centralmente dispuestos, de pequena a

Ficura 1. Clinica. Lesién nodular ulcerada en region
infraescapular derecha, de 6 meses de evolucion y de 1,5 cm
de didmetro mayor, con consistencia sélido-eldstica, movil
(no adherida a planos profundos), indolora, no pruriginosa,
con borde eritematoso sobreelevado de limites bien definidos
que rodean el lecho ulcerado no sangrante, de contenido
necrotico seco.

mediana talla, no atipicos, entre hipercromati-
cos a vesiculosos. No se observa pleomorfismo
nuclear, ni siquiera focal. No se observan figuras
de mitosis. La tumoracién no infiltra planos pro-
fundos. No se observan 4reas de necrosis ni afec-
tacién anexial. La epidermis muestra hiperplasia
epitelial seudoepiteliomatosa.

Estudios inmunohistoquimicos: S100+ (citoplas-
matica y nuclear), CD68+, HMB45- (Figura 3).

Diagndstico final: tumor cutaneo de células
granulares.

COMENTARIOS

Neoplasia benigna rara, comtinmente de la
cavidad oral de adultos. Se han descrito casos en
nifios y formas congénitas. Los casos familiares
son raros.

La edad promedio de presentacidn, se halla
entre los 20 y 40 afios. Los informes en nifios son
extremadamente raros (0,017-0,029%).2° Es més
comun en mujeres.'*

Su naturaleza neopléasica y su origen han sido
puestos en duda. Hoy existe certeza de que se tra-
ta de una lesién tumoral originada en la célula de
Schwann. El perfil inmunohistoquimico confirma

Ficura 2. Histopatologia. Proliferacion celular que ocupa
la dermis en su totalidad hasta el limite con la hipodermis,
bien delimitada no encapsulada, constituida por células
de amplios citoplasmas eosindfilos ocupados por pequefios
granulos, entre los que se observan POBM (flechas).

POBM: cuerpos pustulo-ovoides de Milian
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esta observaciéon ya que son células fuertemente
positivas para S100°. Los TCG neurales expresan
5100, pero existe un grupo de TCG no neurales
descritos por Philip LeBoit y cols.,*” que son S100
negativos y presentan morfologia polipoide.

Tienen predileccién por la cavidad oral, espe-
cialmente la lengua, y por la piel y el tejido sub-
cutdneo. Se describen en las paredes anterior y
posterior del térax, miembros superiores, mama
y miembros inferiores.*#?

Clinicamente, son nddulos solitarios. Se des-
criben forman multiples (hasta en 25% de casos).
Las presentaciones miiltiples en la infancia se han
descrito en asociacién con sindromes polimalfor-
mativos, sindrome de Noonan, neurofibromato-
sis, etc.? Las lesiones son méviles, no dolorosas y,
a veces, se presenta un leve prurito.*

Los nédulos estan localizados en dermis o te-
jido celular subcutaneo, y menos frecuentemente
en mucosa, musculo liso o estriado. Las localiza-
ciones viscerales més frecuentes son el aparato
respiratorio (laringe, bronquios), tracto digestivo
(estdmago, con ductos biliares), vulva y regién
anogenital.

Desde el punto de vista anatomopatolégico
son masas cutdneas o subcutdneas nodulares no
encapsuladas, de corte amarillento y que micros-
copicamente presentan nidos, cordones o fascicu-
los de células con citoplasma finamente granular
PAS+, nicleos redondos, pequeios, de hipercro-
maticos a vesiculosos, con presencia de cuerpos
pustulo-ovoides de Milian (POBM)," que son gra-
nulos intracitoplasmaéticos eosinéfilos mas gran-
des (de 4-5 pm), cuyo significado y frecuencia en

este tumor estan poco claros. La epidermis que
tapiza estos tumores muestra hiperplasia epitelial
seudoepiteliomatosa y puede ser tan extensa que
simula una verruga o un carcinoma epidermoi-
de (CEC) bien diferenciado, sobre todo cuando
la reseccion ha sido superficial e insuficiente.* En
cuanto al inmunofenotipo, los TCG neurales ex-
presan marcadores neurales e histiociticos, como
en nuestro tumor."

La recurrencia local es comun por reseccién
incompleta. Las variantes malignas son raras (1-
2%), pero resultan agresivas y suelen tener nume-
rosas recidivas locales antes de la propagacién a
distancia. Su prondstico es malo, con metastasis
en 2 afios (promedio entre 3-37 meses) y 60% de
mortalidad en 3 afios. Las metastasis afectan a
ganglios, higado, pulmén y hueso. No se han des-
crito variantes malignas en nifios.

Por la posibilidad de recurrencia y la superpo-
sici6én morfoldgica entre formas benignas y malig-
nas, se recomienda la extirpaciéon completa.

Los tumores con un tamafo >4 cm, infiltracién
en estructuras vecinas, localizacién en planos pro-
fundos, velocidad de crecimiento elevada, rapida
recurrencia, necrosis, mitosis >5/10 CGA, ntcleo
vesicular con nucléolo prominente, pleomorfismo
marcado y tendencia a formas fusiformes, deben
ser denominados tumores con probable potencial
maligno ya que el diagndstico de certeza de ma-
lignidad solo se realiza cuando aparecen lesiones
a distancia con histologia idéntica a la del tumor
primario (metdstasis). Las lesiones con estas ca-
racteristicas atipicas necesitan estudio por imagen
(TAC y/o0 RMN) para detectar metastasis ocultas.?

FiGura 3. Inmunohistoquimica. Positividad para S100 en células tumorales.
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El diagnéstico diferencial debe realizarse con
fibromas, xantomas, variante granular del carci-
noma de células renales metastasico, hibernoma,
neoplasias sebédceas, hidradenoma de células cla-
ras, siringoma de células claras, fibroxantoma ati-
pico y melanoma maligno de células baldnicas.
Los cambios granulares en las células no son en-
teramente especificos del TCG ya que pueden ser
vistos como cambios degenerativos en otros tu-
mores (CBC, fibroxantoma atipico, dermatofibro-
ma, nevus melanocitico, rabdomioma, etc.), pero
estos hallazgos afectaran solo a parte del tumor.
Los cambios reactivos asociados a heridas qui-
rirgicas también pueden simular un TCG. Cabe
mencionar que solo es sospechado como tumor
de células granulares cuando su localizacién es
intraoral (sobre todo cuando asienta en lengua).

CONCLUSIONES
Ademas de la benignidad, esta entidad en la

infancia:

* Es poco frecuente y los casos pediatricos des-
critos en la bibliografia muy escasos y con una
incidencia muy baja.'? Una de las series mas
grandes* publicadas hasta la fecha (de 34 ca-
50s), solo ha demostrado 6 casos en <18 afios y
la espalda es un sitio infrecuente de presenta-
cién (segun esta serie solo 3 presentaban esta
localizacién), aunque se menciona un aumen-
to de la incidencia (17,65% en menores de 18
anos). También se han descrito otros casos en
la edad pediatrica, pero de forma aislada.?*'>

¢ EITCG es un hallazgo histolégico, pocas veces
se realiza la biopsia con esta impresién diag-
nostica. El diagndstico clinico previo suele ser
fibroma.

* En la infancia puede asociarse con tumo-
res cutdneos multiples, anomalias sistémicas
musculoesqueléticas, cardiovasculares y neu-
rolégicas.

* Destacamos la importancia del examen fisico
completo del paciente y la decisién oportuna
de realizar una biopsia a todo nédulo cutdneo
ulcerado, sin etiologia establecida luego de un
tiempo prudente de evolucién. B
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