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Tumor de células granulares de laringe en el nifio. Caso clinico
Granular cell tumor of the larynx in the child. Case report
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RESUMEN

Los tumores de laringe son poco frecuentes en los nifios.
Representan el 2% de las anomalias laringeas. El 98% son
benignos; la papilomatosis respiratoria recurrente y el
hemangioma son los més comunes.

El tumor de células granulares, también llamado tumor de
Abrikossoff, es una neoplasia benigna inusual y, mds atin, en
lalocalizaciénlaringea. Las manifestaciones clinicas dependen
del tamafio y la ubicacion de la masa tumoral; el sintoma de
presentacién principal esla disfonfa. El diagnéstico de certezalo
proporciona la biopsia. El tratamiento de eleccién es la cirugfa.
Sepresentaaunanifiade9 afios con disfonfay disnea de esfuerzo
debidas a un tumor de células granulares laringeo y se destaca
la importancia de considerar la evaluacién endoscépica de la
via aérea en todo nifio con disfonfa progresiva o persistente a
fin de determinar la lesién causal.
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ABSTRACT

Laryngeal tumors are uncommon in children, accounting
only for 2% of the laryngeal anomalies. Ninety-eight percent
are benign; the most frequent ones are recurrent respiratory
papillomatosis and haemangioma.

Granular cell tumor, also called Abrikossoff tumor, is an
unusual benign neoplasm, especially in the larynx. Clinical
manifestations depend on the size and location of the tumor.
Dysphonia is the main presenting symptom. The diagnosis is
confirmed by the biopsy. The treatment of choice is surgery.
We present a 9-year-old girl with dysphonia and exertion
dyspnea due to a granular cell tumor of the larynx, and we
emphasize the importance of considering the endoscopic
evaluation of the airway in every child with progressive or
persistent dysphonia in order to determine the etiology.

Key words: granular cell tumor, Abrikossoff s tumor, larynx, child,
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INTRODUCCION

El tumor de células granulares (TCG), también
llamado tumor de Abrikossoff, es una neoplasia
infrecuente de origen neural."? Puede afectar
a cualquier 6rgano.’® El1 50% se localiza en la
region de la cabeza y el cuello, principalmente,
en la lengua.' El compromiso laringeo es poco
frecuente y representa del 3% al 10% de los
casos.>**

El TCG es, usualmente, benigno y de
crecimiento lento; no obstante, en ocasiones,
puede presentar agresividad local e, incluso,
malignidad con afectacién a distancia (1-2%)."*

Su incidencia es mayor en el sexo femenino
y entre la tercera y la sexta década de vida.>” Es
raro en los nifios.? Generalmente, se presenta
como una lesién tinica, aunque existen casos con
lesiones miltiples en el mismo érgano o en sitios
diversos (del 5,4% al 16%).?

El TCG laringeo se localiza, con mayor
frecuencia, en las cuerdas vocales y en la
subglotis.?’ Los sintomas de presentacion
principales son la disfonia, la tos y el estridor.
Menos frecuentes son la disnea, la disfagia, la
hemonptisis y la otalgia.?”® El examen histolégico
confirma el diagnéstico.” El tratamiento de
eleccién es la escisién de la lesién con mérgenes
amplios.”

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 9 afios de
edad que consulté a la Seccién de Endoscopia
Respiratoria por disfonia persistente y progresiva
de 12 meses de evolucién. Realizé un tratamiento
fonidtrico sin lograr mejoria de la voz. En el
dltimo mes, presentd, ademds, disnea de esfuerzo.

No tenia antecedentes perinatales patolégicos.
A los 5 afios, fue operada de un quiste tirogloso.
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La radiografia simple cervical de perfil
evidencié la disminucién del calibre de la via
aérea a nivel de la subglotis (Figura 1. A). Se
realiz6 fibrolaringoscopia con anestesia local
y, posteriormente, laringoscopia directa bajo
anestesia general, y se evidencié una lesién
pequefia, redondeada, de coloracién blanquecina
y de consistencia dura en la pared lateral derecha
de la subglotis, que se extendia a la comisura
anterior y al borde inferior del tercio anterior y
medio de la cuerda vocal derecha (Figura 1. B).
La movilidad cordal era normal. El resto de la
via aérea no presentaba lesiones. Se tomaron
muestras para anatomia patolégica.

El resultado de la biopsia de la masa sugiri6 el
diagnéstico de TCG. Se realiz6 una microcirugia
larfngea con instrumental frio; se resecé la lesion
en su totalidad.

La anatomia patoldégica informé la
presencia de células redondas poligonales de
bordes marcados, agrupadas en nidos, con
citoplasma granular eosinéfilo y nicleo central
picnético sin pleomorfismo celular ni actividad
mitética asociada, que confirmé el diagnéstico
preoperatorio de TCG laringeo (Figura 2. A). Los
madrgenes estaban libres de tumor.

El posoperatorio fue sin complicaciones. El
egreso hospitalario se otorg6 a las 24 horas. La
paciente evoluciond satisfactoriamente. Realizé
sesiones de terapia fonidtrica para mejorar su voz.

Se realiz6é un seguimiento con controles
clinicos cada 3 meses el primer afio y después cada
6 meses. Se realizaron controles endoscépicos con
fibra optica flexible y anestesia local alos 2, 6 y
12 meses y después anuales (Figura 2. B). A los 8
afos de seguimiento, la paciente se encuentra sin
disnea y con mejoria en la calidad de la voz, y no
hay evidencia de recurrencia tumoral.

DISCUSION

Los tumores benignos de laringe son
neoplasias con una incidencia muy baja en la
poblacién general. Su clasificaciéon depende del
tejido del que se originan, y pueden agruparse en
tumores de origen epitelial, vascular, muscular,
adiposo, glandular, cartilaginoso y neural.
Aunque no son malignas, estas lesiones pueden
poner en peligro la vida debido a que afectan la
via respiratoria al obstruirla.’

El TCG es una neoplasia poco comun,
especialmente, en nifios, y ha recibido, desde
su primera descripcién por Abrikossoff en 1926,
diferentes denominaciones, como tumor de
Abrikossoff, mioblastoma, neurofibroma de
células granulares o schwannoma de células
granulares, entre otras, lo que muestra la
controversia que esta patologia ha suscitado por
su variable localizacién y su atin no totalmente
esclarecida etiologfa.! La teorfa mds aceptada del
origen histolégico es la que considera que el TCG

FiGura 1. A. Radiografia simple cervical de perfil. Tumor en la subglotis (flecha). B. Imagen endoscépica del tumor de células
granulares laringeo (flecha)
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deriva de células de Schwann, basada en el patrén
caracteristico de tincién inmunohistoquimica.'%!!
EI TCG se caracteriza por el lento crecimiento, los
sintomas insidiosos y la tendencia a recidivar si
su reseccién es incompleta.’

En los TCG de localizacién laringea, la disfonia
es el sintoma mds comun, presente en el 90%
de los pacientes. La disnea, la disfagia, la tos, la
hemoptisis y el estridor también pueden estar
presentes y estdn relacionados con el tamafio del
tumor.*¢8

Los tumores laringeos suelen ser
diagnosticados en forma tardia debido a
los sintomas iniciales atribuidos al proceso
madurativo laringeo (cambios de voz prepuberal)
0 a otras enfermedades pedidtricas mads
comunes. Usualmente, no son considerados en
el diagndstico diferencial de disfonfa persistente
en la nifiez, lo cual puede llevar a una demora en
el diagndstico. Ante la persistencia o progresién
de los sintomas, es indispensable la evaluacién
endoscdpica y la biopsia de las lesiones
sospechosas.

Desde el punto de vista macroscépico, los TCG
son, tipicamente, de pequefio tamafio (menos
de 3 cm), redondeados, de consistencia firme
y coloracién blanco-amarillenta, pediculados
0 sésiles, con bordes bien definidos, no
encapsulados, submucosos y no ulcerados.'? La
ubicacién mds comun en los adultos es en el tercio
posterior de las cuerdas vocales, mientras que, en
los nifios, es en el tercio anterior de las cuerdas y
en la subglotis.>*®

El examen endoscépico bajo anestesia general
se debe realizar para establecer si hay una lesién

solitaria o el tumor es multifocal, determinar el
grado de invasién local y realizar la biopsia.’ La
tomograffa computada y la resonancia magnética
pueden ser ttiles en el diagnéstico de este
tumor benigno, pero el diagndstico definitivo es
histol6gico.”*?

En el estudio histolégico, el rasgo mads
caracteristico es la presencia de células
poligonales con abundante citoplasma con
grdnulos eosinofilicos en su interior que
corresponden a lisosomas en distintos estados
de fragmentacién.? Los grdnulos citoplasmaéticos
son positivos para el dcido peryddico de Schiff
(PAS) y el Sudan Black.® Los ntcleos, pequefios y
centrales, son altamente crométicos. Las figuras
mitéticas son raras.?

En el 50-65% de los casos, puede haber
hiperplasia pseudoepiteliomatosa en el epitelio
suprayacente, que puede dar lugar a un
diagndstico erréneo de carcinoma escamoso bien
diferenciado, en particular, si la biopsia no es lo
suficientemente profunda para incluir las células
granulosas subyacentes.??

El andlisis inmunohistoquimico revela reaccién
positiva a la protefna S-100, enolasa neuronal y
proteinas mielinicas, como P0 y P2.31113

Las variantes malignas del TCG son
extraordinariamente infrecuentes y presentan
caracteristicas que evidencian su naturaleza
agresiva, como la existencia de necrosis, intensa
actividad mitética, pleomorfismo nuclear, tamafio
mayor de 4 cm, crecimiento rdpido, infiltracién a
estructuras adyacentes y recurrencia.'®'*!> También
han sido presentados casos de aparicién sincrénica
de carcinoma de células escamosas y TCG."

FiGura 2. A. Histopatologia. Se observan las caracteristicas células con citoplasma granular eosindfilo. B. Imagen endoscépica
8 afios después del tratamiento microquiriirgico. No hay recidiva de la lesion
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En el diagnéstico diferencial de masa
laringea, se debe considerar el papiloma, que
es la neoplasia laringea benigna mds comudn
en nifios. El hemangioma subglético ocupa el
segundo lugar en prevalencia; estd presente en
los primeros meses de vida y, por lo general,
se resuelve espontdneamente dentro de los
12-18 meses.’ Otras lesiones menos comunes
son los pélipos y los granulomas.? También se
debe diferenciar de otros tumores conectivos
benignos, como fibromas, lipomas, schwannomas
o neurofibromas, y de sus variantes malignas.’

El tratamiento es quirtirgico y consiste en la
escisién completa de la lesién con conservaciéon
de las estructuras y con margenes amplios, ya
que tiende a infiltrar.*'* El riesgo de recidivas
con bordes libres es del 2% al 8% y, con bordes
afectos, es del 21% al 50%.2

El tipo de procedimiento quirtirgico depende
del sitio y extensién del tumor.*** Si el abordaje
endoscépico no es posible o es incompleto,
se indica cirugia abierta (laringofisura o
laringectomia parcial).* Tanto la quimioterapia
como la radioterapia no estdn recomendadas.>>'

El pronéstico del TCG tras la remocién
completa de la lesién con mdrgenes adecuados
es favorable.®

Se recomienda un seguimiento a largo
plazo para detectar posibles recurrencias y/o
transformacién maligna.®”!! El seguimiento debe
incluir el examen endoscépico y se puede realizar
anualmente debido al lento crecimiento.®

S5i bien el TCG es una neoplasia infrecuente,
especialmente, en la laringe, se debe considerar
en el diagndstico diferencial en todo nifio que
se presenta con disfonia y tumor laringeo. Es
fundamental el diagnéstico precoz y preciso. Su
tratamiento es quirtirgico, con un bajo indice de
recurrencia si es resecado completamente, con
resultados funcionales satisfactorios.® ®
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