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RESUMEN
Los tumores de laringe son poco frecuentes en los niños. 
Representan el 2% de las anomalías laríngeas. El 98% son 
benignos; la papilomatosis respiratoria recurrente y el 
hemangioma son los más comunes.
El tumor de células granulares, también llamado tumor de 
Abrikossoff, es una neoplasia benigna inusual y, más aún, en 
la localización laríngea. Las manifestaciones clínicas dependen 
del tamaño y la ubicación de la masa tumoral; el síntoma de 
presentación principal es la disfonía. El diagnóstico de certeza lo 
proporciona la biopsia. El tratamiento de elección es la cirugía.
Se presenta a una niña de 9 años con disfonía y disnea de esfuerzo 
debidas a un tumor de células granulares laríngeo y se destaca 
la importancia de considerar la evaluación endoscópica de la 
vía aérea en todo niño con disfonía progresiva o persistente a 
fin de determinar la lesión causal.
Palabras clave: tumor de células granulares, tumor de Abrikossoff, 
laringe, niño, disfonía.

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, 
dysphonia.
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INTRODUCCIÓN
El tumor de células granulares (TCG), también 

llamado tumor de Abrikossoff, es una neoplasia 
infrecuente de origen neural.1,2 Puede afectar 
a cualquier órgano.3 El 50% se localiza en la 
región de la cabeza y el cuello, principalmente, 
en la lengua.1 El compromiso laríngeo es poco 
frecuente y representa del 3% al 10% de los 
casos.2,4-6

E l  TCG es ,  usualmente ,  benigno y  de 
crecimiento lento; no obstante, en ocasiones, 
puede presentar agresividad local e, incluso, 
malignidad con afectación a distancia (1-2%).1,6

Su incidencia es mayor en el sexo femenino 
y entre la tercera y la sexta década de vida.3,7 Es 
raro en los niños.8 Generalmente, se presenta 
como una lesión única, aunque existen casos con 
lesiones múltiples en el mismo órgano o en sitios 
diversos (del 5,4% al 16%).3

El TCG laríngeo se localiza, con mayor 
frecuencia, en las cuerdas vocales y en la 
subglotis.2,3 Los síntomas de presentación 
principales son la disfonía, la tos y el estridor. 
Menos frecuentes son la disnea, la disfagia, la 
hemoptisis y la otalgia.2,7,8 El examen histológico 
confirma el diagnóstico.7 El tratamiento de 
elección es la escisión de la lesión con márgenes 
amplios.7

CASO CLÍNICO
Paciente de sexo femenino de 9 años de 

edad que consultó a la Sección de Endoscopía 
Respiratoria por disfonía persistente y progresiva 
de 12 meses de evolución. Realizó un tratamiento 
foniátrico sin lograr mejoría de la voz. En el 
último mes, presentó, además, disnea de esfuerzo.

No tenía antecedentes perinatales patológicos. 
A los 5 años, fue operada de un quiste tirogloso.
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La radiografía simple cervical de perfil 
evidenció la disminución del calibre de la vía 
aérea a nivel de la subglotis (Figura 1. A). Se 
realizó fibrolaringoscopía con anestesia local 
y, posteriormente, laringoscopía directa bajo 
anestesia general, y se evidenció una lesión 
pequeña, redondeada, de coloración blanquecina 
y de consistencia dura en la pared lateral derecha 
de la subglotis, que se extendía 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 
vía aérea no presentaba lesiones. Se tomaron 
muestras para anatomía patológica.

El resultado de la biopsia de la masa sugirió el 
diagnóstico de TCG. Se realizó una microcirugía 
laríngea con instrumental frío; se resecó la lesión 
en su totalidad.

L a  a n a t o m í a  p a t o l ó g i c a  i n f o r m ó  l a 
presencia de células redondas poligonales de 
bordes marcados, agrupadas en nidos, con 
citoplasma granular eosinófilo y núcleo central 
picnótico sin pleomorfismo celular ni actividad 
mitótica asociada, que confirmó el diagnóstico 
preoperatorio de TCG laríngeo (Figura 2. A). Los 
márgenes estaban libres de tumor.

El posoperatorio fue sin complicaciones. El 
egreso hospitalario se otorgó a las 24 horas. La 
paciente evolucionó satisfactoriamente. Realizó 
sesiones de terapia foniátrica para mejorar su voz.

Se realizó un seguimiento con controles 
clínicos cada 3 meses el primer año y después cada 
6 meses. Se realizaron controles endoscópicos con 
fibra óptica flexible y anestesia local a los 2, 6 y 
12 meses y después anuales (Figura 2. B). A los 8 
años de seguimiento, la paciente se encuentra sin 
disnea y con mejoría en la calidad de la voz, y no 
hay evidencia de recurrencia tumoral.

DISCUSIÓN
Los tumores  benignos  de  lar inge son 

neoplasias con una incidencia muy baja en la 
población general. Su clasificación 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 
vía respiratoria al obstruirla.9

El  TCG es una neoplasia poco común, 
especialmente, en niños, y ha recibido, desde 
su primera descripción 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 patología ha suscitado por 
su variable localización y su aún no totalmente 
esclarecida etiología.1 La teoría más aceptada del 
origen histológico es la que considera que el TCG 

Figura 1. A. Radiografía simple cervical de perfil. Tumor en la subglotis (flecha). B. Imagen endoscópica del tumor de células 
granulares laríngeo (flecha)
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deriva de células de Schwann, basada en el patrón 
característico de tinción inmunohistoquímica.10,11 
El TCG se caracteriza por el lento crecimiento, los 
síntomas insidiosos y la tendencia a recidivar si 
su resección es incompleta.1

En los TCG de localización laríngea, la disfonía 
es el síntoma más común, presente en el 90% 
de los pacientes. La disnea, la disfagia, la tos, la 
hemoptisis y el estridor también pueden estar 
presentes y están relacionados con el tamaño del 
tumor.4,6-8

L o s  t u m o r e s  l a r í n g e o s  s u e l e n  s e r 
diagnosticados en forma tardía debido a 
los síntomas iniciales atribuidos al proceso 
madurativo laríngeo (cambios de voz prepuberal) 
o  a  otras  enfermedades  pediátr icas  más 
comunes. Usualmente, no son considerados en 
el diagnóstico diferencial de disfonía persistente 
en la niñez, lo cual puede llevar a una demora en 
el diagnóstico. Ante la persistencia o progresión 
de los síntomas, es indispensable la evaluación 
endoscópica y la  biopsia  de las  lesiones 
sospechosas.

Desde el punto de vista macroscópico, los TCG 
son, típicamente, de pequeño tamaño (menos 
de 3 cm), redondeados, de consistencia firme 
y coloración blanco-amarillenta, pediculados 
o  sés i les ,  con bordes  bien def inidos ,  no 
encapsulados, submucosos y no ulcerados.1,2 La 
ubicación más común en los adultos es en el tercio 
posterior de las cuerdas vocales, mientras que, en 
los niños, es en el tercio anterior de las cuerdas y 
en la subglotis.2,6,8

El examen endoscópico bajo anestesia general 
se debe realizar para establecer si hay una lesión 

solitaria o el tumor es multifocal, determinar el 
grado de invasión local y realizar la biopsia.3 La 
tomografía computada y la resonancia magnética 
pueden ser útiles en el diagnóstico de este 
tumor benigno, pero el diagnóstico definitivo es 
histológico.7,12

En el estudio histológico, el rasgo más 
caracter ís t ico  es  la  presencia  de células 
poligonales con abundante citoplasma con 
gránulos eosinofíl icos en su interior que 
corresponden a lisosomas en distintos estados 
de fragmentación.2 Los gránulos citoplasmáticos 
son positivos para el ácido peryódico de Schiff 
(PAS) y el Sudan Black.3 Los núcleos, pequeños y 
centrales, son altamente cromáticos. Las figuras 
mitóticas son raras.3

En el 50-65% de los casos, puede haber 
hiperplasia pseudoepiteliomatosa en el epitelio 
suprayacente,  que puede dar lugar a  un 
diagnóstico erróneo de carcinoma escamoso bien 
diferenciado, en particular, si la biopsia no es lo 
suficientemente profunda para incluir las células 
granulosas subyacentes.2,3

El análisis inmunohistoquímico revela reacción 
positiva a la proteína S-100, enolasa neuronal y 
proteínas mielínicas, como P0 y P2.8,11-13

Las  var iantes  mal ignas  de l  TCG son 
extraordinariamente infrecuentes y presentan 
características que evidencian su naturaleza 
agresiva, como la existencia de necrosis, intensa 
actividad mitótica, pleomorfismo nuclear, tamaño 
mayor de 4 cm, crecimiento rápido, infiltración a 
estructuras adyacentes y recurrencia.1,8,14,15 También 
han sido presentados casos de aparición sincrónica 
de carcinoma de células escamosas y TCG.11

Figura 2. A. Histopatología. Se observan las características células con citoplasma granular eosinófilo. B. Imagen endoscópica 
8 años después del tratamiento microquirúrgico. No hay recidiva de la lesión
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En el  diagnóstico diferencial  de masa 
laríngea, se debe considerar el papiloma, que 
es la neoplasia laríngea benigna más común 
en niños. El hemangioma subglótico ocupa el 
segundo lugar en prevalencia; está presente en 
los primeros meses de vida y, por lo general, 
se resuelve espontáneamente dentro de los 
12-18 meses.9 Otras lesiones menos comunes 
son los pólipos y los granulomas.2 También se 
debe diferenciar de otros tumores conectivos 
benignos, como fibromas, lipomas, schwannomas 
o neurofibromas, y de sus variantes malignas.1

El tratamiento es quirúrgico y consiste en la 
escisión completa de la lesión con conservación 
de las estructuras y con márgenes amplios, ya 
que tiende a infiltrar.2,14 El riesgo de recidivas 
con bordes libres es del 2% al 8% y, con bordes 
afectos, es del 21% al 50%.3

El tipo de procedimiento quirúrgico depende 
del sitio y extensión del tumor.3,4,13 Si el abordaje 
endoscópico no es posible o es incompleto, 
se indica cirugía abierta (laringofisura o 
laringectomía parcial).4 Tanto la quimioterapia 
como la radioterapia no están recomendadas.2,3,14

El pronóstico del TCG tras la remoción 
completa de la lesión con márgenes adecuados 
es favorable.6

Se recomienda un seguimiento a largo 
plazo para detectar posibles recurrencias y/o 
transformación maligna.3,7,11 El seguimiento debe 
incluir el examen endoscópico y se puede realizar 
anualmente debido al lento crecimiento.6

Si bien el TCG es una neoplasia infrecuente, 
especialmente, en la laringe, se debe considerar 
en el diagnóstico diferencial en todo niño que 
se presenta con disfonía y tumor laríngeo. Es 
fundamental el diagnóstico precoz y preciso. Su 
tratamiento es quirúrgico, con un bajo índice de 
recurrencia si es resecado completamente, con 
resultados funcionales satisfactorios.6 n
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