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RESUMEN

Introduccién: El tumor de células granula-
res o tumor de Abrikossoff es una neoplasia
de los tejidos blandos que suele afectar a
mujeres entre la cuarta y la sexta década
de la vida. Puede desarrollarse en cualquier
parte del organismo, pero es en la region in-
traoral y especialmente en la lengua donde
se localiza con mayor frecuencia como un
nodulo asintomatico de crecimiento lento.
Se analizan los hallazgos clinicos e histopa-
toldgicos, el diagnostico diferencial y la acti-
tud terapéutica ante esta patologia junto con
una revision de la literatura.

Caso clinico: Una mujer de 21 afios de
edad acude al Departamento de Medicina 'y
Cirugia Bucofacial de la facultad de Odon-
tologia de la Universidad Complutense de
Madrid por presentar una lesion asintomatica
en la lengua de un afio de evolucién. El diag-
nostico definitivo tras la biopsia escisional
fue de tumor de células granulares.

Discusion: Descrito por primera vez en 1926
como “mioblastoma de células granulares”,
ha recibido distintas denominaciones “neuro-
fibroma de células granulares” o “schwan-
noma de células granulares” lo que evidencia
su controvertida histogénesis. Actualmente
se defiende la teoria de un origen neural de
las células granulares basado principalmente
en estudios inmunohistoquimicos. Su com-
portamiento generalmente benigno y su baja
tasa de recidiva tras la exéresis quirrgica
establecen un pronostico favorable.

Conclusiones: Dadas las posibilidades
diagnosticas que se pueden establecer cli-
nicamente, la realizacion de una biopsia es-
cisional y su posterior analisis histopatolé-
gico, resulta indispensable para el correcto
diagnostico y tratamiento de la lesion.

PALABRAS CLAVE
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ABSTRACT

Introduction: Granular cell tumor is a soft
tissue neoplasm that usually affects females
in the fourth to sixth decades of life. It can af-
fect any area of the body, with preponderance
to the oral cavity, specifically in the tongue,
as an asymptomatic nodule of slow growth.
Histological findings, differential diagnosis
and therapeutic implications are discussed
together with a review of the literature.

Case report: A 21 year old female comes
to the Oral Surgery and Medicine Depart-
ment of the Complutense University of Ma-
drid because of an asymptomatic lesion in
the tongue of a year of evolution. The final
diagnosis after exisional biopsy was granu-
lar cell tumor.

Discussion: Firstly described as “granular
cell myoblastoma”, different terms have been
applied to this entity such as “granular cell
neurofiboroma” or “granular cell schwan-
noma”. The theory of a neural origin of the
granular cells based on inmunohistochemical
studies is now accepted. Its usual benign
behavior and its low recurrence rate after
surgical excision set a favorable prognosis.

Conclusion: A surgical excisional biopsy of
the tumor and histological examination are
necessary for the correct diagnosis and tre-
atment due to differential diagnosis including
benign soft tissue tumors.
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INTRODUCCION

El tumor de células granulares (TCG), es una neoplasia de los
tejidos blandos poco comun descrita por primera vez por el pa-
tologo ruso Alexei Ivanovich Abrikosov en 1926 a partir de una
lesion en la lengua. Lo denomind “mioblastoma de células gra-
nulares” postulando un origen miogénico de las células granu-
larest. Posteriormente, se propuso que su origen podria estar
en las células mesenquimales, células derivadas de la cresta
neural, histiocitos y células de Schwann, por lo que recibi6 los
términos de “neurofibroma de células granulares” o “schwan-
noma de células granulares”. A pesar de su controvertida histo-
génesis, actualmente, basado en estudios inmunohistoquimicos,
se defiende la teoria de un origen neural?. Parece afectar mas a
mujeres que a hombres y es mas prevalente en la raza negra
que en la blanca. La mayoria de los casos ocurren entre la
cuarta y la sexta década de la vida y es raro en nifios®. El lugar
de aparicion mas frecuente es en la region de cabeza y cuello
donde mas del 50% tienen localizacion intraoral con predilec-
cion por la lengua*. Se presenta como un pequefio nédulo con
comportamiento generalmente benigno. La base del diagnos-
tico y el tratamiento de eleccién es la escision quirlrgica. El
prondstico es favorable ya que generalmente no recidiva®.

En el presente trabajo se describe un caso de TCG intraoral
con un anélisis de los aspectos clinicopatoldgicos y terapéuti-
cos del mismo junto con una revision de la literatura

CASO CLINICO

Se trata de una mujer de 21 afios de edad que acude al Servi-
cio de Medicina Oral del Departamento de Medicina y Cirugia
Bucofacial de la Facultad de Odontologia de la Universidad
Complutense de Madrid por presentar una tumoracion asinto-
mética en la lengua de un afo de evolucion. Es fumadora ha-
bitual de 15 cigarrillos diarios y no presenta antecedentes
médicos de interés. En la exploracion clinica se observa una
lesién nodular submucosa de 1 cm de diametro, firme, cubierta
por una mucosa de aspecto normal, localizada en el borde la-
teral izquierdo de la lengua (Figura 1). Tras informar a la pa-
ciente y realizar el consentimiento informado, se realizé una
biopsia escisional de la lesion bajo anestesia local observan-
dose que se trataba de una lesion encapsulada (Figura 2). Se
remitié para su estudio histopatolégico.

La muestra analizada con una tincién de hematoxilina-eosina
revel6 un epitelio escamoso con hiperortoqueratosis, ligero
alargamiento de las crestas epiteliales, sin reconocimiento de
fenémenos displasicos (Figura 3) y una proliferacion de células
poligonales con nlcleo central y citoplasma eosindfilo granular
(Figura 4). El diagndstico histopatoldgico definitivo fue de tumor
de células granulares.

La paciente fue revisada tres semanas después de la escision
quirGrgica mostrando una correcta cicatrizacion y actual-
mente, tras seis meses de seguimiento, no se observa recu-
rrencia de la lesion

DISCUSION

El TCG o tumor de Abrikossoff representa entre el 0,019 y el
0,03% de todas las neoplasias y el 0,5% de los tumores de te-
jidos blandos del organismo®. Su aparicién es méas habitual
entre la cuarta y la sexta década de la vida y es inusual en

Figura 1. TCG lingual de un afio de evolucioén.

Figura 2. Escision quirdrgica total conservadora.

nifos, si bien hay casos descritos en la literatura en todos los
rangos de edad?’. Es mas frecuente en la raza negra que en
la blanca (3:1) y aunque se desconoce la causa, tiene una clara
predileccion por el sexo femenino (2:1)38.

Se puede identificar un TCG en cualquier parte del orga-
nismo incluyendo piel, tejido subcutaneo, tracto respiratorio
y gastrointestinal, aparato reproductor masculino y feme-
nino o sistema nervioso central, pero el 45-65% de los
casos aparecen en la region de cabeza y cuello. La lengua
es con diferencia el lugar preferente de localizacion y re-
cientemente, la mayoria de los casos descritos asientan en
el borde lateral del dorso lingual®, lo cual se correlaciona
con este caso. Le siguen en orden de frecuencia mucosa
yugal y paladar duro aunque se han descrito casos en otras
localizaciones intraorales como labio, encia o Gvula®®. La
presentacion clinica habitual es un noédulo sésil de consis-
tencia firme, asintomatico, de tamafio < 2 cm y de creci-
miento lento (0,5 a 1 cm al afio)*. La mayoria son tumores
solitarios, cifrandose en un 5-25% los TCG multiples®?.
Esta cubierto por una mucosa intacta de color rosado, blan-
quecino o amarillento que puede presentar una caracteris-
tica pérdida de las papilas filiformes* como se observa en
este caso (Figura 1). En ocasiones puede mostrar ulcera-
ciones debidas a un trauma local dando a la lesién un as-
pecto clinico sospechoso de malignidad?®’.
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Figura 3. Aspecto caracteristico del TCG (H&E 40x).

Figura 4. Células poligonales con citoplasma granular (H&E 90x).

Deben considerarse como diagnostico clinico diferencial
otros tumores benignos de los tejidos blandos y tumores ner-
viosos como fibromas, lipomas, neuromas, neurofibromas,
schwannomas o tumor de células granulares congénito en
nifios? y por tanto sera el estudio histolégico el que nos aporte
el diagnostico definitivo. El TCG contiene células redondea-
das o poligonales con abundante citoplasma eosinéfilo gra-
nular palido y un ndcleo central pequefio sin pleomorfismo
celular ni actividad mitética asociada®. En mas del 50% de
las lesiones en lengua, el TCG se localiza en la vecindad del
epitelio escamoso y se aprecia una hiperplasia pseudoepite-
liomatosa (Figura 3) que a veces es tan marcada que se ase-
meja a un carcinoma oral de células escamosas (COCE)"°.
El TCG es generalmente una neoplasia benigna aunque hay
variantes que presentan un comportamiento maligno con me-
tastasis a distancia a los pulmones, el higado y hueso por via
hematoldgica y linfatica en el 2% de los casos™. Se considera
indicativo de malignidad un tumor de tamafio >4cm, locali-
zado en planos profundos, con capacidad de infiltracion, ve-
locidad de crecimiento elevada y alto indice de recurrencia
(70%). Histologicamente no presentan grandes diferencias
excepto una actividad mitética elevada, necrosis, la presencia
de un ndcleo vesicular, un pleomorfismo mas marcado y la
tendencia a formas fusiformes®. En la literatura hay una aso-
ciacion interesante entre el TCG y las neoplasias malignas.
Caltabiano y cols.,*? Hee Young Son y cols.*® y Bedir y cols.,'*

informan de casos de coexistencia de aparicion de TCG y
Carcinoma Oral de Células Escamosas en una misma loca-
lizacion en la lengua.

Los estudios inmunohistoquimicos han revelado datos impor-
tantes para aclarar la histogénesis de este tumor aunque con-
tinla siendo incierta. En un principio, definido como
“mioblastoma de células granulares”, se asumio su desarrollo
a partir de las células musculares estriadas de la musculatura
lingual. Posteriormente, se propuso un origen neurogénico
sustentado por Haland y cols., quienes demostraron la positi-
vidad para la proteina S-100 en neuronas y células de
Schwann pero no en fibras musculares'®. Los tumores de cé-
lulas granulares son en la mayoria de los casos positivos para
esta proteina asi como para otras como CD-68 o vimentina,
por lo que actualmente se acepta que el TCG tiene un origen
neural con diferenciacion de las células granulares a partir de
las células de Schwann. La deteccion de determinados mar-
cadores, como la enolasa neuronal especifica o la proteina
PGP9.5 podria sugerir un origen neuroendocrino que no se
debe descartar; aunque el origen comun en la cresta neural
de las células de Schwann y las células neuroendocrinas po-
dria justificar la positividad a esos marcadores!*. Dados los
distintos patrones de inmunorreactividad de las células granu-
lares a marcadores caracteristicos de diferentes tejidos encon-
trados en la literatura, no se puede confirmar el origen a partir
de un tipo celular concreto, por lo que no se puede descartar
que las lesiones se deban a una reaccion metabdlica local mas
que a una verdadera neoplasia’.

El tratamiento de eleccion es la escision quirlrgica conserva-
dora del tumor y en aquellas situaciones en las que no tenga
unos margenes definidos o haya sospecha de malignidad, ésta
se hara estableciendo méargenes de seguridad*. Las recidivas
son infrecuentes y se deben a la escision incompleta de la le-
sion o a que se trate de una variante maligna, las cuales tienen
un indice de recurrencia del 70%°. En cualquier caso, se reco-
mienda incluir a los pacientes en un programa de seguimiento
para controlar posibles complicaciones’.

CONCLUSIONES

El TCG es una lesion muy poco frecuente pero es esencial la
asociacion de aspectos clinicos e histopatoldgicos a través de
la biopsia escisional para establecer un correcto diagnéstico y
tratamiento. Se necesitan marcadores inmunohistoquimicos
mas especificos para aclarar la controvertida histogénesis del
TCG. Su pronéstico generalmente es favorable debido a su
comportamiento benigno en la mayoria de los casos y a las
bajas tasas de recidiva aunque se recomienda establecer un
protocolo de seguimiento a largo plazo.
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