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Tumor cutaneo de células
granulosas

RESUMEN

El tumor de células granulosas, o tumor de Abrikossoff, es de origen
incierto; puede aparecer en cualquier sitio, pero la localizacién habitual
es la lengua. El diagnéstico se realiza mediante el estudio histopato-
l6gico de las caracteristicas células granulosas. Se comunica el caso
de una paciente de 38 anos de edad, que tuvo este tumor en la piel,
localizacion poco frecuente.
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Granular Cell Skin Tumor

ABSTRACT

Granular cell tumor or Abrikossoff’s tumor is a neoplasm of
uncertain origin that can appear on any site, but the tongue is
the most frequent location. Diagnosis is based on the classical
histologic picture with the presence of granular cells. We report
the case of a 38-year-old female patient who presented this tumor
on the skin, which is considered an infrequent location.

Key words: granular cell tumor, Abrikossoff’s tumor.

www.nietoeditores.com.mx

Dermatologia

Virginia Martinez-Estrada*

Gisela Navarrete-Franco?

Alberto Ramos-Garibay?

Maria Guadalupe Dominguez-Ugalde*

! Jefa del Servicio de Enfermedades de la Colagena.
2 Jefa del Servicio de Dermatopatologia.

3 Dermatopatdlogo adscrito al Servicio de Derma-
topatologia.

“Residente de primer afio de Dermatopatologia.
Centro Dermatoldgico Dr. Ladislao de la Pascua.

Recibido: septiembre 2013
Aceptado: diciembre 2013

Correspondencia

Dra. Maria Guadalupe Dominguez Ugalde
Dr. Vértiz 464 esquina Eje 3 Sur

06780 México, DF

77magu@gmail.com

Este articulo debe citarse como

Martinez-Estrada V, Navarrete-Franco G, Ramos-
Garibay A, Dominguez-Ugalde MG. Tumor cu-
tdneo de células granulosas. Dermatol Rev Mex
2014;58:173-177.

173



174

Dermatologia Revista mexicana

El tumor de células granulosas o granulares es
una neoplasia de tejidos blandos, poco frecuen-
te, generalmente de comportamiento benigno.
En la bibliografia inglesa existen cerca de 100
reportes de casos desde la primera publicacion
de Ravich. Representa de 0.5 a 1.3% de todos
los tumores de tejidos blandos y se calcula una
prevalencia de 0.0019 a 0.03%, con incidencia
de 6%."? Su origen aln es motivo de contro-
versia; puede aparecer en cualquier raza, con
predominio en la negra; es mas frecuente en
el sexo femenino respecto al masculino, en
una relacion 2 a 1.1; se manifiesta a cualquier
edad, con predominio de entre 15 y 60 afos,
con media de 32; los informes en nifos son ra-
ros (0.017-0.029%).>* La lengua es el sitio mas
afectado, sin caracteristicas clinicas especificas.
Para su diagnéstico es indispensable el estudio
histolégico y el tratamiento definitivo es la re-
seccién quirdrgica.

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 38 afnos de edad, origi-
naria y residente del Distrito Federal, con carga
genética para diabetes mellitus, con obesidad
y depresion. Tenia una dermatosis localizada
en la cabeza, de la que afectaba la regién sub-
mandibular izquierda, unilateral, constituida
por una neoformacién cupuliforme de 3 cm de
diametro, de bordes bien circunscritos, superficie
eritematosa, anfractuosa y de consistencia firme,
no adherida a planos profundos, con evolucion
de cuatro meses y asintomatica (Figura 1).

El resto de la piel y los anexos mostraba cicatrices
por acné e hirsutismo. Al interrogatorio refiri6
que inicié con un “barrito” en el cuello, por el
que recibid tratamiento topico prescrito por el
médico general, con crema con neomicina y
retinol, sin respuesta favorable, por lo que acu-
di6 con una dermatéloga privada, quien realizo
biopsia, misma que mostré una neoformacion
exofitica cuya epidermis mostraba focos de
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Figura 1. Aspecto general de la lesién.

paraqueratosis, zonas de aplanamiento de los
procesos interpapilares y otras con acantosis
irregular que limitaba la neoformacion, misma
que ocupaba toda la dermis media y profunda,
dispuesta en [6bulos y constituida por células
grandes poliédricas, con citoplasma claro de
aspecto granular y cuerpos de Milian (Figuras 2
a 4), por lo que se hizo el diagnéstico de tumor
de células granulosas.

DISCUSION

El tumor de células granulosas también es [lama-
do tumor de Abrikossoff, mioblastoma de células
granulares, neurofibroma de células granulares o
schwannoma de células granulares. El patélogo
ruso Alexei Ivanovich Abrikossoff lo describié
por primera vez en 1926, aunque Hazan con-
sidera que fue Weber quien dio a conocer el
primer caso.®'°

Hay numerosas teorias respecto a su origen;
entre ellas se postulan la muscular, histiocitica,
de las células de Schwwan y la que propone que
se debe a cambios reactivos degenerativos. La
hipdtesis mas aceptada es la neural, propuesta
por primera vez en 1935 por Feyrter. En 1962,
Fisher y Wechsler realizaron una diferenciacion
a partir de las células de Schwann, debido a su
positividad para S-100 y CD-57, enolasa neural
especifica, vimentina glucoproteina asociada
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Figura 2. Neoformacién exofitica cuya epidermis
muestra zonas de aplanamiento y acantosis irregular
que circunscribe la neoformacién que ocupa toda la
dermis (H-E 4x).

Figura 3. Neoformacién constituida por células gran-
des poliédricas, citoplasma claro de aspecto granular
y por cuerpos de Milian (H-E 20x).

con la mielina'y leu-7; estudios con microscopia
electrénica demostraron una capa basal con-
tinua alrededor de las células que recuerda el
perineuro, asi como estructuras compatibles con
mielina dentro de lisosomas presumiblemente
autofagicos.>49 1

Desde el punto de vista clinico, afecta con
mayor frecuencia la cabeza y el cuello, en 65%
de todos los casos; la cavidad oral es la zona
mas afectada, en 70% de los casos que afectan
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Figura 4. Detalle de las células con citoplasma de
aspecto granular (H-E 40x).

la cabeza y el cuello; la lengua es el lugar mas
afectado, en su cara lateral, aunque también
se observa en la piel y los 6rganos internos
(aparatos digestivo y respiratorio, las mamas y
otros).>*1112 Se manifiesta generalmente como
una lesién Gnica, pero se han descrito lesiones
multiples (5-25%) en nifios y se asocian con
neurofibromatosis, sindrome de Watson, lentigi-
nosis profusa, sindrome de Noonan, alteraciones
faciales y oculares, anormalidades cardiovascu-
lares, malformaciones musculoesqueléticas y
déficit neurolégico;™ también se han reportado
casos familiares de aparicion multiple. Cuando
se encuentra en la cavidad oral, se describe un
tumor submucoso firme, nodular, movil, bien
delimitado y cubierto por una mucosa de color
normal, con depapilacién y cierto grado de
modificacion con aplanamiento o seudoulcera-
cién de la mucosa que lo recubre. En la piel se
observa un tumor firme, bien circunscrito, del
color de la piel o grisiceo, que mide casi siempre
menos de tres centimetros. No se acompafia de
ningln sintoma y es de crecimiento lento, desde
meses a anos, con media de ocho meses.®® Los
hallazgos clinicos que sugieren malignidad son:
crecimiento rapido, tamafo mayor de 4 cm de
diamétro, necrosis, localizacion en los tejidos
blandos profundos, dolor y recurrencia.”™

El diagnostico se hace mediante el estudio
histopatolégico, en la mayoria de los casos se
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describe en la epidermis hiperplasia seudoepi-
teliomatosa; en el corion o en la dermis existen
cordones o I6bulos constituidos por células
grandes, poligonales o redondas con nucleo
central picnético y citoplasma eosindfilo granu-
lar, ausencia de figuras mitéticas y escaso tejido
conectivo fibroso que separa dichos cordones.
Los granulos que se observan corresponden
a lisosomas o un componente del aparato de
Golgi que son positivos al acido periédico Schiff
y al azul luxol y resistentes a la diastasa, lo que
indica la existencia de mielina. Se han descrito
cuerpos pustulo-ovoides de Milian como ha-
[lazgo histolégico constante, definidos como
granulos eosindfilos de gran tamafno (4-5 um),
redondeados y rodeados por un halo claro.**®
En inmunohistoquimica, los marcadores para
nervios e histiocitos son positivos: se expresa la
proteina S100, el anticuerpo CD 63 (NK1C3),
la enolasa neuroespecifica y el anticuerpo CD
68 (KP1).1°

Su comportamiento en general es benigno, pero
hay casos en los que puede manifestar agresi-
vidad local e incluso 2% tiene malignidad, en
tal caso el pronéstico es malo, con metastasis a
dos afios (promedio entre 3 y 37 meses) y 60%
de mortalidad en tres afios. La diseminacion es
hematégena o linfatica al pulmén, el higado, los
huesos y los ganglios linfaticos.**

Budino y colaboradores realizaron una revision
de los parametros que pudieran sugerir maligni-
dad y mencionan que, en términos histologicos,
los tumores de células granulosas malignos y
benignos no muestran diferencias Ilamativas;
s6lo la necrosis, la actividad mitética mayor a 5
por campo a gran aumento, el ntcleo vesicular,
el pleomorfismo mas marcado y la tendencia a
formas fusiformes hacen sospechar el potencial
maligno de algunos tumores, pero el diagnéstico
de certeza se realiza al aparecer lesiones a dis-
tancia con igual histologia del tumor primario; la
incidencia de metastasis es de 50%.'312
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El diagnéstico diferencial clinico debe hacerse
con: fibroma, amiloidosis, lipoma, tumor de
glandulas salivales, neurofibroma, schwannomas
y neuromas.”'

El tratamiento es quirtrgico y la tasa de recidi-
vas es baja, alrededor de 10%; si hay recidiva
rapida se debe pensar en malignidad y de
corroborar ésta se debe realizar la reseccién
ganglionar.?¢912

En el caso que nos ocupa, como en todos los
reportados con localizacién cutinea, los datos
clinicos eran inespecificos y el diagndstico
se realizé con los hallazgos histopatologicos;
recientemente se publicaron los criterios para
sospechar la variante maligna. En estos casos
debe hacerse un examen clinico completo para
descartar afeccion visceral.

La importancia de esta publicacién radica en
la baja frecuencia de este tipo de tumores;
ademas de resaltar la importancia del estudio
histopatoldgico.
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