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‘Tumor de células granulares perianal.

Reporte de un caso y revisién de literatura
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Pablo Antonio Farina, Carlos Miguel Lumi
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RESUMEN

El tumor de células granulares fue descripto por Abrikossoff en 1926. Solo el 8 % se localiza en el tracto gastrointestinal

y es infrecuente su localizacion perianal. Acorde con la revision de la bibliografia actual, este seria el trigésimo segundo
caso reportado. El TCG perianal es una lesién infrecuente y de dificil diagnéstico. Para su tratamiento es fundamental una
reseccion quirdrgica completa con margenes de reseccion libres, asi como el examen inmunohistoquimico. Posteriormente,
es necesaria la vigilancia estricta de los pacientes para detectar recidiva local, diseminacién ganglionar y enfermedad a
distancia que caracterizan al TCG maligno que presenta un prondstico poco alentador.
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ABSTRACT

The granular cell tumor (GCT) was described by Abrikossoff in 1926. Only 8% is located in the gastrointestinal tract and its
perianal location is rare. According to the current literature review, this would be the thirty-second reported case. Perianal
GCT is a rare and difficult to diagnose lesion. For its treatment, a complete surgical resection with free resection margins

is essential, as well as an immunohistochemical examination. Subsequently, strict surveillance of patients is necessary to
detect local recurrence, lymph node dissemination, and distant disease characteristic of malignant GCTs, which have a poor

prognosis.
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INTRODUCCION

El tumor de células granulares (T'CG) es una lesion infre-
cuente de la submucosa que se encuentra generalmente en
la cavidad oral, localizdndose en la lengua en un tercio de
los casos. Alrededor del 8 % de los TCG se localizan en el
tracto gastrointestinal, siendo el eséfago el responsable de
la mayoria de estos casos seguidos por el colon. Otros si-
tios donde se lo puede encontrar incluyen la piel, mama,
via biliar, tractos respiratorio y genital.!8

En 1926, Abrikossoff! informé los primeros cinco casos
de TCG, tres de los cuales estaban localizados en la len-
gua. Este autor postula que el tumor se origina en una cé-
lula muscular embrionaria e identificé el tumor como un
mioma miobldstico. Posteriormente fueron ocurriendo
cambios en la fisiopatologia y asi, en 1939, Leroux y De-
larue postularon que el TCG no era de origen miogéni-
co sino una acumulacién no neoplésica de histiocitos gra-
nulares. En 1935, Feyrter y colaboradores propusieron la
patogenia mds aceptada y actual del tumor con un origen
neural definiendo al TCG como un mioblastoma. Gulli-
no et al., en 1949, usando inmunohistoquimica y micros-
copia electrénica, describieron el mioblastoma como una
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célula de Schwann debido a su positividad para S100 y al
patrén de tincién de glucoproteina asociada a mielina.?*?

Al momento de esta revision bibliografica, hay informa-
dos en la literatura 31 casos de TCG perianales, lo que la
convierte en una neoplasia anal con una baja frecuencia de
presentacién. 610

El TCG suele manifestarse entre la cuarta y sexta déca-
da de la vida y su prevalencia es mayor en las mujeres que
en los hombres, con una relacién de 1,5:1, no encontrdn-
dose diferencias entre razas.»%1%11

Generalmente el TCG se presenta como una lesién tni-
ca, aunque también pueden aparecer multiples lesiones de
forma sincrénica o metacrénica en un 10-15 % de los ca-
50s.3

La extirpacién local con margenes libres es el tratamien-
to de eleccién en la localizacién perianal y, en aquellos pa-
cientes con afectacién de ganglios linfiticos, se recomien-

da la reseccién de los mismos durante la cirugfa.®+6:10:12

PRESENTACION DEL CASO

Una paciente femenina de 63 afios consulta por presentar
una masa perianal asintomitica, de 3 meses de evolucidn,
con crecimiento progresivo desde su inicio.

Al examen proctolégico se observa una lesién perianal,
en cuadrante anterolateral izquierdo (horas 1 a 3) redon-
deada de aproximadamente unos 4 cm, indurada, que al
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Figura 1: Lesion perianal.

Figura 2: Ecografia 360°.

tacto impresiona no estar adherida a planos profundos
(Figura 1).

Se realiza una ecografia transanal de 360°, en la cual se
observa a nivel bajo, una masa hipoecoica de 37 x 15 mm
que compromete al haz subcutdneo del esfinter anal ex-
terno (Figura 2). También se lleva a cabo una videocolo-
noscopia en la que se progresa hasta ciego sin encontrar
otras lesiones.

Habiendo evaluado la lesién y descartado otras lesiones
en el colon se realizé la escisién completa de la tumora-
cién con margenes libres de 1 cm (Figura 3).

Figura 3: Reseccion completa.

Figura 4: Microscopia.

Durante el postoperatorio la paciente cursa con buena
evolucién cicatrizando completamente la herida en 4 se-
manas. Ni en el examen fisico ni en los estudios de image-
nes se observé recurrencia local o diseminacién a los dos
meses desde la exéresis.

En el estudio histopatolégico, la lesién fue caracterizada
como revestida por epitelio pavimentoso con hiperplasia
pseudoepiteliomatosa. No se observaron atipias citolégi-
cas, mitosis ni dreas de necrosis. Los médrgenes de resec-
cién estdn libres de lesion (Figura 4).

Se realizaron técnicas de inmunohistoquimica y los
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marcadores realizados fueron S100 que resulté positivo,
CD68 informado como positivo débil y Desmina, nega-
tiva (Figura 5). El diagnéstico histopatolégico fue Tumor
de Células Granulares.

DISCUSION

Los TCG generalmente se limitan a la submucosa y se
presentan como lesiones benignas, asintomdticas, peque-
fias, no ulceradas, polipoideas, las cuales se encuentran en
su mayoria de forma incidental en el examen proctolégi-
co. Cuando estas lesiones son mayores de 2 cm pueden
presentar sintomas como sensacién de bulto perianal, do-
lor y sangrado. Cuando el TCG perianal es sintomatico,
puede confundirse con un absceso organizado.**?

En la tomografia computada, sus caracteristicas son
inespecificas, se presenta como una masa de tejido blan-
do heterogénea. Pueden ser dificiles de evaluar debido a
su pequefio tamafio.

Desde el punto de vista histopatolégico, debido a la hi-
perplasia seudoepiteliomatosa y a la acantosis suprayacen-
te que demuestra el TCG el principal diagnéstico dife-
rencial que debe descartarse es el carcinoma de células
escamosas (CCE). E1 TCG se diferencia del CCE por su
queratina, desmina y patrén de tincidn negativo de actina
especifico del musculo; por lo que el diagnéstico debe rea-
lizarse mediante biopsia y andlisis histolgico e inmuno-
histoquimico.*1%11:13

El diagnéstico histolégico se puede confundir con otros
procesos reactivos o condiciones neopldsicas que exhiben
un citoplasma granular. Sin embargo, la tincién inmuno-
histoquimica disponible en la actualidad es extremada-
mente valiosa para establecer el diagnéstico diferencial ya
que de manera caracteristica S-100, vimentina y el marca-
dor lisosomal CD68 se tifien en el nicleo y en el citoplas-
ma.3,10,11

Cuando se observa una lesién sospechosa, la extirpacién
quirurgica es obligatoria para el diagnéstico y tratamien-
to, el cual si bien puede ser curativo, exige un seguimien-
to estricto del paciente debido al potencial de malignidad,
la posibilidad de metdstasis y el riesgo de recurrencia que
presenta.>’

Aproximadamente, entre el 1-2 % de los casos son ma-
lignos.>*1? El diagnéstico diferencial entre lesiones be-
nignas y malignas es a veces dificil debido a su apariencia
histolégica similar. El factor predictor de malignidad mas
importante es el tamafio, seguido por la histologia atipi-
ca. 312 Las lesiones benignas generalmente son meno-
res de 3 cm y tienen, histolégicamente, nicleos uniformes
con ausencia de figuras mitéticas; mientras que de los ca-
sos malignos 60 % eran lesiones mayores a 4 cm.*™
Las lesiones malignas pueden generar metdstasis pul-

Figura 5: Inmunohistoquimica.

monares, hepdticas y 6seas con una propagacién linfitica
y hematdgena tipica. En la literatura hay reportados apro-
ximadamente 50 casos de TCG malignos, de los cuales
solo 3 casos fueron informados en la regién anal y peria-
nal.15:6

No estd claro si las lesiones malignas resultan de la
transformacién de lesiones benignas o comienzan como
malignas y es debido a esto que la reseccién quirdrgica
con mdrgenes libres es obligatoria al momento del diag-
néstico para evitar la recurrencia local, la diseminacién
linfitica y hematdgena en casos malignos.* Un TCG ma-
ligno puede parecer histolégicamente idéntico a un TCG
benigno y solo la aparicién de metdstasis conducird a un
diagnéstico posterior de malignidad.

El pronéstico del TCG maligno no es alentador, con
una tasa de mortalidad global del 30 al 50 %. Fanburg-
Smith17 informé que mientras la tasa de recurrencia a 2
afios del TCG es del 32 % para la enfermedad maligna,
representa del 2 al 8 % en aquellos con presentacién be-
nigna. Esta tasa puede aumentar al 20 % en lesiones be-
nignas con margenes comprometidos. Por lo tanto, es ex-
tremadamente importante realizar una escisién local con
un margen quirdrgico libre de enfermedad.®

Después de la reseccién, y mds ain en aquellos con pre-
sentacién maligna, se deben realizar exdmenes comple-
mentarios para evaluar y descartar meticulosamente la re-
cidiva local y la posibilidad de metastasis, debido a que ni
la quimioterapia ni la radioterapia mejoran el prondstico.*

CONCLUSION

El TCG perianal es una lesién infrecuente y de dificil
diagndstico. Debido a esto, consideramos que debe tener-
se presente al evaluar a un paciente con una lesién submu-
cosa perianal asintomdtica o poco sintomadtica.

Es fundamental realizar una exéresis quirurgica com-
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pleta con midrgenes de reseccién libres, como también
es de suma importancia el examen inmunohistoquimico
para obtener un diagndstico preciso y poder descartar al
carcinoma de células escamosas que representa el princi-
pal diagnéstico diferencial.

Posterior al tratamiento quirdrgico es menester una vi-
gilancia estrecha de los pacientes debido a que presenta

una alta tasa de recurrencia y a que no hay caracteristi-
cas clinicas, radiolégicas ni histoldgicas precisas que dife-
rencien un TCG maligno de uno benigno. Durante este
seguimiento debemos buscar recidiva local, disemina-
cién ganglionar y enfermedad a distancia que caracteri-
zan al TCG maligno y plantea un prondstico poco alenta-
dor para el paciente.
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