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RESUMEN

El tumor de células granulares o de Abrikossoff
es un tumor infrecuente. Usualmente es
benigno, pero existen casos documentados de
malignidad. Puede encontrarse en cualquier
localizacion anatomica, y se sabe que posee
derivacion neural. Un 4-6% se localiza en el
tracto gastrointestinal y un tercio de ellos, en
esofago. Es un tumor usualmente asintomatico,
por lo que la mayoria se diagnostica en
endoscopias realizadas por otras causas. La
edad de diagnostico es alrededor de los 30-60
afos. Macroscopicamente, se observa como
una masa sésil, firme, blanco-amarillenta y esta
localizada principalmente en submucosa. A la
histologia e inmunohistoquimica se documenta
granulaciones y positividad para S-100 y PAS
diastasa resistente. En este trabajo se presenta
un caso de tumor de células granulares de
es6fago con caracteristicas tipicas descritas
en la literatura, diagnosticado en el Hospital
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Escalante Pradilla. A nuestro conocimiento,
es el primer tumor de Abrikossoff de eso6fago
reportado en Costa Rica.
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ABSTRACT

Granular cell tumor or Abrikossoff's tumor, is
uncommon. It is usually benign, although there
are some malignant tumors reported. It can be
located anywhere in the body and is believed
that it has a neural origin. About 4-6% are
located in the gastrointestinal tract, and one
third of them, in the esophagus. It is usually an
asymptomatic tumor, most of the time diagnosed
in endoscopies conducted by other causes. The
age of diagnosis is around 30-60 years. On
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gross examination, it is seen as a sessile, firm,
yellowish-white mass and is located mainly in
submucosa. Granulations and positivity for S-100
and diastase resistant PAS are documented
in immunohistochemistry and histology. In this
paper, we present a case of granular cell tumor
of the esophagus with typical characteristics
diagnosed in Escalante Pradilla Hospital. To our
knowledge, it is the first Abrikossoff esophageal
tumor reported in Costa Rica.
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Introduccion

El tumor de células granulares o de Abrikossoff
es un tumor poco comun, y la mayoria de
literatura se basa en reportes de casos o series
de casos. Se puede localizar en cualquier parte
del cuerpo, incluido el es6fago, que corresponde
al sitio mas comun de aparicion en el tracto
gastrointestinal (1). Desde 1931, cuando se
describidé por primera vez un tumor de células
granulares en esofago, por el mismo Abrikossoff,
hasta el afio 2014, se han descrito tan solo 350
reportes de caso a nivel mundial (2,3). Es un
tumor que presenta un origen neural, tal como
lo comprueba la inmunohistoquimica y en la
mayoria de casos, presenta un comportamiento
benigno (4,5).

Figura 1 Visién Endoscoépica. Se observa un pélipo
sésil, firme, blanco-amarillento en la pared del
esoéfago
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En este trabajo, se reporta un caso de tumor de
células granulares en esofago,diagnosticado en
el Hospital Escalante Pradilla en Costa Rica y
se realiza una revision de la literatura.

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 21 anos, vecina de San
Vito de Puntarenas, se presenta a la consulta
del Hospital de Ciudad Neilly por estudio de
gastritis cronica, asintomatica. Se realiza una
gastroscopia que evidencia en tercio medio
de esofago una lesion polipoide, sésil, de color
amarillo, la cual se biopsea (Figura1)yademasse
realiza mucosectomia endoscoépica. La biopsia
se envia al Hospital Escalante Pradilla para
su analisis. Al examen histologico se observa
proliferacion de células poligonales, dispuestas
en nidos de citoplasma amplio, aciddfilo,
granular, de nucleos pequefos y redondos. Con
tincion de PAS diastasa resistente, muestran
positividad para las granulaciones y positividad
para S-100. No se evidencia atipia, necrosis, ni
figuras de mitosis (Figura2).

P PR AR 11773

Figura2: Imagenes microscopicas del tumor de
células granulares. A. Tincion de Hematoxilina eosina,
muestra células de citoplasma amplio, granular con
nucleo pequeno, uniforme, hipercromatico. B. PAS
diastasa resistente. C. Positividad para S-100. D.
Positividad para enolasa neuroespecifica.
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Un ano después, se repite gastroscopia sin
evidencia macroscopica de recidiva y a nivel
microscopico con toma de biopsias no se
evidencia la presencia de células neoplasicas
pero si la presencia de gastritis cronica sin
atrofia, sin actividad aguda y con helicobacter
pylori. La paciente continua libre de recidiva y
asintomatica.

DISCUSION

El tumor de células granulares fue descrito por
primera vez en 1926 por Abrikossoff, un médico
patdlogo ruso, quien reporté una serie de 5
casos de pacientes que presentaban tumores
en la lengua (2). Al inicio lo describi6 como un
mioblastoma, porque presentaba una morfologia
similar al musculo estriado (6). Con el paso del
tiempo, las pruebas realizadas a los tumores
permitieron observar un patréon de derivacion
neural (4).

El tumor de células granulares se puede en-
contrar en cualquier localizacién, principalmen-
te en piel, tejidos blandos y cavidad oral y, es
menos comun en mama, tiroides, tracto respi-
ratorio y tracto gastrointestinal (1). Un 4-6% de
los tumores se encuentran en este ultimo sitio
anatémico y un tercio de ellos se localizan en
esoéfago vy, es el sitio mas frecuente en el tracto
gastrointestinal, seguido por el colon (6,8).

A nivel de eséfago, su ubicacion mas frecuente
es en el tercio medio y distal (1). Ademas, la le-
sion suele posicionarse en la capa submucosa,
la cual a su vez posee el plexo neuronal submu-
coso, reafirmando su derivacion neural (9).

Puede presentarse solo, o de manera simultanea
0 asincronica en varios organos a la vez (10). Se
han reportado alrededor de 5-30% de casos de
tumores de células granulares multiples (3,10 ).
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La edad de diagndstico oscila entre los 30 y 60
afnos con una media de 50 afios + 11(6,10,11).
Y es mas frecuente en mujeres que en hombres
(10). La paciente tiene 21 afios, por lo que
escapa un poco al rango establecido, sin
embargo, se ha reportado que el diagnéstico no
es tan frecuente porque la mayoria de tumores
de células granulares son asintomaticos y son
descubiertos alahoraderealizaruna endoscopia
por otra razén, por lo que el diagndstico ha ido
en alza (1). Son las principales indicaciones
para endoscopia: malestar o dolor epigastrico,
distencion abdominal, reflujo gastroesofagico
y disfagia, en ese orden (10). Cuando los
tumores miden mas de 1cm, los pacientes
pueden presentar disfagia (9). Y una minoria
presenta reflujo gastroesofagico, dispepsia,
dolor toracico, tos, nausea y ronquera (8).

A la endoscopia suelen verse,
caracteristicamente, como una masa sésil,
firme, de color gris-blancuzco, o amarillo
(1,2,9). La paciente presenta una lesion
con dichas caracteristicas. A simple vista, el
diagndstico diferencial incluye leiomioma, tumor
gastrointestinal de células estromales (GIST)
y menos frecuentes, lesiones quisticas, otras
neoplasias primarias y metastasis. Por esta
razén, es necesaria la toma de biopsias, para
valorar la histologia de la lesién y establecer
un diagnostico certero (1,3). Cuando la
histologia no es de ayuda para diferenciarlos,
la inmunohistoquimica puede ser util, ya que el
tumor de células granulares es negativo para
CD117, CD34, descartando con estas tinciones
un GIST y es negativo también para desmina
y actina de musculo liso (SMA) descartando un
leiomioma (1,12).

La inmunohistoquimica permite dilucidar un
poco el origen real de esta clase de tumores.
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Se ha sefialado como primera teoria que los
tumores provienen de las células de Schwann,
porque se ha observado la presencia de
granulos y filamentos verticilados similares
estructuralmente a los axones en los tumores
granulares. Se ha descrito que, los granulos
citoplasmaticos de los tumores de células
granulares pueden representar mielina alterada,
o productos metabdlicos de esta y ademas
presentan resistencia a PAS diastasa (4).

Otra teoria mas reciente, indica que pueden
provenir de células neuroendocrinas. La
literatura demuestra que la mayoria de pacientes
tienen inmunohistoquimica positiva para S-100
y vimentina, correlacionando con un origen en
las células de Schwann. Sin embargo, se ha
observado también que algunas de las células
pintan débil para PGP9.5 y ENE indicando un
origen neurocrino (13).

La paciente presentaba positividad para S-100 y
PAS diastasa resistente, al igual que lo reportado
en la literatura.

Usualmente presenta un comportamiento
benigno, pero un 0.5-2% de los tumores se
consideran malignos, teniendo una mortalidad
de 40%, con una alta tasa de recurrencia y
metastasis (5). Las metastasis mas frecuentes
son a nodulos linfaticos y pulmén, pero también
se han descrito metastasis hepaticas (7,16).
Fanburg-Smith et al. describieron en 1988, seis
criterios histolégicos que sugieren malignidad
en tumores de células granulares. Los criterios
eran necrosis, “spindling”, nucleo vesicular

con nucléolo grande, alta proporcion nucleo-
citoplasma, actividad mitética aumentada (mas
de 2 mitosis por 10 campos a un aumento de
200x) y pleomorfismo. Si cumple con tres criterios
se clasifica como maligno. Si cumple dos se
considera atipico. Si solo tiene pleomorfismo y

ninguno de los otros criterios se clasifica como
benigno (5,7). En el 2001, utilizaron esos criterios
para correlacionar los hallazgos histoldgicos
con la clinica y encontraron que los pacientes
que segun Fanburg-Smith et al. se clasificaban
como malignos si tenian un comportamiento
maligno, mientras que los demas tumores que
no calzaban en los criterios presentaban un
comportamiento benigno (5,17). teniendo asi
una buena correlacion hoy dia para diferenciar
posibles tumores malignos.

El marcador de proliferacién, Ki67, no logra
indicar de manera confiable si un tumor tiene
potencial de recurrencia(14).

El ultrasonido endoscopico, por otra parte,
también juega un papel muy importante en la
valoracion de estos tumores puesto que, permite
definir el tamafo del tumor y la profundidad (si
alcanza submucosa o la capa muscular) para
asi poder guiar la terapia adecuada (8,12). Se
ha utilizado la reseccion endoscopica para los
tumores submucosos y la reseccion quirurgica
para los que penetran hasta la capa muscular
(8,9). Se ha reportado el sangrado durante
el procedimiento, pero no representa una
complicacion mayor(1,8).

CONCLUSION

El tumor de células granulares usualmente
es benigno y puede presentarse en cualquier
localizacion, incluyendo el eséfago. El caso
presentado constituye un caso tipico de tumor de
células granulares esofagico de caracterbenigno,
tanto a nivel macroscépico como histologico e
inmunohistoquimico. A pesar de ser infrecuente,
constituye un diagnodstico diferencial a tomar en
cuenta, al observar lesiones esofagicas.
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CONFLICTOS DE INTERES AGRADECIMIENTO
No existe ningun conflicto de interés. Al servicio de Patologia del Hospital Escalante
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