Tumor de células granulares multicéntrico:
uma apresentacao rara

Multicentric granular cell tumor: a rare presentation
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RESUMO
O tumor de células granulares, também conhecido como tumor de Abrikossoff, é neo-
plasia rara e de etiologia controversa, que se apresenta geralmente como lesio benigna
solitaria. Relata-se um caso de tumor de células granulares multicéntrico em paciente de
13 anos tratado com exérese cirurgica.
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ABSTRACT
The granular cell tumor, also known as Abrikossoff tumor, is a rare neoplasm with controversial etio-
logy that usually arises as a solitary benign lesion. The authors describe a case of multicentric granular
cell tumor in a 13-year old patient treated with surgical excision.
Keywords: granular cell tumor; neoplasms, soft tissue neoplasms; S100 proteins

INTRODUCAO

O tumor de células granulares (TCG) ou tumor de Abri-
kossoft foi descrito pela primeira vez em 1926 pelo patologista
russo Alexei Ivanovich Abrikossoft. Alguns autores tém sugerido
que esses tumores representam aproximadamente 0,5% de todos
os tumores de partes moles, com prevaléncia de 0,019% a 0,03%
das neoplasias.! Geralmente apresenta-se como lesio nodular so-
litaria, indolor, de crescimento lento, benigna, apesar de variantes
multicéntricas (10-25%) e malignas (1-2%) também serem rela-
tadas.?

Esses tumores acometem preferencialmente o segmen-
to cervicofacial, particularmente a lingua e o palato, mas podem
acometer a pele e outros 6rgios como esodfago, laringe, traqueia,
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tireoide, havendo poucos relatos de sua ocorréncia nas extremi-
dades.??

O tumor de células granulares é mais comumente en-
contrado em mulheres de meia-idade e da raca negra.**” Sua
histogénese é controversa, e varios autores tém implicado diver-
sos tipos celulares na sua origem, incluindo células musculares,
histidcitos, fibroblastos, células da bainha neural e células mesen-
quimais nio diferenciadas. A origem neuroectodérmica ¢ geral-
mente considerada pela reatividade do TCG para os marcadores

neurais, como S-100.13-578

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 13 anos, parda, apresentando
lesdes nodulares no corpo, que surgiram ha aproximadamente
trés anos. Acometiam o couro cabeludo (Figura 1), flanco direito,
coxa direita, regiio palmar esquerda e plantar direita (Figura 2),
sendo a Gltima dolorosa a deambulacio.

FIGURA 1: Lesdo nodular normocrémica de consisténcia firme
no couro cabeludo

FIGURA 2: Lesdo nodular normocrémica na regido plantar do pé direito
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Ao exame dermatologico apresentava lesdes nodulares, a
maior com lem na face medial da coxa direita, com hiperpigmen-
tacdo na pele sobrejacente. As demais lesdes eram normocromicas.
Ao exame da cavidade oral foram observadas duas lesdes nodula-
res, amareladas, na lateral esquerda da lingua (Figura 3), medindo
um e 0,5cm, indolores a palpacio.

Realizou-se a exérese cirtrgica das lesdes do flanco di-
reito, palmar esquerda e coxa direita, todas com resultado histo-
patolégico de tumor de células granulares. Foi observado corte
histologico de pele mostrando intensa infiltragio da derme por
células poligonais, com citoplasma granuloso e eosinofilico, na-
cleos pequenos e escuros (Figura 4). A colora¢io do PAS mos-
trou positividade para os granulos intracitoplasmaticos.

A paciente segue em acompanhamento clinico das de-
mais lesdes, sem recidiva das entio excisadas.

FIGURA 3: Duas lesGes nodulares amareladas na lateral esquerda da lingua

FIGURA 4: Histopatoldgico da lesdo do flanco direito. Observam-se
aglomerados de células poligonais com citoplasma granuloso e
eosinofilico com nucleos basofilicos arredondados (HE x 200)
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DISCUSSAO

O TCG ¢ neoplasia rara, de etiologia e histogénese in-
certas, ocorrendo como uma lesio solitaria, assintomatica, de
crescimento lento, normocromica ou acastanhada. Esse tumor
geralmente mede menos do que 3cm em seu maior diametro,
mas pode atingir varios centimetros.” Localiza-se principalmen-
te nas regides de cabeca e pescogo (50%), lingua (35%) e vulva
(5,3%).” Apesar de na maioria dos casos a lesdo ser solitaria, cerca
de 25% dos pacientes podem apresentar multiplas lesdes, como
foi observado no caso em questio.>’

O diagnostico clinico do TCG ¢ dificil, uma vez que as
lesdes geralmente sio inespecificas, e em geral sua identifica¢io
ocorre apenas por meio de exame histopatologico.” O diag-
noéstico diferencial clinico inclui dermatofibroma, tumores de
anexos, nevos melanociticos compostos, prurigo nodular, cisto
dermoide e ceratoses seborreicas.”

Histologicamente a derme contém um ndédulo mal cir-
cunscrito composto por células poligonais, de coloracio palida,
que podem infiltrar na derme adjacente. As células tém cito-
plasma abundante, com granulacdio PAS-positivo, ligeiramente
eosinofilico, com ntcleos redondos e escuros.*” TCGs maduros
(a forma usual), presumindo-se sua origem schwaniana, sio des-
critos como positivos para a proteina S-100 e enolase neuroes-
pecifica.’
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Tumores malignos de células granulares sio talvez os
mais raros de todos os tumores de tecidos moles, representan-
do percentual que varia de um a 2% dos casos, e ha relatos de
ocorréncias em varias localizacdes.>® As caracteristicas clinicas
que sugerem malignidade incluem grande tamanho (> 4cm),
areas necréticas e hemorragicas, crescimento rapido e invasio
de orgios adjacentes.” E comum essa forma metastatizar para
linfonodos e pulmoes, sendo altamente agressiva; nio responsiva
a tratamento e, finalmente, fatal .’

Unm terceiro tipo de tumor de células granulares apresen-
ta caracteristicas patologicas benignas, mas de comportamento
clinico maligno. Tumores malignos de células granulosas com
aparéncia histologica benigna sio geralmente identificados ape-
nas depois da difusio metastatica e linfonodal. Independente da
aparéncia histoldgica, o potencial biolégico do TCG é incerto.’

O tratamento de escolha é a excisio cirtrgica completa.'”
Se incompletamente retirado, esse tumor tem alta taxa de re-
corréncia local.*>”? O uso de radioterapia e quimioterapia é
recomendavel no tratamento das formas malignas desse tumor.*

O caso relatado apresenta um quadro clinico em paciente
jovem, fora da faixa etaria mais acometida e com lesdes mal-
tiplas, algumas em extremidades distais; apresenta¢io incomum
desse tumor raro. e
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