366

Ginecol Obstet Mex 2023; 91 (5): 366-370.

Tumor de células granulares de vulva:
un raro tumor genital benigno

Granular cell tumor of vulva: a rare benign
genital tumor.

Carla Gomez-Ortiz,! Jara Gallardo-Martinez,' Maria Pineda-Mateo,* Inmaculada
Rodriguez-Jiménez,! Jesis Machuca-Aguado,? Manuel Pantoja-Garrido!

El tumor de células granulares de la vulva es poco comin y de
origen neurogénico. Afecta, principalmente, a mujeres entre 60 y 70 afios y es mas
frecuente en la raza negra.

Paciente de 63 afos, con una lesién vulvar indolora y no pruriginosa,
en crecimiento. En la exploracién se observé una lesién excrecente de 2.5 cm en la
region superior del labio mayor izquierdo, dura, vascularizada y con infiltracién a 2
cm de profundidad. No se palparon adenopatias sospechosas. Luego del reporte de la
biopsia, sugerente de tumor de células granulares, se practicé una escisién completa,
con margenes libres. El estudio inmunohistoquimico se reporté positivo para CD68,
$100 y TFE3 lo que confirmd el diagndstico. Puesto que el indice proliferativo (Ki67)
fue inferior al 5% y los margenes quirrgicos estaban libres, no se requirié tratamiento
adyuvante. La paciente permanece en seguimiento y sin signos de recidiva.

Si bien los tumores de células granulares de la vulva son poco comunes
y casi siempre benignos, deben incluirse en el diagnéstico diferencial de una tumo-
racién vulvar. La inmunohistoquimica es la herramienta mas dtil para el diagnéstico
preciso y su tratamiento de eleccién es la escisién local amplia, por su tendencia a
la recurrencia local.

Tumor de células granulares; vulva; neurogénico; lesién vulvar;
labio mayor izquierdo; ganglios linfaticos; biopsia.

Granular cell tumor of the vulva is rare and neurogenic in origin. It
mainly affects women between 60 and 70 years of age and is more frequent in black
women.

A 63-year-old woman with a painless, non-pruritic, growing vulvar
lesion. Examination revealed a 2.5 cm excrescent lesion in the upper region of the
left labium majus, hard, vascularized and infiltrated to a depth of 2 cm. No suspicious
lymph nodes were palpated. After the biopsy report, suggestive of granular cell tumor,
complete excision was performed, with free margins. The immunohistochemical study
was positive for CD68, S100 and TFE3 which confirming the diagnosis. Since the pro-
liferative index (Ki67) was less than 5% and the surgical margins were clear, adjuvant
treatment was not required. The patient remains in follow-up with no signs of recurrence.

Although granular cell tumors of the vulva are rare and almost always
benign, they should be included in the differential diagnosis of a vulvar tumor. Immu-
nohistochemistry is the most useful tool for accurate diagnosis and their treatment of
choice is wide local excision because of their tendency for local recurrence.

Granular cell tumor; Vulva; Neurogenic; Vulvar lesion; Left labium majus;
Limph nodes; Biopsy.
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ANTECEDENTES

El tumor de células granulares es una neoplasia
poco comun de la piel y el tejido subcutaneo,
casi siempre benigna." Si bien muestra caracte-
risticas microscopicas distintivas, descritas por
Abrikossoff (1926) con el término mioblastoma
de células granulares,” su diagnostico sigue
planteando dificultades.

Enseguida se expone el caso clinico de una pa-
ciente con un tumor vulvar de células granulares
con el propésito de ampliar el conocimiento
disponible acerca de neoplasia y mejorar su aten-
cién multidisciplinaria respecto del diagnéstico
diferencial y tratamiento.

CASO CLiNICO

Paciente de 63 anos, sin antecedentes familiares
de interés. De su historia médica destacaron la
hipertensién arterial y la dislipemia. Anteceden-
tes ginecoobstétricos: dos partos eutécicos y
menopausia a los 53 afos. En la consulta externa
se valor6é debido a una lesion vulvar, indolora
y no pruriginosa, de meses de evolucion, pero
con mayor crecimiento en las Gltimas semanas.

En la exploracién se observé una lesion excre-
cente de 2.5 cm en la regién superior del labio
mayor izquierdo, dura, vascularizada, con infil-
tracion a una profundidad 2 cm (Figura 1). No se
advirtieron otras lesiones vulvares ni se palparon
adenopatias sospechosas. El resto de la explo-
racion ginecolégica se reporté sin hallazgos
de interés. El reporte anatomopatoldgico de la
biopsia dirigida fue: tumor de células granulares.

La paciente se valoré en la consulta e informé
el reporte histolégico; se programé para escision
local en el quiréfano. Se le aplicé anestesia
regional, se extirp6 la lesion mediante una esci-
sion elipsoide con margenes de 1 cmy la pieza
quirdrgica se envi6 al laboratorio para andlisis
anatomopatoldgico definitivo.

Tumor de células granulares vulvar: tumo-
racion indurada de 2.5 cm, localizada en la regién
superior del labio mayor izquierdo.

El examen histol6gico macroscopico describié
una elipse cutdnea de 4.2 x 2.6 x 2.5 cm con
una lesion blanquecina de 2.5 x 1.7 cm en la
superficie, homogénea, distante a 0.4 cm del
borde de reseccién profundo, que se tifié con
tinta china. El estudio inmunohistoquimico fue
positivo para CD68, S100 y TFE3 con lo que
se confirmé el diagndstico previo de tumor de
células granulares (Figura 2). El indice prolife-
rativo (Ki67) fue inferior al 5% y los margenes
quirdrgicos estaban libres.

Ante los desenlaces, no se requirié tratamiento
adyuvante. La paciente contindia en seguimiento
en la consulta de Ginecologia oncoldgica. Luego
de informarle el reporte histopatolégico definitivo
permanecié en control seis meses; se comprobd
la correcta cicatrizacion de la lesién. En la ac-
tualidad contintia en seguimiento, con una visita
anual, asintomatica y sin signos de recidiva local.

DISCUSION

El tumor de células granulares es raro, benigno
y con predileccién por la region de la cabeza
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Figura 2. A. Dermis ocupada por una proliferacion mal definida de células de citoplasma amplio eo-
sindfilo (HE; 2x). B. Las células muestran una configuracién poligonal, con nicleo hipercromdtico y
citoplasma amplio granular eosindfilo (HE;20x). C. Inmunorreaccion difusa positiva para S100 (4x).
. Tincién nuclear positiva para TFE3 (20x).

y el cuello, sobre todo en la lengua y mucosa
oral. Es excepcional su localizacién en la vulva
(7 a 16%). Otras localizaciones ginecoldgicas
descritas, pero ain mas infrecuentes son: el cli-
toris, vagina, Utero, regién perianal y perineal,
introito y cicatriz de episiotomia.’

Desde la perspectiva histérica, este tumor ha
tenido gran variedad de nombres. En 1926
Abrikossoff lo denominé “mioblastoma de cé-
lulas granulares” para trasmitir su impresion de
origen muscular, tomando en cuenta que deriva
de los lemocitos del neurilema.? Otros de los
nombres que se han utilizado para designar este
tipo de tumor son: schwannoma de células gra-
nulares, tumor de Abrikossoff, neurofibroma de
células granulares, tumor granular neurogénico o
mioma mioblactico.? La microscopia electrénica

y los estudios inmunohistoquimicos han permi-
tido reconocer su origen a partir de las células
de Schwann vy, por tanto, ser de estirpe neural.*
Por todo ello, el tumor de células granulares es
raro, derivado de las células de Schwann de la
vaina externa de los nervios periféricos.’

La etiopatogenia de este tumor no se conoce y
no se ha identificado agente causal alguno de
esta neoplasia, aunque hay casos descritos en
otras localizaciones que plantean la posibilidad
de que se trate un proceso neopldsico reactivo a
un proceso de traumatismo crénico.®

Como en la paciente del caso, la edad media
de afectacién de este tipo de tumor es entre los
60y 70 afios, aunque la distribucién por edades
puede variar, incluso a las mds extremas: nifios y
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ancianos. No existe una predileccion geografica
destacable, aunque si se ha observado una mayor
incidencia en mujeres de raza negra.’?

Estas neoplasias suelen tener un crecimiento
lento y una aparicién insidiosa, aparecen como
una masa pequena, palida, superficial, no cap-
sulada y solitaria con margenes mal definidos,
localizada en el tejido subcutdneo. La piel
suprayacente también puede mostrar algunos
cambios: engrosamiento, ulceracion o hiperpig-
mentacién.® Puesto que su forma de presentacién
mas frecuente es una tumoracion asintomatica,
en el diagnostico diferencial deben incluirse las
lesiones quisticas benignas, como los tumores o
inflamacién de la glandula de Bartolino, quistes
sebaceos; o lesiones nodulares sélidas benignas
como lipomas, fibromas, hidradenomas o papi-
lomas.” Se ha descrito presentacién en forma de
lesiones mdltiples en un 3 a 20% de los casos, y
es mas prevalente en la raza negra.’

Las caracteristicas histopatoldgicas de esta le-
sién no son especificas. Desde el punto de vista
microscopico, el tumor de células granulares
es una neoplasia mal definida, constituida por
células poligonales de gran tamafio, con ntcleo
central hipercromatico y un citoplasma claro,
con abundantes granulos eosindfilos secundarios
a la acumulacién de lisosomas.® Estos granulos
son su elemento mas caracteristico, PAS positivo
y resistente a la diastasa. Esta neoplasia tiene una
tincion positiva para S100 y CD68 y negativa
para marcadores melanociticos (HMB45), epi-
teliales (pancitoqueratina) y neuroendocrinos
(sinaptofisina, cromogranina A).> Al ser un tu-
mor de la submucosa, la invasion a la muscular
y al tejido adiposo no se consideran criterios
de malignidad. Aunque suele ser un tumor
benigno existen casos de malignidad, que se
determinan si la lesion tiene, al menos, tres de
los siguientes hallazgos: plemorfismo nuclear,
ntcleo prominente, células fusiformes, mas de 2
de 10 mitosis por CGA, aumento de la relacién
nucleo citoplasma y necrosis.'® En la paciente

del caso, la lesiéon tuvo una inmunorreaccion
positiva para CD68, S100 y TFE3, con un indice
de proliferacién de Ki67 inferior al 5%. Estos
hallazgos confirmaron el diagnéstico de tumor
benigno de células granulares.

Su pronéstico casi siempre es benigno, aunque
con recurrencias locales debido a una extir-
pacion parcial.” Del 1 al 2% de estos tumores
pueden mostrar un comportamiento agresivo o
maligno, con lesiones multicéntricas, metastdsi-
cas o primarias en el pulmon, higado o huesos.
Asi, el rapido crecimiento (mas de 4 cm), el
antecedente de recurrencia local, la invasiéon a
los tejidos adyacentes o la edad avanzada son
factores clinicos que sugieren agresividad y peor
pronéstico. No obstante, el principal predictor
de un comportamiento clinico agresivo son las
mitosis atipicas.® En la paciente del caso, la tu-
moracién menor de 4 cm, de lento crecimiento,
con Ki67 menor al 5% y margenes de escision
libres, sugirieron un riesgo bajo de agresividad
y un buen prondstico.

El tratamiento de los tumores de células granu-
lares de la vulva es quirdrgico. Si la reseccion es
completa, la escision quirtrgica local es curativa
para las formas benignas, por lo que el margen de
escision debe examinarse cuidadosamente y, si
hay evidencia de tumor en el margen quirtrgico,
debe procederse a la escisién local mas amplia.
Si bien las variantes malignas son raras, en esos
casos la cirugia local radical o la diseccién de
nédulos linfaticos regionales es la mejor opcion.
Por lo general, las recurrencias locales sobrevie-
nen en los primeros dos afios.'* En los tumores
benignos no hay indicacién para la radioterapia
o quimioterapia adyuvante, aunque los malignos
pueden beneficiarse de la radioterapia adyuvante
luego de una reseccién amplia del tumor, con
margenes negativos.'’

El seguimiento a largo plazo de estas pacientes es
necesario porque las metastasis pueden ocurrir
mas de 10 anos después del tratamiento.’
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