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RESUMEN

El Tumor de Abrikossoff es una neoplasia benigna infrecuente derivada de las células de Schwann. Es mas frecuente en el sexo femenino
entre la 4ta y Sta década de la vida, siendo raros los casos congénitos y en nifios. Los estudios inmunohistoquimicos revelan la reaccion
positiva a la proteina S-100. Se presenta el caso de recién nacida de 8 dias, con aumento de volumen en la boca, reportado en
ecosonograma antenatal. Al examen fisico se evidencia tumoracion en la encia de la arcada maxilar inferior de 3x 2 c¢m, renitente, no
dolorosa, con queratosis en zonas expuestas. Se realiza exceresis total de lesion, cuyo estudio histopatologico reporta tumor de células
granulares con inmunohistoquimica positiva para la proteina S-100.
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SUMMARY

Abrikossoff tumor is an uncommon benign neoplasm derived from Schwann cells. It is more common in women between the 4th and Sth
decade of life. Congenital and pediatric cases are rare. Immunohistochemical studies are positive for the reaction to S-100 protein. We
present an 8 day old female newborn with increased volume in the mouth described by prenatal ultrasound. Clinical examination revealed
the presence of a mass in the gum of the lower maxillary alveolar ridge, with a width of 3x 2 cm, painless, with keratosis in exposed
areas. Total excision of the lesion was performed, and the hystopathologic study reported a granular cell tumor with positive

immunohystochemistry for S-100 protein.
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INTRODUCCION

El tumor de Abrikossoff, también denominado Tumor de
Células Granulares (TCG), mioblastoma, neurofibroma de
células granulares o schwannoma de células granulares, fue
descrito por primera vez en 1926 por Abrikossoff, aunque se
cree que el primer caso fue observado por Weber en 1854,
quien reportd un tumor en la lengua de un hombre de 21 afios
de edad. (1)

Abrikossoft describio el tumor como mioblastoma de cé-
lulas granulares por tener una histologia similar a la del mus-
culo estriado. Sin embargo en 1962, utilizando el microscopio
electronico, Fisher y Wechsler postularon una diferenciacion
a partir de las células de Schwann, hipétesis actualmente
aceptada para la etiologia del TCG.(2, 3)

Se considera una neoplasia benigna y rara de tejidos blan-
dos, de etiologia desconocida e histogénesis incierta. Se pre-
senta habitualmente entre los 20 y los 50 afios de edad, con
mayor frecuencia en el sexo femenino y personas de raza
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negra. Los casos congénitos y de la nifiez son raros. Su inci-
dencia en el nifio es de 0.017 a 0.029%. Un 50% de los casos
aparece en cavidad oral; 70% de estos en la lengua, el 30%
restante en piel, tejido celular subcutdneo y mas raramente en
otras partes del cuerpo. El TCG se presenta como una lesion
aislada pero en el 7% al 25% se puede evidenciar como lesio-
nes multiples. (1,4-6)

Las lesiones son sésiles o pediculadas, de 0,5 a 2 cm de
diametro, de crecimiento lento, de color blanquecino, rojizo o
amarillento, de superficie lisa o hiperqueratdsica, bien delimi-
tadas, de consistencia blanda o elastica, asintomaticas, a
veces dolorosas y generalmente cubiertas por mucosa de as-
pecto normal. Las lesiones congénitas, siempre benignas, cre-
cen en las regiones maxilares y mandibulares, en la region de
los dientes caninos e incisivos, y pueden tener involucion es-
pontanea. (1,4,7)

Histologicamente se observan células poligonales, separa-
das por colageno, con nucleo pequefio central y abundante ci-
toplasma con granulaciones eosinofilicas en su interior, raras
atipias nucleares y ausencia de mitosis. A la microscopia elec-
tronica las granulaciones corresponden a fagolisosomas que
contienen estructuras granulosas y membranosas. El tumor se
caracteriza por ser acapsulado, con preservacion de los ane-
X0S cutaneos y con presencia de vasos entre las células neo-
plasicas. Cuando se localiza en la submucosa puede ocurrir
hiperplasia pseudoepiteliomatosa. Estudios imunohistoqui-




micos y de microscopia electronica demuestran que la célula
de Schwann es la que da origen a la mayoria de los TCG lo-
calizados en la piel, con células positivas para la enolasa
neuro-especifica y para la proteina S-1004. (8)

Ante el hallazgo de un nédulo lingual deberan considerar-
se como diagnosticos diferenciales otros tumores benignos de
tejidos blandos, tales como: fibromas, lipomas, schwanno-
mas, neurofibromas y rabdomiomas. En nifios deben tenerse
en cuenta el épulis congénito y el quiste dermoide que rara
vez se presenta en la lengua. (9)

El diagnostico se establece mediante biopsia y, en general,
no se sospecha clinicamente por ser las manifestaciones muy
poco especificas. El tratamiento del TCG es la exceresis qui-
rargica de la lesion. En los casos extremadamente raros de
malignidad, existe una recurrencia de 2- 8% cuando la pieza
quirurgica tiene margenes negativos para células tumorales y
mayor al 20% cuando dichos margenes son positivos. (10)

CASO CLINICO

Se presenta el caso de una recién nacida de 8 dias, con
aumento de volumen en la boca, reportado en el ecosono-
grama antenatal. No existian antecedentes familiares o per-
sonales de importancia. Al examen fisico se evidencia tumo-
racion en parte inferior de la encia de 3x 2 cm, renitente, no
dolorosa, con queratosis en zonas expuestas. En vista de
estos hallazgos se decide exceresis quirtrgica de la lesion.
(Fig 1,2,3).

Los examenes de laboratorio reportaron leucocitos:
15.500 mm3, neutréfilos: 39%, linfocitos: 55%, hemoglobi-
na 14,9 gr/dl, hematocrito: 43,4%, plaquetas: 502.000 mm3.
glicemia: 81 mg %, urea: 12 mg %, creatinina: 0,3 mg %, pt:
0,90, PTT: +0,5 PCR: 0,1, VSG: 1, HIV: negativo, VDRL:
no reactivo.

Hallazgos operatorios: Lesion tumoral, pediculada, reni-
tente, de aproximadamente 3 cm de didmetro que se despren-
de de la arcada dentaria inferior en su porcion media y hace
cuerpo con el maxilar inferior. Se procedi6 a la exceresis de
la lesion y se envia para estudio histopatolégico. (Fig 4,5,6).
El estudio de anatomia patologica reportd: Descripcion ma-
croscopica: formacion de aspecto nodular de 2,8 x 2 x 1,5
cm, superficie externa lobulada, lisa, blanquecina con adhe-
rencias. Al corte es arremolinada, blanquecino amarillenta y
de consistencia firme. Diagnostico microscopico: se observa
grupo de células poligonales, monomorficas, con abundante
citoplasma granular, eosinofilico y de bordes citoplasmaticos
bien definidos, dispuestas entre bandas de estroma fibrocola-
genoso, con nucleo redondo u oval con cromatina discerni-
ble, nucléolo inconspicuo. El estudio Inmunohistoquimico
reporto células neoplasicas positivas a la proteina S-100 y
negativas a queratina y desmina. Conclusion: Hallazgos his-
tologicos e inmunohistoquimicos compatibles con tumor de
células granulares.

El paciente se encuentra actualmente en estables condi-
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ciones, en control por consulta externa, sin recidiva de las le-
siones.

DISCUSION

El tumor de células granulares es una patologia rara en
nifios, existiendo pocos casos publicados hasta la actuali-
dad. En Espaiia se realiza un estudio retrospectivo de 34
casos, entre 1980 y 2007 donde solo se describen 8 casos en
menores de 18 afios, con un rango entre 3 meses y 18 aflos
(3).

A nivel de la literatura mundial Garcia et al, describieron
19 casos de esta patologia asociadas a malformaciones y en-
fermedades sistémicas entre 1963 y 2010 con un rango de
edad de 4-17 afios y mas frecuente en el sexo femenino (11).
Este estudio concuerda con el caso descrito en el presente
trabajo en cuanto al sexo, aunque difiere en lo referente a las
edades de presentacion, ya que se trata de una recién nacida
con diagnoéstico antenatal sin otras malformaciones asocia-
das. En el 2018 se reporta el caso de un recién nacido en la
India, cuya lesion estaba ubicada en la arcada dental supe-
rior (12).

En un 50% de los casos este tumor aparece en cavidad
oral; 70% de estos en lengua, el 30% restante en piel, tejido
celular subcutaneo y mas raramente en otras partes del cuer-
po. Los TCG se presentan con una lesion aislada pero del
7% al 25% se puede evidencias como lesiones multiples (4-
6). Esta descripcion coincide con el presente caso en el cual
la lesion era aislada y localizada en la cavidad bucal. Difiere
de los ultimos casos descritos en pediatria, en los cuales las
lesiones se ubicaron en laringe, pierna y cuello. (7,8)

Las caracteristicas macroscopicas de la lesion del pa-
ciente estudiado concuerdan con la descripcion de la litera-
tura (4-6): lesion pediculada, de aspecto nodular de 2,8 x 2
x 1,5 cm, superficie externa lobulada, lisa, blanquecina, de
consistencia firme no dolorosa. En este caso la lesion de
ubica en la region mandibular adyacente a la arcada dental
inferior coincidente con lo descrito pero sin involucion es-
pontanea (4,9).

Los hallazgos inmunohistoquimicos e histologicos tam-
bién se ajustan con los casos descritos en la literatura, en-
contrandose células poligonales, con abundante citoplasma
granular, eosinofilico, positivas a la proteina S-100. (4,10) a
diferencia del épulis congénito que es negativo a la proteina
S-100. (13,14) siendo este ultimo el principal diagndstico
diferencial en recién nacidos.

Este paciente, al igual que los casos descritos, es some-
tido a excéresis total de la lesion confirmando el diagnostico
mediante biopsia. Para el momento del presente reporte se
encuentra sin presentar recidivas de la lesion.

Luego de una revision extensa de la literatura no se en-
contraron referencias de TCG de origen congénito en el ma-
xilar inferior, por lo cual el presente caso seria el primero
descrito en la literatura.
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