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Tumores cutaneos multiples de células
granulares

Multiple Cutaneous Granular Cell Tumors

Sr. Director:

El tumor de células granulares (TCG), descrito por Abrikossof
en 1926, es una neoplasia infrecuente, generalmente benigna,
considerada de estirpe nerviosa'. Se manifiesta generalmente
como una papula o nodulo solitario. La descripcion de lesiones
multiples cutaneas, como en el caso que presentamos'?, es
un hecho muy infrecuente en nuestro medio>.

Nuestro paciente es un varon de 41 anos de raza blanca,
sin antecedentes de interés, que presenta desde hace varios
anos (3-7 afnos) 4 tumoraciones subcutaneas de crecimiento
lento localizadas en la cadera izquierda, la fosa iliaca
izquierda, el muslo derecho y la region escapular derecha,
de entre 1,5 y 4cm (fig. 1), dolorosas a la palpacion, no
adheridas a los planos profundos. En la resonancia nuclear
magnética (RNM) las lesiones se localizaban en el tejido
celular subcutaneo y eran independientes de la fascia y el
musculo subyacente (fig. 2). La biopsia cutanea mostro una
proliferacion difusa de células poligonales con citoplasma
abundante, granular y eosintfilo, sin necrosis ni mitosis,
S-100, vimentina y CD 68 positivas (fig. 3) lo que permitio
concluir el diagnéstico de tumor de células granulares para
todas las lesiones. Se realizo extirpacion amplia de las
lesiones por parte del servicio de cirugia plastica. Tras 19
meses de seguimiento no hay signos de recurrencia,
enfermedad metastasica, ni han aparecido nuevas lesiones.

El TCG es un tumor infrecuente que supone el 0,017-
0,025% de las piezas quirGrgicas®. En series anglosajonas
afecta mas frecuentemente a mujeres adultas (30-60 anos)
de raza negra, pero en una serie espafola predomina en
hombres entre la segunda y la quinta décadas®. Su
localizacion mas habitual es la lengua (40% de los casos),
seguido de la piel y el tejido celular subcutaneo de torax y

extremidades, aunque ha sido descrito en multitud de
érganos'>*, Se han publicado casos congénitos® y familia-
res®. En el 4,5-13% se ha descrito asociado a neoplasias de
otra naturaleza™®’.

Desde un punto de vista clinico consiste en un nodulo
firme, habitualmente menor de 3 cm y solitario, circunscrito
y asintomatico, aunque puede ser pruriginoso o doloroso. El
diagnéstico no suele sospecharse clinicamente’™ y depende
del estudio histologico.

En el estudio histoldgico se caracteriza por ser un tumor
mal delimitado no encapsulado formado por sabanas, nidos
o cordones de células redondeadas o poligonales de
nlcleo pequeio y central, y citoplasma amplio y eosindfilo
repleto de granulaciones toscas PAS+, diastasa resistente, que
representan fagolisososmas'3. La epidermis que lo recubre
puede ser normal o mostrar hiperplasia pseudoepiteliomatosa'™.

Las técnicas inmunohistoquimicas permiten comprobar que
las células granulares son positivas para S-100 (98-100%), ENA

Detalle de la lesion subcutanea localizada en muslo

Figura 1
derecho.
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Figura 2 En la RNM se observa una lesion en tejido subcutaneo
que no infiltra estructuras profundas.

Figura 3 Tumoracion formada por células poligonales con
citoplasma abundante, granular y eosindfilo, pas+diastasa
resistente. Hematoxilina-eosina (40 x ).

(enolasa neuronal especifica) (98-100%) y vimentina (100%), y
en menor porcentaje para CD 57 (69%) y CD 68 (65%)%.

El tratamiento de eleccion consiste en la escision simple
de la totalidad de la lesion con un margen suficiente. No se
recomienda la radioterapia ni la quimioterapia’™.

El pronostico del TCG es excelente. El indice de
recurrencias es del 8%"® y se asocia generalmente a
margenes de extirpacion insuficientes, aunque no todos los
casos con margenes afectos recurren. Los casos malignos
(1-2%) se comportan como un sarcoma de alto grado® y el
diagnostico de malignidad se basa en el comportamiento
clinico del tumor, aunque se ha intentado relacionar con
aspectos histolégicos como la necrosis, el indice mitotico,
pleomorfismo, atipia y ulceracion®. Son factores prondsticos
clinicos adversos: la recurrencia local, la presencia de
metastasis, la edad elevada y el tamafo >4cm®.

Los casos multiples, como el nuestro, suponen, segln las
series, entre un 0 y un 30% de los pacientes'®. Esta
sorprendente disparidad se ha relacionado con el diferente
tiempo de seguimiento, aunque es probable que sea explicado
también por diferencias raciales, ya que las lesiones multiples
son mas frecuentes en pacientes de raza negra®®.

Los casos multiples se asocian en casi el 50% de los nifios
con alteraciones sistémicas: pigmentarias, cardiovasculares,
musculoesqueléticas, del sistema nervioso central y con la
neurofibromatosis’.

Por el contrario, en adultos, como es nuestro caso, los
TCG multiples no se han asociado de forma consistente con
afectacion visceral, otras anomalias, o malignidad. Sin
embargo existen dos puntos que queremos destacar:

Multivisceralidad: se han descrito casos de TCG afectando
simultaneamente varios 6rganos. Mas concretamente se han
descrito casos de TCG multiples de piel asociados a un TCG
gastrico’ y a TCG de pulmén®.

Malignizacion: en la serie de Khawsur et al se describen 2
casos malignos en un padre y un hijo de raza negra que
surgieron en el contexto de lesiones cutaneas benignas
multiples que habian ido apareciendo durante afios®.

En conclusion presentamos un caso de TCG llamativo por
su caracter mdltiple (excepcional en nuestro medio). A
pesar de su caracter benigno, y basandonos en la literatura
revisada, es aconsejable en estos pacientes realizar una
correcta anamnesis por aparatos, una exploracion
fisica completa, solicitar pruebas de imagen dirigidas
para detectar lesiones viscerales asociadas y hacer un
seguimiento periddico.
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Hamartoma del musculo liso asociado
a nevo spilus blaschkoide adquirido

Smooth Muscle Hamartoma Associated with
Acquired Blaschkoid Nevus Spilus

Sr. Director:

El hamartoma de musculo liso (HMC) es una proliferacion de
fibras musculares lisas descrita por Stokes en 1923. Puede ser
solitario o mdltiple y aparecer de forma congénita o
adquirida’. La forma de presentacion mas frecuente es la
variante congénita localizada, caracterizada por una placa con
un grado variable de hiperpigmentacion, hipertricosis e
induracion. Suele tener menos de 10cm de didmetro y
localizarse en tronco o zona proximal de extremidades. Al
frotar la zona afectada puede producirse el seudo-signo de
Darier, que consiste en elevacion, induracion o piloereccion
transitoria®™. En esta carta queremos comentar el caso de un
paciente con un HMC localizado en el interior de un nevo spilus
blaschkoide adquirido visto recientemente en nuestro servicio.

Varén de 32 aios de edad, sin antecedentes personales de
interés, que consulté por la presencia desde los 6 anos de
una lesion pigmentada asintomatica en el hombro derecho.
El paciente y su madre referian la aparicion progresiva de
elementos mas oscuros en el interior de la lesion y a los 13
anos una zona ligeramente pruriginosa y pilosa.

En la exploracion fisica se aprecié una lesion maculosa
color marrén claro homogéneo, bien delimitada y de bordes

A

Figura 1

irregulares, distribuida de forma segmentaria y unilateral
siguiendo las lineas de Blaschko en banda ancha en zona alta
de la espalda y el hombro derecho y que se interrumpia de
forma brusca en la linea media de la espalda. En su interior,
distribuidas de forma dispersa, se observaban mdltiples
lesiones negruzcas o color marrén oscuro, la mayoria
elevadas y de menos de 1cm de diametro (fig. 1A). Cerca
del limite externo derecho presentaba una placa de color
marréon claro, de 2x2cm de diametro, de mayor
consistencia al tacto y con pelos mas oscuros, largos y
gruesos en su interior y cuyo rascado producia una
piloereccion transitoria (fig. 1B).

Se realizd una biopsia de la zona pilosa cuyo estudio
histopatoldgico evidencid en la epidermis una hiperplasia de
los melanocitos con patrén lentiginoso y en la dermis
fasciculos de musculo liso con morfologia y disposicion
irregular sin relacion con la unidad pilosebacea. Estos
fasciculos se encontraban rodeados de un espacio claro
que los separaba del colageno circundante (fig. 2). Con la
inmunotincion para actina muasculo especifica se realzaba la
distribucion y disposicion irregular de los fasciculos de
musculo liso dérmico (fig. 3). Se establecio el diagnostico de
nevo de spilus blaschkoide asociado a HML.

El HML coexiste algunas veces con otros procesos
cutaneos. El nevo de Becker es una anomalia que suele
aparecer al inicio de la pubertad con un area hiperpigmen-
tada que puede desarrollar hipertricosis. Su histopatologia
muestra cierta acantosis, crestas interpapilares alargadas e
hiperpigmentacion de la capa basal. No es excepcional
encontrar una hiperplasia de fibras musculares lisas en la
dermis. Por este motivo algunos autores sostienen que el

A) En la zona alta de la espalda y el hombro derecho, lesion maculosa color marrén claro homogéneo con multiples lesiones

negruzcas y una zona con hipertricosis en su interior. B) Con mayor detalle, cerca del limite externo derecho del nevo spilus, placa de
color marron claro, de 2 x 2cm de didmetro, con pelos mas oscuros, largos y gruesos en su interior.
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