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Se presenta el caso de un paciente de 40 aiios de edad con
una tumoracion parasternal derecha de gran tamaiio. La to-
mografia computarizada (TC) y la resonancia magnética
(RM) mostraban una masa de partes blandas que infiltraba
estructuras contiguas sin apreciarse adenopatias y encon-
trandose la enfermedad limitada a la pared toracica. En la
biopsia se observaba un patrén histologico tipico de tumor
de células granulosas (TCG) con discreto pleomorfismo celu-
lar y nicleos de tamaiio y forma variables con nucléolo pro-
minente. Con un seguimiento de 18 meses después de la in-
tervencion quirdrgica, el paciente se encuentra asintomatico
y libre de enfermedad. El TCG es una entidad infrecuente,
siendo excepcional la lecalizacion en la pared toracica. El
diagndéstico de malignidad se establece cuando se identifica
enfermedad metastasica con la misma histologia que el tu-
mor primitivo. El pleomorfismo celular o de sus nicleos con
nucléolo no permiten hacer un diagnéstico de tumor malig-
no; sélo el tamafio mayor de 5 cm y el comportamiento local-
mente invasivo deben hacernos considerar estos tumores de
malignidad indeterminada. El tratamiento de eleccion de es-
tas lesiones creemos que ha de ser la extirpacion radical.

Palabras clave: Mioblastoma de células granulosas. Tumor de
pared tordcica.

(Arch Bronconeumol 1998; 34: 221-223)

Granular cell myoblastoma of the chest wall

We report the case of a 40-year-old man with a large
right parasternal tumor. Computerized tomography (CT)
and magnetic resonance (MR) imaging showed a soft tissue
mass infiltrating contiguous structures with no sign of ade-
nopathy and with disease limited the chest wall. The histo-
logical type was granular cell tumor (GCT) with discrete
cell pleomorphism and nuclei that varied in form and size,
with prominent nucleoli. Eighteen months after surgery,
the patient was asymptomatic and disease free. GCT is a
rare entity that is uncommonly found on the chest wall. A
diagnosis of malignancy is established when metatasis is
found to be of the same histological type as that of the pri-
mitive tumor. Neither cell pleomorphism or nuclei with nu-
cleoli allows for a diagnosis of malignancy; only a size grea-
ter than 5 cm and locally invasive behavior should lead to
an assumption that these tumors are of unspecified malig-
nancy. We believe the treatment of choice for these lesions
is radical removal.
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Introduccion

El mioblastoma de células granulosas (MCG) es una
entidad rara que plantea un problema de enfoque tera-
péutico, fundamentalmente, por la ausencia de datos cli-
nicos o histolégicos concluyentes respecto a la benigni-
dad o malignidad de estos tumores'. Presentamos un
caso de localizacién infrecuente, haciendo especial énfa-
sis en los datos de correlacién anatomoclinicos y de tra-
tamiento terapéutico.
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Caso clinico

Paciente varén de 40 afios de edad, sin antecedentes de in-
terés, consultd por una tumoracion en localizacién parasternal
derecha, no dolorosa, que habia crecido lentamente durante
un afio aproximadamente de evolucion. En la exploracion fisi-
ca, la tumoracién tenia un tamaifio de 6-7 cm; la consistencia
era dura, producia una retraccion en la piel en la zona mds
prominente y se encontraba firmemente adherida a planos
profundos. No se palpaban adenopatias en territorios accesi-
bles. La radiografia de térax mostraba una masa de partes
blandas sin afectacién 6sea. En la tomografia computarizada
presentaba un tamaiio de 6 X 5 cm, se encontraba en intimo
contacto con la unién condrosternal derecha y afectaba al
musculo pectoral mayor derecho. No se apreciaban calcifica-
ciones ni adenopatias. En el estudio tomografico con resonan-
cia magnética se confirmaba la existencia de una masa de par-
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Fig. 1. RM T1 gadolinio. Proyeccién sagital. Se observa una tumoracién
parasternal anterior derecha que deforma la pared toricica con afecta-
cion de la musculatura pectoral e interdigitacién a través de dos espacios
intercostales. Dicha tumoracion se realza tras la inyeccién de contraste.

Fig. 2. Fotografia microscopica. Se observa gr
tica, con algunas células con nucléolos prominentes sin presencia de mito-
sis (tincién PAS, x100).

ion intr at;f";, |

tes blandas en el tejido subcutdneo que infiltraba el muisculo
pectoral y producia una afectacién minima de la piel y del pe-
riostio esternal en forma de reaccidn peridstica. En los cortes
parasagitales habia una interdigitacién a través de al menos
dos espacios intercostales (fig. 1). Se realizé una biopsia in-
traoperatoria que fue diagndstica de tumor de células granulo-
sas.

A continuacion, a través de una incisidn transversa que en-
globaba la tumoracidn, se realizé una extirpacion radical del
estern6n, 3 fragmentos costales y la porcidn mas medial del
musculo pectoral mayor. La reconstruccién se realizé con una
protesis en sandwich de Marlex y metilmetacrilato y la cober-
tura, con un injerto miocutaneo del musculo dorsal ancho. El
postoperatorio transcurri6 sin incidentes y en la histopatologia
se observd una tumoracion situada a nivel subcutdneo de co-
loracién blanco amarillenta de consistencia firme que media
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11 X 5,5 x 4 c¢cm, sus limites eran poco precisos, infiltrando
macroscopicamente la piel, el misculo adyacente y el hueso
esternal y respetando los bordes laterales de reseccion de la
pieza. Histolégicamente, dicha tumoracién se encontraba
constituida por una proliferacién de células de formas redon-
deadas, poligonales o alargadas, con limites celulares poco ni-
tidos, citoplasma eosindfilo finamente granular y nicleos de
disposicion central y de tamafio y forma variables que mostra-
ban en general un nucléolo prominente. En ninguno de los
cortes estudiados se objetivé la presencia de mitosis. Estas cé-
lulas se disponian en nidos y cordones separados entre si por
tractos conjuntivos de grosor variable y crecian infiltrando la
dermis profunda, el musculo adyacente y el hueso esternal.
Las técnicas de inmunohistoquimica realizadas mostraban po-
sitividad de estas células para S-100, enolasa y CA68, y nega-
tiva para desmina y actina. Los grdnulos intracitoplasmaticos
eosinofilos eran PAS positivos y resistentes a la digestion con
diastasa. Un ganglio interpectoral y una adenopatia de la glan-
dula mamaria presentaban cambios reactivos de cardcter ines-
pecifico. Se presentd el caso en el comité de tumores y se de-
cidi6 seguimiento y vigilancia.

En una revision a los 18 meses, el paciente se encuentra
asintomdtico y en la TC realizada no hay signos ni sospecha
de recidiva.

Discusion

El tumor de células granulosas fue descrito por Abri-
kossoff en 19262 y desde entonces se han publicado mas
de 1.000 casos en la bibliografia. La etiologia es desco-
nocida y la histogénesis es muy discutida, habiéndosele
atribuido un origen miogénico’, mesenquimal® o neural
a partir de las células de Schwann como sugiere la ma-
yoria de los autores*%; sin embargo, parece probable un
origen multiple a partir de diferentes tipos celulares se-
gun los casos®.

Descritos en cualquier edad, la localizacién mas fre-
cuente es la piel, el tejido subcutdneo, la lengua y la ca-
vidad oral’. A pesar de que la cabeza y el cuello parecen
ser las dreas de mayor incidencia también se han descri-
to en otras localizaciones: bronquios®, mama’, eséfago?,
vulva’® y vejiga®. La localizacién en la pared tordcica es
excepcional, habiéndose descrito casos aislados™'°. Es-
tas lesiones pueden ser multicéntricas y la incidencia
varfa entre un 7 y un 16%*. Se ha descrito también la
asociacién de neoplasias multiples primarias; lesiones
sincronas y no relacionadas entre si''. El sintoma de co-
mienzo mas frecuente es un nédulo o masa no doloro-
sa”. El patrén histolégico y el resultado de las técnicas
de THQ en nuestro caso es tipico de un TCG. Las técni-
cas de THQ ayudan en el diagnéstico diferencial con
otras proliferaciones celulares que se producen en la
misma localizacién, benignas, como el rabdomioma o
cambios reactivos tras un traumatismo, y malignas,
como el sarcoma alveolar de partes blandas, el paragan-
glioma o la variante granular del leiomiosarcoma'?. El
comportamiento de estos tumores es generalmente be-
nigno aun siendo localmente invasivos; las variantes
malignas son muy raras’. El primer TCG maligno lo
describié Ravitch y Stout en 1945'%, habiéndose publi-
cado 30 casos hasta la fecha de los cuales cuatro (13%)
se localizaban en la pared toricica y 18 median mas de
4 c¢cm (60%)'. Las metdstasis mds frecuentes son a los
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ganglios linfaticos y a los pulmones'. Son muy agresi-
vos y un 65% de los pacientes fallecen en un tiempo de
2 afios y medio desde el diagnéstico inicial'. A pesar de
que el diagndstico de malignidad se establece cuando se
identifica enfermedad metastdsica con los mismos ras-
gos histolégicos que el tumor primario'4, existen algu-
nos datos clinicos e histolégicos que deben hacer consi-
derar a ciertos TCG como de malignidad indeterminada
y que sirven para tomar importantes decisiones quirdr-
gicas. Los criterios que se usan por RM para distinguir
entre un tumor de partes blandas benigno o maligno
son: el tamafio. la localizacion, la intensidad de la sefal,
la homogeneidad, la definicién del margen, los cambios
de la sefial con el tejido circundante y la afectacion de
estructuras neurovasculares y/o musculosqueléticas, sin
existir un criterio dnico y sin permitir hacer el diagnds-
tico de un tipo especifico de tumor'®, En este caso el ta-
maiio y la invasién de estructuras musculosqueléticas
en la RM orientaban a un tumor maligno. Microscépi-
camente, los tumores malignos suelen ser mas celula-
res, con células de menor tamaifio y aspecto fusiforme y
con un nidcleo grande e hipercromatico con nucléo-
lo"™1214 La actividad mitética puede estar presente o au-
sente y en algunos casos se puede observar necrosis'.
En la inmunohistoquimica la mayoria son S-100 positi-
vos'4. En este caso se observaba un discreto pleomorfis-
mo celular generalizado, con nicleos de tamaiio y for-
ma variable y nucléolo prominente, encontrando dreas
formadas por células fusiformes; sin embargo, no se en-
contraron mitosis en los cortes estudiados.

El TCG es una entidad infrecuente y su localizacién
en la pared tordcica es excepcional, esto hace que no
exista un abordaje terapéutico undanimemente aceptado.
D’ Andrea et al' realizaron una escisién incompleta en
un tumor que media 3 X 2 cm, en el seguimiento por TC
a los 2 anos el resto tumoral no se habia modificado; los
autores proponen un tratamiento conservador en ausen-
cia de rasgos macroscépicos obvios de comportamiento
maligno. Otros autores'’® han propuesto un tratamiento
radical con extirpacién amplia asociando tratamientos
complementarios como la radioterapia o la quimiotera-
pia cuando existia enfermedad metastdsica.

Desafortunadamente es imposible hacer un diagnésti-
co de malignidad segtn los rasgos histoldgicos o inmu-
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nohistoquimicos, sélo los rasgos macroscépicos como
el tamafio mayor de 5 cm o la invasién de estructuras
adyacentes sugieren un comportamiento maligno. Cree-
mos que el tratamiento de eleccién de estas lesiones
debe ser la extirpacién radical intentando prevenir la re-
cidiva local y el eventual desarrollo de metastasis.
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