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RESUMO

O tumor de células granulares (TCG) é uma neoplasia rara e geralmente benigna,
que pode ser encontrada em diversos sitios, com destaque para a regiao de cabeca e
pescoco, que ¢é frequentemente acometida. Afeta principalmente adultos entre 40 e
60 anos, com maior prevaléncia no sexo feminino, sendo esse quadro extremamente
atipico em criancas. Este trabalho consiste em um relato de caso de TCG encontrado
na glandula paroétida, observado em paciente pediatrico, descrevendo aspectos
importantes do diagnostico, incluindo avaliacao anatomopatologica e imuno-histoquimica.

ABSTRACT

The granular cell tumor (TCG) is a rare and usually benign neoplasm that can be found in various
sites, with preference for the head and neck region. It mainly affects adults between 40 and 60
years old, with a higher prevalence in females, and it is deeply atypical in children. This report
describes a case of TCG found in the parotid gland of a pediatric patient, detailing relevant
aspects for its diagnosis, including anatomopathological and immunohistochemical evaluation.

INTRODUGAO

O tumor de células granulares (TCG) é
uma neoplasia rara e de comportamento pre-
dominantemente benigno. A regiao de cabeca
e pescoco ¢ o principal sitio de acometimento,
com prevaléncia entre 45% e 65%, e as lesoes
bucais do dorso e da borda lateral da lingua sao
as mais presentes, representando 70% dos ca-
sos descritos'.

As lesoes podem estar presentes em pa-
cientes dos 11 meses aos 85 anos de idade, em-
bora sejam incomuns em criang¢as, com pico de
incidéncia entre a segunda e a sexta década de
vida, principalmente em mulheres com ascen-
déncia africana. A prevaléncia do TCG, entre
todas as neoplasias humanas, ¢ infima, de apro-
ximadamente 0,019% a 0,03%?2 3.
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A remocao cirtrgica conservadora € o
principal tratamento para o TCG. Entretanto,
€ necessario que o cirurgiao esteja atento a si-
nais de infiltragao do tecido conjuntivo adja-
cente. Caso a remocao da capsula seja comple-
ta, as recidivas sao incomuns e o prognostico
é excelente'. O relato de caso foi aprovado pelo
comité de ética do Hospital Erasto Gaertner -
Liga Paranaense de Combate, sob o CAAE
63598422.8.0000.0098. O namero do parecer
referente a essa aprovacao € 5.693.683.

DESCRIGAO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 11 anos, pre-
viamente higido, acompanhado de represen-
tante legal, com queixa de ondulacao em regiao
pré-auricular ha 4 anos, de crescimento pro-
gressivo, indolor e sem sinais flogisticos; além
disso, refere febre e sudorese noturna, e nega
perda de peso.

Complementarmente, foi realizada ultras-
sonografia da regiao cervical, que demonstrou
imagem nodular hipoecogénica, estendendo-
se ao tecido celular subcutaneo, localizada na
regiao pré-auricular esquerda, com bordas mal
definidas, medindo cercade 1,9x29x19cme
volume de 3,5 cm?, sem sinais de vasculariza-
¢ao ao Doppler. A partir dos achados, optou-se
por conduta cirtrgica, e o paciente foi subme-
tido a resseccao completa do tumor da par6-
tida (parotidectomia parcial) com preservagao
do nervo facial.

A pega cirargica foi encaminhada ao servi-
¢o de patologia. No exame macroscopico, iden-
tificou-se lesao da parotida esquerda medindo
2,5 cm no maior eixo. A anélise microscopica,
o padrao celular era epitelioide, com granulos
intracitoplasmaticos, apresentando pleomor-
fismo nuclear discreto, mitoses ausentes e ex-
tensao até a derme e a hipoderme (Figura 1).
A hipotese diagnostica levantada foi de Tumor
de Células Granulares, propondo-se a com-

Figura 1. Aparéncia histopatoldgica do Tumor de Células Granulares na Microscopia Optica (MO). A. A arqui-
tetura tumoral demonstra neoplasia de células epitelioides com extensao para derme, observa-se na figura a
neoplasia em meio a tecido conjuntivo (MO, Hematoxilina-eosina, 100x) B. No maior aumento, pode-se per-
ceber a presenca de granulos intracitoplasmaticos, apresentando grau de pleomorfismo nuclear discreto e

mitoses ausentes (MO, Hematoxilina-eosina, 400x).
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plementagao com estudo imuno-histoquimico
para confirmacao da entidade patolégica.

Foram utilizados os anticorpos vimenti-
na, CD-68, S100 (Figura 2) e SOX10, todos com
expressao difusa nas células tumorais, e Ki-67
positivo em 0,5% dos ntcleos. Com esse perfil
de marcadores positivos, o quadro foi compa-
tivel com tumor de células granulares da glan-
dula parotida.

No poés-operatorio, houve boa evolucao
da cicatriz cirtrgica. Adiante, apresentou pa-
ralisia facial com desvio de rima, sendo indica-
das sessodes de fisioterapia como terapéutica e
acompanhamento pela oncologia.

DISCUSSAO

O TCG, ou tumor de Abrikossoff, é uma
neoplasia benigna de tecidos moles que pode
atingir varias regides do corpo, com poten-
cial de malignizacao em 2% a 3% dos casos.
Quando descrito pela primeira vez pelo pato-

logista Alexei Ivanovich Abrikossoff, acredi-
tava-se que o TCG era originario de musculo
estriado esquelético, e foi a partir desse marco
que a neoplasia recebeu outros nomes, como
mioblastoma de células granulares?.

Hoje, acredita-se que se origina das cé-
lulas de Schwann (células neurais), embora a
fisiopatologia de seu aparecimento na lingua
ainda seja incerta; ha relatos de surgimento a
partir de eventos traumaticos. Entretanto, sa-
be-se que, quando ha dano a bainha de mielina,
esta entra em processo de desintegragao e é fa-
gocitada, inicialmente, pelas células de Schwa-
nn e, posteriormente, pelos macréfagos, o que
desencadeia proliferacao de células de aspecto
granular, com posterior acimulo em Orgaos.
Embora a lingua seja a regiao mais afetada, ha
formas mais incomuns acometendo o sistema
respiratorio, seios da face, pele e sistema gas-
trointestinal. No presente relato, o paciente
possui TCG em glandula parotida, sendo esse
um achado bastante raro. Além disso, a idade

Figura 2. Perfil imuno-histoquimico do Tumor de Células Granulares. A. Expressao nuclear positiva para
SOX10 nas células tumorais (MO, Imuno-histoquimica, 100x). B. Positividade citoplasmatica para CD68 nas
células granulares (MO, Imuno-histoquimica, 400x). C. Expressao citoplasmatica difusa da proteina S100 em
células tumorais imersas no tecido glandular (MO, Imuno-histoquimica, 100x).
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dos pacientes acometidos geralmente encon-
tra-se entre 20 e 60 anos; ja, no caso descrito,
o diagnostico ocorreu aos 11 anos*-3.

Ademais, tumores de cabega e pescogo
sao considerados atipicos em criancas, re-
presentando menos de 5% dos casos. Estas
neoplasias sao um grupo heterogéneo que
se relaciona, geralmente, com malformacoes
congénitas’. Em ampla pesquisa apresentada
por Stewart et al. de 48 tumores de células
granulares, 19% foram observados em pacien-
tes de 0 a 20 anos e esses dados corroboram
com os encontrados por Brannon e Annand,

que de 61 casos, 16% ocorreram em pacientes
de 0 219 anos. Além disso, maioria dos estudos
demonstra prevaléncia no sexo feminino, dife-
rente do caso relatado'.

As principais caracteristicas clinico-patolo-
gicas do TCG oral, com base em dados coletados
na Espanha e Brasil, é a presenca de lesao nodu-
lar Gnica, nao encapsulada, localizada na submu-
cosa, geralmente assintomatica (89%) e de longa
evolugao. Com o diagnostico definitivo do TCG,
€ consenso que o tratamento seja resseccao ci-
rargica completa do nédulo com margens am-
plas de seguranca, para evitar recidivas®*.

Tabela 1. Diagnosticos diferenciais mais frequentes em lesdes de paroétida na populagao pediatrica®.

Diagnostico

Microscopia

Imuno-histoqui-
mica

Caracteristicas
clinicas

Observacoes

Fibroma Proliferacao de fibroblastos em Vimentina +. S100+ Lesao firme, cresci- Raro em par6-
estroma colagenizado, sem ati- Actina de musculo mento lento tida
pias ou mitoses significativas. liso - e desmina -

Lipoma Proliferacao de adipdcitos ma- S100 positivo em Macia, movel e indolor  Aspecto tipico
duros, sem atipias ou necrose  adipécitos. CD34 de gordura

negativo.

Neuroma/ Proliferacao de células fusifor- S100 positivo difu- Massa indolor, cresci- Pode estar

Neuro mes com nucleos ondulados em so. CD34 positivo. mento lento associado a

fibroma estroma mixoide; pode haver SOXI10 positivo. neurofibro-
colageno “em fio de cabelo” no matos
neurofibroma.

Schwannomas  Caracteristica mente tem dois S100 e SOXI0 po- Massa encapsulada, Frequente-
padroes: sitivos intensos e indolor mente em
Padrao Antoni difusos. EMA ne- nervos perifé-
A (areas hipercelulares com pa- gativo. ricos
lissadas nucleares) e Antoni
B (areas hipocelulares). Corpts-
culos de Verocay.

Carcinoma Ilhas de células escamosas com p40 e p63 positi- Crescimento rapido, Raro em

de células queratinizacao, pleomorfismo e vos. CK5/6 positi- invasivo e pode ser crianga

escamosas mitoses frequentes. Pode inva- vo. S100 negativo. doloroso
dir o parénquima salivar.

Hemangioma Proliferacao de canais vascu- CD31 e CD34 posi- Crescimento rapido e Lesao benigna
lares revestidos por endotélio, tivos. coloracao avermelhada mais comum
com ou sem luz. em criancas

Cisto de Revestimento epitelial ctibico CK7 positivo. S100  Flutuante e indolor Geralmente

parotida ou colunar, sem atipias. Pode e SOX10 negativos benigno
ter contetido mucoide.

Linfoma Infiltrado linfoide, podendo CD45 positivo. Pai- Massa firme e cresci-  Pode estar
obliterar arquitetura glandular. nel especifico de- mento rapido associada a

pende do subtipo linfadenopatia
regional
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Incluem-se no diagnoéstico diferencial
outras entidades que podem apresentar ca-
racteristicas semelhantes a essa condigao, cli-
nica e radiologicamente, tais como: fibromas,
lipomas, neuromas, neurofibromas ou schwa-
nnomas, ou até mesmo carcinoma de células
escamosas*.

Em nivel histologico, é caracterizado pela
proliferacao de células poligonais grandes, li-
geiramente alongadas. Os nucleos tém tama-
nho pequeno, com grande quantidade de cito-
plasma eosinofilico e granular. Esses granulos
citoplasmaticos sao corados de forma intensa
e difusa pelo PAS (Periodic Acid-Schiff), de-
monstrando sua composicao glicoproteica'®. A
estrutura organizacional das células apresen-
ta-se em camadas, ninhos ou corddes, haven-
do infiltragao em tecidos adjacentes. Os ni-
cleos costumam ser pequenos e centrais, com
nucléolo sutil e mitoses ausentes. Em 50% dos
casos, ha presenca de acantose ou de hiperpla-
sia pseudoepiteliomatosa, com acometimento
mucoso®.

Ja a imuno-histoquimica é uma técnica
fundamental para diagnosticos baseados em
tecidos e deteccao de biomarcadores. Avan-
¢os em quimica basica, design de anticorpos e
automacgao tém proporcionado maior sensibi-
lidade, especificidade e reprodutibilidade em
sua aplicagao®. No caso do TCG, relaciona-se
principalmente a positividade para o anticorpo
S-100. Contudo, vale ressaltar que ha outros
marcadores com imunorreatividade, como
alfa-1-antitripsina e CD68. Entretanto, a imu-
norreatividade tanto para alfa-l-antitripsina
quanto para CD68 no TCG pode ser apenas um
reflexo do acimulo intracitoplasmatico de fa-
golisossomos'®".

Como conclusao, vale ressaltar que o
diagnostico preciso € realizado a partir do
estudo anatomopatologico, permitindo iden-
tificar o tipo histologico da lesao e suas ca-
racteristicas celulares, aliado ao estudo imu-
no-histoquimico complementar, bem como
ao uso de coloragoes especiais. Dessa forma,

evidencia-se a relevancia e a singularidade do
relato, ressaltando-se nao somente a impor-
tancia do TCG, como também a excepciona-
lidade da ocorréncia em area extralingual na
infancia. Por fim, apesar de incomum na faixa
etaria pediatrica, a hipétese de tumor de cé-
lulas granulares deve ser considerada como
diagnostico diferencial nessa populacao.
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