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CASOS CLINICOS

Tumor de células granulares de la vulva
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SUMMARY

Granular cell tumours of the vulva are benign, slow
growing, and predominantly solitary, and are com-
monly asymptomatic. It is imperative that gynaecolo-
gists are aware of the existence of such tumours to
provide appropriate treatment with conservative re-
section. There is an infrequently found form of this
tumour which is histologically benign, but which be-
haves like a malignant tumour. This should also be
knwon about in order to treat it correctly.

INTRODUCCION

El tumor de células granulares es una neoplasia de la
piel y los tejidos blandos poco frecuente, que se aisla
en menos del 0,1% de las biopsias quirdrgicas'?. Es un
tumor bésicamente benigno y de crecimiento lento?.

Aunque su lugar mds frecuente de aparicién es la
zona de la cabeza y el cuello, se ha encontrado en to-
das las zonas del organismo*°. En el aparato genital
femenino se ha descrito en el ovario, el cérvix y la vul-
va, siendo esta dltima localizacién la més frecuente!2.

CASO CLINICO

Paciente de 31 afios que acude remitida desde su
ambulatorio por presentar un nédulo en el labio mayor
derecho desde hace unos 2 afios con escaso crecimien-
to. La paciente no refiere dolor, prurito ni otra sintoma-
tologia. Como antecedentes ginecoldgicos se recoge la
presentacion de la menarquia a los 12 afos, ciclos re-
gulares con un tipo menstrual 1-2/28, reglas de caracte-
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risticas normales sin dismenorrea; en tratamiento con
anticonceptivos orales desde hace 4 afios. Los antece-
dentes generales no reflejan datos de interés.

A la exploracién presenta un ndédulo de unos 2 cm
de didametro en el labio mayor derecho, mévil, no ad-
herido a planos profundos y de consistencia media.
Se decide realizar una extirpacion quirdrgica para lle-
gar a un diagndstico. Histolégicamente, se objetiva
una discreta hiperplasia epitelial; en la dermis se des-
cribe una acumulacién celular con margenes de pa-
trén infiltrativo no encapsulado con células de morfo-
logia poliédrica con abundante citoplasma granular
eosindfilo, halldndose los grupos celulares separados
por bandas de estroma hialino; no se observa mitosis.
En la inmunohistoquimica presentdé una positividad
muy importante para la proteina S-100 y el antigeno
cardioembrionario (CEA) negativo, diagnosticandose
un tumor de células granulares vulvar (figs. 1,2y 3).

DISCUSION

Aunque poco frecuentes, los tumores de células
granulares de la vulva son la variedad mds comin
dentro del aparato genital femenino. Aproximada-
mente, un 7% de todos los tumores de células granu-
lares ocurren en la vulva?*, donde son preferentemente
solitarios, de bajo crecimiento y, de manera habitual,
asintomadticos?, caracteristicas que se cumplieron en
nuestro caso.

Aunque inicialmente se creyé que derivaban del
musculo y se les denominé mioblastomas, en la actua-
lidad es aceptado que se originan en las células de Sch-
wann, dada su cercania con los nervios periféricos y la
positividad inmunohistoquimica para la proteina S-
100'>6, EpidemiolGgicamente, la edad mads frecuente
de aparicion es entre los 30 y los 60 afios con una me-
dia de 50 afios>?, siendo mds frecuentes en la raza ne-
gra>* y recogiéndose su aumento de tamafio en el em-
barazo®. Se objetivan en la vulva de nifias y adultas
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Fig. 1. Tapizamiento cutineo con epidermis conservada. En la dermis se ob-
serva un infiltrado de células poliédricas entre haces de coliageno (H-E x20).

Fig. 2. Caracteristicas de las células tumorales, que presentan unos
d

nicleos redond

amplios granulares (H-E x40).

rfos en posicion central y unos citoplasmas

como nddulos subcutidneos no dolorosos**, como ocu-
rrié en nuestro caso. Son nédulos firmes y dnicos, de
pequefio tamafio que oscila entre 3 y 5 cm'#, y pueden
confundirse con quistes sebaceos. Aparecen en el mon-
te de Venus, en el clitoris, donde pueden simular una
hipertrofia del mismo, o en los labios mayores, siendo
esta dltima su localizacién mds frecuente?*. Las formas
multiples se dan en un 10-15% de los casos.
Macroscépicamente, ademds de su pequefio tama-
fio, menor de 5 cm, destaca su consistencia firme,
color blanquecino, ausencia de cdpsula con margenes
infiltrantes y su localizacién submucosa o subcuta-
nea'*. MicroscOpicamente estos tumores se caracteri-
zan por un infiltrado dérmico muy poco circunscrito,
formado por células grandes poliédricas de citoplas-
ma eosindfilo abundante y granular®, granulos cito-

Fig. 3. Transicion dermoepidérmica, que presenta una intensa positividad
en las células tumorales para la proteina S-100 (tincién inmunohistoqui-
mica para la proteina S-100 x40).

plasmaticos que dan el nombre al tumor y lo caracte-
rizan. Estos granulos se interpretan como lisosomas o
derivados del aparato de Golgi'®, son granulos dcido
Schiff peridédico (PAS) positivos y diastasa resisten-
tes. El examen inmunohistoquimico presenta positivi-
dad para la proteina S-100, proteinas bésicas de la
mielina PO y P2, lecitina y antigeno carcinoembriona-
rio (CEA)**, aunque en la bibliografia se recogen ca-
sos CEA negativos’, como el que aqui presentamos.
Los ntcleos celulares son pequefios y uniformes, ova-
les y generalmente centrales!*. La estroma se presen-
ta como bandas de tejido conectivo que separan gru-
pos celulares*. Histol6gicamente, debemos hacer el
diagnéstico diferencial con un carcinoma de células
escamosas dada la presencia de hiperplasia seudocar-
cinomatosa en la epidermis subyacente en las formas
subepiteliales>™.

El tratamiento de estos tumores es la escision local
con margenes libres de lesion'=. Algunos autores re-
comiendan mdrgenes de 1 a 2 cm libres para minimi-
zar la recurrencia local?, siendo las formas nodulares
las mas faciles de seguir al ser los bordes afectados
facilmente detectables.

Es importante reseflar que en la bibliografia se re-
cogen formas agresivas de estos tumores y el gineco-
logo debe conocer su existencia. Estas requieren una
escision radical con linfadenectomia y no responden a
quimioterapia ni a radioterapia. Clinicamente, el diag-
néstico de malignidad se apoya en la recurrencia lo-
cal, el crecimiento reciente y rapido, y el tamafio
grande!. Los criterios histologicos de gravedad serfan
la presencia de necrosis, células fusiformes tumora-
les, nucleos vesiculares con nucléolo prominente, in-
dice mitdtico elevado, incremento en la relacion nu-
cleo/citoplasma y pleomorfismo'.
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Ya que la recurrencia local puede ser el primer in-
dicador de una conducta agresiva, es importante reali-
zar una reescision de los bordes infiltrados si los hu-
biere tras la cirugia. Estas lesiones suelen hacerse
multicéntricas y producir metéstasis tanto linféticas
como hematégenas'. Tienen un alto potencial malig-
no, sobre todo en formas multicéntricas, recogiéndose
en la bibliografia casos de muerte por afeccién de 6r-
ganos vitales (pulmon, traquea, etc.) tras una primera
lesién vulvar?.

Por todo ello, consideramos importante conocer la
existencia de estas tumoraciones, los pardmetros his-
tolégicos que deben guiar su manejo clinico y los sig-
nos que implican malignidad en su evolucidn, para fa-
vorecer una conducta curativa y un correcto
seguimiento.

RESUMEN

El tumor de células granulares de la vulva es un tu-
mor benigno, de crecimiento lento, predominante-
mente dnico y, de forma habitual, asintomatico. Es
fundamental que el ginec6logo tenga conocimiento de
su existencia para realizar un correcto tratamiento en

la reseccion local. Existe una forma de este tumor,
muy infrecuente, histolégicamente benigna pero de
comportamiento maligno, que debe ser conocida para
su correcto tratamiento y control.
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