Revista Portuguesa de Pneumologia
\ :
L lll J L:HI "k._j‘l :I .-"\ ISSN: 0873-2-159 |
o1 0 UL A et sppneumologia@mail.telepac.pt
Sociedade Portuguesa de Pneumologia
Portugal

Rego, Ana; Amado, Joana; Esteves, Idalia; Almeida, José; Furtado, Antonia; Couceiro, Antonio; Moura
e S4, Joao
Tumor de células granulares endobrénquico - Como abordamos?
Revista Portuguesa de Pneumologia, vol. XIl, nim. 4, julio-agosto, 2006, pp. 463-470
Sociedade Portuguesa de Pneumologia
Lisboa, Portugal

Disponible en: http://www.redalyc.org/articulo.0a?id=169718483009

Como citar el articulo &\ ' /" 9

Numero completo . -, o
P Sistema de Informacion Cientifica

Red de Revistas Cientificas de América Latina, el Caribe, Espafa y Portugal
Pagina de la revista en redalyc.org Proyecto académico sin fines de lucro, desarrollado bajo la iniciativa de acceso abierto

Mas informacion del articulo


http://www.redalyc.org/revista.oa?id=1697
http://www.redalyc.org/articulo.oa?id=169718483009
http://www.redalyc.org/comocitar.oa?id=169718483009
http://www.redalyc.org/fasciculo.oa?id=1697&numero=18483
http://www.redalyc.org/articulo.oa?id=169718483009
http://www.redalyc.org/revista.oa?id=1697
http://www.redalyc.org

| NN T T ]

Caso Clinico
Clinical Case

Tumor de células granulares endobronquico

— Como abordamos?
L
Endobronchial granular cell tumor

— What approach to take?

Ana Rego'

Joana Amado?
Idalia Esteves®
José Almeida?
Antonia Furtado*
Antonio Couceiro®
Jodo Moura e S&°

Recebido para publicagao/received for publication: 05.09.05
Aceite para publicacao/accepted for publication: 06.04.26

Abstract
Granular cell tumor is a mesenchymal neoplasm al-
most always benign, with tendency to recurrence. Al-

Resumo
O tumor de células granulares ¢ uma neoplasia de ori-
gem mesenquimatosa, quase sempre benigna, mas com

tendéncia a recidivar. Embora surja com maior fre-
quéncia na cabega e no pescogo, tem sido descrito em
quase todas as areas do corpo. A sua ocorréncia no
pulmio ¢ extremamente rara.

Os autores descrevem dois casos de tumores endo-
bronquicos de células granulares, discutem os aspec-
tos particulares desta patologia, bem como as modali-
dades terapcuticas utilizadas, com particular énfase no

though it is more frequent in in the head and neck it
has been described in almost all areas of the body. Its
occurrence in the lung is extremely rare.

The authors describe two cases of endobronchial gra-
nular cell tumours, discuss the particularities of this
pathology as well as the treatment options, with parti-
cular attention to the use of endobronchial excision
and criotherapy.

uso da excisdo e crioterapia endobronquica. Rev Port Pneumol 2006; XTI (4): 463-470
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A broncofibroscopia
é de utilidade
diagndstica
fundamental e
permite também

o tratamento
conservador

por técnicas
endobrénquicas
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Introducéio

O tumor de células granulares (TCG) é uma
neoplasia de origem mesenquimatosa, habi-
tualmente benigna, mas com tendéncia a re-
cidivar. Foi descrito pela primeira vez em
1926 por Abrikosoff como “mioblastoma
de células granulares”, evocando uma origem
miogénica.' Desde entdo, a histogénese destes
tumores tem sido um tema de grande deba-
te. Os estudos ultraestruturais e imunocito-
quimicos recentes sugerem uma origem neu-
rogénica, a partir da célula de Schwann.?
Sdo mais comuns em adultos, com pico de
incidéncia na 4.* década de vida.” Existe um
predominio no sexo feminino®, e mais de
60% dos casos foram descritos em doentes
de raca negra.’

O TCG pode ocorrer em quase todas as par-
tes do corpo; no entanto, 30 a 50% dos casos
surgem na cabega ¢ no pescoco. As locali-
zagOes mais frequentes sio a lingua, o apare-
lho digestivo, a pele ¢ 2 mama.

A sua ocorréncia no pulmio ¢é rara, nao ul-
trapassando os 2 a 6%/, e desde a descricio
do primeiro TCG endobroénquico, por Kra-
mer em 1939, apenas cerca de 100 casos fo-
ram publicados na literatura.®

Nestas situacdes, a broncofibroscopia é de
utilidade diagnéstica fundamental e permite
também o tratamento conservador por téc-
nicas endobrénquicas, nomeadamente exci-
sd0, laser *'° ou ctioterapia."

Caso clinico n.° 1

Homem, 35 anos, caucasoide, operario da
construcio civil, fumador de 15 UMA, com
hist6ria de duas pneumonias a esquerda, ha
5 e 1 ano, ambas tratadas em ambulatotio.
Foi admitido em internamento hospitalar por
instalacdo aguda de mal-estar geral, febre,
toracalgia posterior esquerda de caracteristi-
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cas pleuriticas, mialgias generalizadas, cefa-
leias, tosse seca e lipotimia.
Objectivamente, apresentava palidez da
pele e mucosas, hipersudorese, apirexia, hi-
potensido (90/60 mmHg). Sem sinais de di-
ficuldade respiratéria, mas com saturagio
periférica de oxigénio em ar ambiente de
88%, e, a auscultacio pulmonar, crepita-
¢bes e roncos inspiratorios na metade in-
ferior do hemitérax esquerdo. Sem outras
alteracdes, nomeadamente lesdes mucocu-
tineas ou adenomegalias identificadas a
palpacao.

Analiticamente: leucocitose (23,660/1l) com
73% de neutrdfilos e proteina C reactiva de
24,8 mg/dl. Marcadores negativos para vi-
rus da hepatite B, hepatite C e virus da imu-
nodeficiéncia humana 1 e 2.

A telerradiografia tordcica mostrou hipo-
transparéncia heterogénea de limites bem
definidos localizada na metade inferior do
campo pulmonar esquerdo, poupando o fun-

do de saco costofrénico ipsilateral (Fig, 1).

Fig. 1 - Telerradiografia torécica onde se observa hipotrans-
paréncia heterogénea de limites bem definidos localizada
na metade inferior do campo pulmonar esquerdo
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A evolucio radioldgica lenta, bem como
os antecedentes de pneumonia, motivaram
a realizacdao de broncofibroscopia, que re-
velou convergéncia de pregas da mucosa
na parede posterior do bréonquio principal
esquerdo e procidéncia nodular da muco-
sa com cerca de 5 milimetros, que foi bio-
psada (Fig. 2).

O exame anatomopatolégico revelou cérion
expandido e ocupado por proliferagao celu-

Fig. 3 — Exame anatomopatolégico (HE) compativel com o diagndstico

de tumor de células granulares

REVISTA PORTUGUESA DE

lar constituida por elementos de limites mal
definidos, poliédricos ou arredondados, com
citoplasma abundante, finamente granular e
eosinéfilo e com ndcleo central. O exame
imunocitoquimico com o soro anti-proteina

S100 revelou imunorreaccio universal das
células descritas (Figs. 3 e 4). Os achados
morfolégicos e imunocitoquimicos foram
compativeis com o diagnodstico de tumor de
células granulares.

2 T

PO
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Fig. 4 — Exame imunocitoquimico com o soro anti-proteina S100
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Fig. 5 — Imagem endoscdpica revelando realizagao de crioterapia e imagem endobrénquica apds terapéutica

Nio foi documentada a presenca de envol-
vimento extra-toracico em tomografia com-
putorizada abdominal e endoscopia digesti-
va alta.

Atendendo a histologia e as reduzidas dimen-
soes do tumor, optdmos por terapéutica en-
doscopica local, com crioterapia aplicada em
toda extensdo da lesio. Foram efectuados
dois tratamentos de crioterapia (Fig. 5).
Até a0 momento, nao houve evidéncia de
recidiva macro ou microscépica da neopla-
sia, no decurso de trés anos de vigilancia cli-
nica, radiolégica e endoscopica.

Caso clinico n.° 2

Homem, 44 anos, caucaséide, operario me-
talurgico, fumador de 22 UMA, com antece-
dentes de doenca hepatica crénica de etiolo-
gia mista (hepatite B e alcoolismo crénico).
Foi observado em consulta de pneumolo-
gia, a qual tinha sido referenciado para des-
piste de etiologia obstrutiva no contexto de
trés pneumonias a direita no periodo de dois
anos (Fig. 6).

Procedeu-se a broncofibroscopia, que reve-
lou diminuicao do calibre do segmento pos-

REVISTA PORTUGUESA

terior do bronquio lobar superior direito con-
dicionada por formac¢oes nodulares milimé-
tricas, que foram biopsadas.

Foi realizada tomografia computorizada to-
raco-abdominal que mostrou consolidagio
atelectasica do segmento posterior do lobo
superior direito, com bronquiectasias de trac-
¢do, parecendo estenosar o bronquio lobar
supetior e mostrando contorno espiculado
na sua vertente posterior (Fig. 7). Pequeno
nédulo satélite com cerca de 15 milimetros
no lobo médio. Figado com padrio micro-
nodular sugerindo cirrose.

O exame anatomopatolégico da bidpsia
bronquica revelou proliferagdo celular com
padrao lobulado, com células de citoplasma
amplo, eosindfilo, granular e com nucleos
pequenos, de contorno regular, centrais ou
levemente excéntricos. O estudo imunocito-
quimico revelou imunorreactividade nas cé-
lulas descritas com o soro anti-proteina S100.
Os achados morfolégicos e imunocitoqui-
micos permitiram o diagndstico de tumor de
células granulares.

Foi submetido a lobectomia superior direita
e, desde entdo, clinica e radiologicamente es-
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Fig. 6 — Telerradiografia toracica onde se observa
hipotransparéncia heterogénea de limites bem definidos
localizada no terco médio do campo pulmonar direito

tavel do ponto de vista respiratério. Faleceu
18 meses depois no contexto de internamen-
to por hemorragia digestiva alta e encefalo-
patia hepatica.

Discussdo

Os tumores de células granulares (TCG) ra-
ramente envolvem o pulmio.®” Sio maioti-
tariamente tumores solitarios, mas podem
ser multicéntricos em 7'% 2 25%°® dos casos.
A sua localizacio é sobretudo endobron-
quica, como se verificou nos casos descri-
tos, com tendéncia a ocorrer em locais de
bifurcacdo, equitativamente em ambos os
pulmées. Porém, em 10% das situacoes
podem apresentar-se como uma lesdo pa-
renquimatosa que se manifesta como uma
hipotransparéncia em “moeda” na telerra-
diografia de torax.®

As manifestacoes mais comuns dos TCG en-
dobronquicos estao relacionadas com a obs-
trucdo das vias aéreas: sibilancia, estridor, tos-
se, hemoptises, toracalgia e dispneia.*"” No
entanto, podem nao surgir sintomas até que

REVISTA

PORTUGUESA DE

Fig. 7 - Tomografia computorizada toraco-abdominal que
mostrou consolidacao atelectasica do segmento posterior
do lobo superior direito, com bronquiectasias de traccéo

a obstrucdo atinja 50 a 75% do limen das
vias aéreas’, pelo que, nestes casos, os TCG
se apresentam como achados radioldgicos,
endoscopicos ou cirargicos acidentais. O exa-
me objectivo pode ainda revelar a presenca
de outras lesoes granulares subcutaneas em
casos de atingimento multiorganico.’

E também o crescimento endobrénquico o
responsavel pelas altera¢oes radiograficas
mais comuns: atelectasias, pneumonites obs-
trutivas e hipotransparéncias pulmonares
813 tal como nos casos apresen-
tados, em que foram as altera¢Ges radiologi-

recorrentes

cas localmente recorrentes que motivaram o
estudo etiologico e o diagndstico de TCG.

Tem sido descrita a associacio entre TCG e
hipercalcemia e a normalizagdo dos niveis sé-
ricos de calcio com a exérese tumoral.!* Esta
relacio sugere que estes tumores possam pro-
duzir substancias hormonais, sendo de con-
siderar a realizacao de doseamentos hormo-
nais em doentes com TCG e hipercalcemia.
Apesar de ter sido descrita a ocorréncia
simultanea de uma neoplasia maligna do
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O diagnéstico
definitivo € baseado
no exame histolégico
da bidpsia e
complementado por
técnicas
imunocitoquimicas

A exérese cirtrgica
(...) seria
recomendada para
lesées superiores a
oito milimetros, com
maior probabilidade
de infiltracao da
parede brénquica,
ou em casos de lesao
pulmonar extensa
(...) a jusante
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pulmio e TCG'>'% | esta associagdo nio
se evidenciou em nenhum dos casos apre-
sentados.

No segundo caso, a estabilidade clinica do
doente, assim como a estabilidade radio-
légica do ndédulo no lobo médio, torna
pouco plausivel a possibilidade daquela as-
sociacao.

Estes tumores podem ser identificados por
exame citolégico do escovado e lavado

bronquicos, lavado broncoalveolar'™"

ou
pungio transbronquica®, mas o diagnés-
tico definitivo é baseado no exame histo-
légico da bidpsia e complementado por
técnicas imunocitoquimicas.® Microscopi-
camente, 0s TCG apresentam-se constitui-
dos por ninhos de células poligonais com
nucleos habitualmente monomorficos, sem

imagens de mitoses*

e com citoplasma
geralmente abundante, cosinéfilo, e com
granulos de tamanho variavel, coraveis
pelo acido periddico de Schiff. O exame
imunocitoquimico revela positividade para
a proteina S100, vimentina e NSE.**>*

Apenas cerca de 3% dos TCG tém com-
pottamento maligno.” A diferenciacio en-
tre benignidade e malignidade ¢ dificil, sen-
do que por vezes s6 a presenca de
metastases pode estabelecer a natureza ma-
ligna destes tumores.” As dimensoes dos
TCG malignos (TCGM) variam de 0,52 17
centimetros, e 60% destes apresentam-se
com mais de 4 centimetros a data do diag-
ndstico; no entanto, este dado isolado tem
pouca utilidade preditiva.”® Em 1998 Fan-
burg-Smith e colaboradores estabeleceram
seis critérios histologicos preditivos de com-
portamento maligno: morfologia fusocelu-
lar ou pleomorfismo, aumento da relagao
nucleo-citoplasma com nucleos de aspecto
vesicular, nucléolos evidentes, indice mito-
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tico aumentado e necrose; sendo necessa-
ria a presenca de pelo menos trés critérios
histolégicos para permitir o diagndstico de
malignidade.”

Em ambos os casos descritos as lesoes apre-
sentavam dimensdes milimétricas e nio fo-
ram demonstradas caracteristicas histologi-
cas malignas, concluindo-se pela benignidade
destes tumores.

A broncofibroscopia ¢ de utilidade reco-
nhecida, sendo um exame diagnéstico
fundamental e permitindo tratamento con-
servador por técnicas endobronquicas, no-

%10 ou criotera-

meadamente excisao, /laser
pia."" No primeiro caso clinico desctito,
através de excisdo por pinga de bidpsia e
crioterapia local por via endoscépica, foi
possivel proceder a um tratamento conset-
vador definitivo.

No entanto, o tratamento destes tumores
continua fonte de alguma controvérsia. Da-
niel e colaboradores consideram que tumo-
res superiores a oito milimetros estao asso-
ciados a maior envolvimento da parede e,
consequentemente, apresentam um risco
acrescido de recorréncia apos excisao en-
doscopica.t” Assim, a remog¢io broncosco-
pica estaria indicada para lesdes inferiores
a oito milimetros, lesGes multicéntricas as-
sintomdticas e em casos de contra-indica-
¢do cirargica. A exérese cirargica (pneumec-
tomia ou lobectomia) seria recomendada
para lesdes superiores a oito milimetros,
com maior probabilidade de infiltra¢io da
parede bronquica, ou em casos de lesao pul-
monar extensa (pneumonia ou bronquiec-
tasias) a jusante.*’

No primeiro caso, optdmos por excisao en-
doscépica e crioterapia no contexto de le-
sao endobronquica tGnica, com cinco mili-
metros de maior diidmetro, limitada

PNEUMOLOGIA
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infiltragdo da parede e em localizacdo pro-
ximal, o que implicaria uma grande ampu-
tagdo cirargica. O segundo doente foi sub-
metido a tratamento cirargico, considerando
0 maior comprometimento anatémico (es-
tenose do bronquio lobar superior direito),
a presenca de lesao parenquimatosa distal-
mente a obstrucio (bronquiectasias) e a pos-
sibilidade de se poder optar por uma técni-
ca cirurgica menos radical (lobectomia
superior direita).

Nunca foi comprovado o interesse da qui-
mioterapia e radioterapia no tratamento deste
tipo de tumores.’

A vigilancia destes casos pressupoe reavalia-
¢do tomografica e endoscopica setiada.’ O
prognostico ¢ excelente quando hd possibi-
lidade de excisio cirurgica ou broncoscopi-
ca®, tal como ilustrado no primeiro doente,
que se encontra, ao fim de trés anos, sem
evidéncia de recidiva em exames endoscopi-
cos seriados.

Conclusoes

Foram descritos dois casos de tumor de cé-
lulas granulares endobronquico (TCGE), o
primeiro tratado através de técnicas endos-
copicas ¢ o segundo com intervencio cirur-
gica tradicional.

Foi efectuada uma revisao da epidemiologia,
aspectos clinicos, histolgicos e modalidades
terapcuticas actuais.

O TCGE ¢ uma neoplasia pulmonar benig-
na e rara que nao deve ser esquecida no diag-
néstico diferencial da etiologia da pneumo-
nia obstrutiva.

A data do diagnéstico devem ser conside-
rados o tamanho, extensido e localizacao da
lesdo, bem como as comorbilidades presen-
tes, de modo a decidir a modalidade tera-
péutica mais apropriada.
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