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RESUMO

Introdugéo: O tumor de células granulares (TCG) é uma neoplasia majoritariamente benigna e rara de
partes moles, podendo surgir em qualquer parte do corpo, sendo sua apresentagao vulvar infrequente.
Método e resultado: Este é um caso de TCG com um ano de evolu¢do em uma mulher brasileira, ne-
gra, aos 54 anos diagnosticado através de bidpsia e tratado cirurgicamente com sucesso, trazendo uma
discussao dos achados encontrados na literatura a respeito da moléstia. Discussao: O TCG é um tumor
raro, de topografia variada, podendo aparecer no trato genital feminino. Seu diagndstico ¢ histopato-
légico e o tratamento cirtrgico. Objetivo: Por ser doenga ocasional na pratica clinica do Ginecologista
sua descricdo se faz necessdria para que nao haja atraso do diagndstico ou tratamento ineficaz sem
avaliagdo de margem bem como de outros sitios possiveis de lesdo. Conclusio: O caso relatado teve
sucesso terapéutico viabilizado por um diagnéstico rapido acompanhado da investigagao de multicen-
tricidade e posterior resseccao cirurgica da lesdio com margens adequadas.
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ABSTRACT

Introduction: Granular cell tumor (GCT) is a mostly benign and rare neoplasm of soft tissues, which
can appear in any part of the body but rarely in the vulva. Method and result: This is a case of GCT with
one year of evolution in a Brazilian 54-year-old woman, black, diagnosed by biopsy and successfully
treated surgically, in addition to a discussion about the findings in the literature. Discussion: GCT is a
rare tumor with varied topography and can appear in the female genital tract. Its diagnosis is histopa-
thological and surgical treatment. Objective: Since it is an occasional disease in the clinical practice of
Gynecologists, its report is needful to avoid delay in diagnosis or ineffective treatment without evalua-
ting the margin as well as other possible sites of injury. Conclusion: The case reported had therapeutic
success made possible by a rapid diagnosis and an investigation of multicentricity and subsequent sur-
gical resection of the lesion with adequate margins.
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INTRODUCAO

O primeiro relato do tumor de células granulares
(TCQG) data de 1926 por Abriskoff que o denominou
mioblastoma de células granulares'. Desde entdo
sua origem foi estudada e novos casos foram des-
critos na literatura. Sua topografia mais comum ¢é
cabeca e pescoco (45-65%)?, mas dentro da Gineco-
logia pode ser encontrado no utero, ovario, colo do
utero e principalmente na vulva® onde corresponde
a 10% do total dos TCG*.

Apresenta-se como massa de evolugao progres-
siva, usualmente solitdria e assintomatica, e o diag-
nostico é histopatolégico com possivel auxilio da
imuno-histoquimica. E benigno em cerca de 98%
dos casos® e o tratamento curativo consiste na sua
resseccdo cirurgica. Porém, nos raros casos de ma-
lignidade, seu progndstico é reservado devido a sua
agressividade, potencial metastatico local e a dis-
tdncia e a sua ma resposta ao tratamento radiotera-
pico ou quimioterdpico®.

Este artigo relata um caso de TCG benigno de
vulva em paciente de 54 anos, com tratamento ci-
rurgico curativo e sem evidéncia de recorréncia de
lesdo durante o seguimento. Ressalta-se que a pes-
quisa foi aprovada pelo Comité de Etica em Pesqui-
sa da Universidade Federal do Espirito Santo sob o
numero do parecer CAAE 68760323.0.0000.5071 e
parecer da aprovacdo numero 6.033.281.

RELATO DE CASO

Uma mulher de 54 anos, brasileira, negra, foi refe-
renciada ao ambulatério de Doengas da Vulva do
Hospital Universitario Cassiano Antonio Moraes
(HUCAM), no Espirito Santo, em outubro de 2021
com a queixa de nddulo tnico de crescimento pro-
gressivo em vulva, ndo doloroso ou pruriginoso,
com 1 ano de desenvolvimento. Negava a presen-
ca de lesoes semelhantes em outras topografias.
Fazia uso continuo de losartana, fluoxetina, acido
valproéico e amitriptilina para suas comorbidades e
cha caseiro contendo castanha da India por desejo
préprio. Ao exame fisico foi visualizado tumor fir-
me, pouco médvel, com cerca de 3x2cm em regido
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perineal margeando a face externa inferior de gran-
de lébio direito (Figura 1).

FIGURA 1. Lesdo nodular firme e bem circunscrita margeando face

externa inferior de grande labio, medindo 3x2cm

Fonte: Os autores.

Procedida bidpsia incisional de fragmento de
pele com 1,8x0,5x0,5cm constituido por epider-
me e derme infiltradas por proliferacdo de células
grandes com citoplasma eosinofilico e granular su-
gerindo TCG. Complementada a investigacdo com
andlise imuno-histoquimica dos cortes histolégicos
que evidenciou fragmentos de pele com hiperpla-
sia pseudoepiteliomatosa e infiltragido da derme por
neoplasia composta por ninhos/blocos de células
poligonais de citoplasma eosindfilo granular e nd-
cleos mondtonos com nucléolos por vezes eviden-
tes (Figura 2).

FIGURA 2. Corte histoldgico corado por hematoxilina-eosina
evidenciando ninhos de células poligonais com citoplasma eosinofilico
e ndcleos monétonos

Fonte: Laudo histopatolégico fornecido pelo servico de Patologia do

Hospital Universitdrio Cassiano Antonio Moraes.
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Nao foram observadas necrose ou figuras de
mitose. Foi revelada expressdo difusa de proteina
CD68, CD63 e S-100 (Figura 3; Tabela 1).

FIGURA 3. Expressdo difusa de proteina S-100 ao estudo imuno-

histoquimico

Fonte: Laudo imuno-histoquimico fornecido pelo Laboratério Bacchi.

TABELA 1. Marcadores imuno-histoquimicos individualmente

sumarizados

Anticorpos Clone Resultado

Proteina S-100 Policlonal Positivo

CD68 — Proteina lisossomal KPI Positivo
CD63 — Human melanoma cells NKI-C3 Positivo
Citoceratinas de 40, 48, 50 e 50,6 KDa ~ AE1/AE3  Negativo
D ina — Fil to int: didri

esmina — Filamento intermediario D33 Negativo

muscular

Resultado da incubagdo dos cortes histolégicos com painel de anticorpos
mono e/ou policlonais e posterior utilizacio de sistema de detecgdo
baseado em polimeros, com controles positivos e negativos. Fonte: Laudo

imuno-histoquimico fornecido pelo Laboratério Bacchi.

Com a confirmacao do diagndstico a paciente foi
encaminhada ao servigco de Ginecologia Oncoldgi-
ca do mesmo hospital, onde rastrearam-se outros
nédulos. A ressondncia magnética da pelve apre-
sentou espessamento nodular da pele e subcuténeo
com hipossinal em T1 e T2 medindo 3,0X1,4cm
nos maiores eixos axiais, localizado adjacente ao
aspecto poéstero-inferior da vulva a direita, junto a
superficie interglitea direita, sem outras lesoes de
caracteristicas semelhantes.

Achados benignos sem relagao com a doenca
de base foram visualizados na tomografia com-
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putadorizada de abdome e pelve, como hérnia
umbilical, diminutos cistos renais de aspecto sim-
ples e pequenos diverticulos esparsos em cé6lon
descendente. A radiografia de térax ndo apontou
n6dulos pulmonares.

A paciente foi entdo submetida ao tratamen-
to definitivo com vulvectomia parcial com ampla
margem de ressec¢do da doenga (Figura 4) e retalho
cutaneo em V-Y para preservacgdo estética, chegan-
do a um satisfatério resultado (Figura 5). A peca ex-
cisada mediu 4,5x3,0x3,7cm seguiu para avaliagcdo
histopatolégica que reafirmou o diagnéstico, agora
revelando margens livres.

FIGURA 4. Incisio perilesional com bisturi eletrocirdrgico

garantindo margem ampla

Fonte: Os autores.

FIGURA 5. Resultado apds sutura do retalho em V-Y realizado com

finalidade estética

Fonte: Os autores.

A paciente evoluiu sem intercorréncias duran-
te o pds-operatdrio recebendo alta no dia seguin-
te. Reavaliada apds 8 dias, assintomatica. Retornou
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pela dltima vez ao ambulatério em novembro de
2022 sem evidéncias de recidiva da lesdo ao exame
fisico e sem queixas do ponto de vista cirargico.

DISCUSSAO

Os Tumores de Células Granulares podem ocorrer
em qualquer idade, mas mostram-se mais frequente
entre os 40 e 60 anos de idade, em pacientes do sexo
feminino e negras, em concordancia com o caso re-
latado. Um componente familiar é possivel, porém
necessita de investigagdo mais extensa’®. Seu apare-
cimento ocorre nas mais variadas localizacoes, ha-
vendo relatos na lingua, pele, vias aéreas superiores,
trato gastrintestinal e bexiga, sendo uma pequena
porcentagem de manifestagdo vulvar®.

O TCG apresenta-se como lesdo indolor, de
crescimento lento e com baixa incidéncia de malig-
nidade, por vezes diagnosticado de forma inciden-
tal. Costuma ser um tumor solitério, porém 5 a 25%
dos pacientes apresentam lesdes multicéntricas’,
normalmente em idades mais jovens® e na imensa
maioria em sitios extravulvares. Diante disso cabe
a investigacdo das topografias mais frequentes da
doencga no momento do diagnéstico e antes da ins-
tituicdo da terapéutica, através de radiografia de
térax e tomografia computadorizada de abdome e
pelve, como realizado no caso descrito’ que refutou
multicentricidade.

O diagndstico definitivo da neoplasia se da
através de bidpsia para avaliagdo histopatolégica.
A macroscopia mostra-se como nédulo firme, de
coloracido branco-acinzentada ou amarelada, bem
circunscrito, tal qual foi evidenciado na primeira
consulta ambulatorial da paciente quando subme-
tida a bidpsia incisional de lesdo bem definida e de
consisténcia pétrea (figuras 1 e 2). A microscopia
Optica sdo observados grupamentos celulares de
diferentes tamanhos, divididos por tecido conectivo
denso. Tais células sdo usualmente grandes, ovais
ou poligonais, com abundantes granulos citoplas-
maticos eosinofilicos reativos a coloragao PAS. Di-
ferentemente do que aparenta ser a olho nu, suas
margens ndo sao tao bem definidas histologicamen-
te, havendo infiltracio de células neopldsicas nos
tecidos adjacentes inclusive com possibilidade de
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grupamentos celulares apartados do tumor princi-
pal. A presenca de hiperplasia pseudoepiteliomato-
sa na pele sobrejacente ao tumor é possivel e pode
levar a um diagnoéstico equivocado de carcinoma de
células escamosas'’. As caracteristicas supracitadas
sdo compativeis com o caso relatado, a hiperpla-
sia fora descrita, mas diante do exame fisico e da
primeira analise histopatolégica com coloracdo de
hematoxilina-eosina nao houve atraso diagndstico.

Com menor frequéncia sao visualizados atribu-
tos que em conjunto podem sugerir malignidade.
Em 1998 uma classificagao sugeriu dividir os TCG
em subtipos segundo a presenca de seis aspectos
histolégicos: necrose, células fusiformes, nicleo
vesicular com nucléolo proeminente, 3 ou mais mi-
toses por 10 campos de alta poténcia (HPF) numa
magnitude de 200x, pleomorfismo nuclear e razao
entre nucleo e citoplasma aumentada. A presenca
de 3 ou mais desses atributos aponta tumor malig-
no de células granulares (TCGM), 1 a 2 indicam tu-
mor de células glandulares atipico (TCGA) e a au-
séncia desses, tumor de células granulares (TCG)™.
Sobretudo a metéstase € o principal critério clinico
de malignidade e com frequéncia é fatal devido o
aparecimento de lesdes em dérgaos vitais.

A imuno-histoquimica se mostra de grande va-
lia no diagnéstico bem como no suporte da origem
neural do tumor. A proteina S-100, normalmen-
te presente em células derivadas da crista neural
como as células de Schwann, dentre outras células,
se mostra presente em praticamente todos TCG
benignos e na maioria dos malignos. Outros mar-
cadores neurais frequentes sdo a enolase neuronio
especifica (NSE) e a glicoproteina-P°. A maioria
expressa ainda vimentina e CD68, porém esse ulti-
mo néo é especifico para a doenga®%. Os TCG néo
expressam citoceratinas, mioglobina, desmina ou
actina muscular e a positividade de um desses fala
contra o seu diagnoéstico. A positividade do anti-
geno carcinoembrionario (CEA) é descrita, porém
entende-se como fruto de uma reatividade cruza-
da de anticorpos com antigenos nao-CEA’. O tu-
mor aqui descrito mostrou-se positivo para S-100,
CD68 e negativo para citoceratina e desmina, con-
forme dados relatados na Tabela 1, concordando
com o diagndstico sugerido previamente a imuno-
-histoquimica.

RBPS



Tumor de células granulares da vulva

Diante de lesdo nodular na vulva outras hipéte-
ses diagndsticas mais frequentes devem ser aventa-
das, tais como: lipoma, fibroma, hidradenoma, cisto
de Bartholin e cisto sebdceo. E, ainda que rara, na
presenca de ulceracdo da superficie da lesdo é man-
datério afastar infeccoes sexualmente transmissi-
veis e carcinoma®. A consisténcia endurecida da
lesdo no caso descrito bem como sua topografia fo-
ram decisivas para a indicacdo de bidpsia, visto que
ndo sugeriam os diagndsticos diferenciais acima.

O tratamento do TCG ¢ cirtrgico através da ex-
cisao da lesao com margem de 1 a 2cm, tendo em
vista seu padrdo infiltrativo e o aumento da taxa de
recorréncia nas ressec¢des com margem positiva.
Mostra-se curativo no caso de margens negativas
sem necessidade de tratamentos adjuvantes, porém
sugere-se reabordagem caso ocorra comprometi-
mento das margens"®. Deve-se objetivar nos casos
benignos uma cirurgia conservadora, entretanto, a
depender da localizagdo, a cirurgia pode se tornar
mutilante. J& nos casos malignos o progndstico é
reservado e a cirurgia deve ser realizada ambicio-
nando margens mais amplas devido a agressividade
da doenca. A resposta do TCGM a quimioterapia
e radioterapia é desfavoravel, dificilmente curati-
va em casos de recidiva ou metdstase, mas o tra-
tamento pode controlar a progressdo e aumentar a
sobrevida da paciente'. A vulvectomia parcial pro-
cedida na paciente possibilitou ampla ressecciao de
margem que se mostrou negativa posteriormente e
o retalho trouxe maior preservacgao estética dentro
do contexto de tratamento eficaz. O seguimento da
doenca deve ser rigoroso e prolongado, com olhar
atento ao surgimento de novas lesoes de caracteris-
ticas semelhantes por todo o corpo e mantendo-se ¢
acompanhamento médico nos primeiros anos apds
tratamento. A paciente foi devidamente orientada a
atentar-se e buscar atendimento na presenca novos
n6dulos em qualquer topografia.

CONCLUSAO

Conforme demonstrado, os TCG sao entidade rara,
principalmente no ambito da Ginecologia. Apesar
de seu diagnostico histopatolégico e tratamento ci-
rurgico serem bem estabelecidos na literatura, a sua
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origem do ponto de vista celular e o seu prognosti-
co e seguimento permanecem carentes de maiores
investigacoes, sendo relevante a descricao de casos
semelhantes para o melhor manejo da doenca.

O caso relatado de TCG foi concordante com os
dados cientificos ja descritos e apresentou sucesso
terapéutico, corroborando com a importincia de
realizar um diagndstico preciso quando de face a
lesao sugestiva da neoplasia. A confirmacéao histo-
patoldgica e imuno-histoquimica garantem ainda
o planejamento cuidadoso da abordagem cirtrgica
apds investigacdo de multicentricidade, e orientam
melhor o seguimento da paciente no que diz respei-
to a recidiva de lesoes.
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