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Relato de Caso

Tumor de células granulares no eséfago:
relato de 2 casos e revisao de literatura

Granular cells tumor of the esophagus: report of two cases and

review of literature

JACQUELINE MARTINS DE Sousal, FLAvio MARTINS DE Sousa?

REsumMo

O tumor de células granulares (TCG) ou mioblastoma
€ um tumor benigno e raro, descrito pela primeira vez
por Abrikossoff em 1926 com o relato de cinco casos
localizados na lingua. Cinco anos mais tarde, 0 mesmo
autor também foi o pioneiro a descrever o TCG de
localizagdo esofagica®. Desde a sua primeira descrigao,
0 TCG ja foi encontrado em diversas regifes do corpo
humano, como pele, mama, trato respiratorio, sistema
biliar, trato gastrointestinal, tireoide, sistema nervoso
central e vagina®4 Sua localizagdo gastrointestinal
corresponde a 5-11% dos casos*S, sendo que um terco
destes ocorre no esdfago®. A literatura descreve presenca
de TCG em 0,012 a 0,033% das endoscopias digestivas
altas realizadas™ , sendo que tal propor¢éo se repete em
materiais de autdpsias®. O objetivo do presente trabalho
¢ relatar dois casos de TCG esofagico, discutindo os
achados clinicos, endoscopicos e patologicos e realizar
uma revisdo da literatura sobre o assunto.

Unitermos: Es6fago, Esofagopatias, Neoplasias Esofégicas,
Tumor de Células Granulares.

SUMMARY

Introduction: Granular cell tumor (GCT) is a rare benign
tumor. About 5-11% of cases are located in gastrointestinal
tract, and of these one-third occurs in the esophagus.
Objective: To report two cases of esophageal GCT and
conduct a review of the literature on the subject. Cases:
We present two cases of GCT of the esophagus, both in
females (42 and 53 years) with dyspeptic complaints and
the diagnosis was confirmed by biopsy during endoscopy.
We adopt a conservative approach with endoscopic
resection in the first case and clinical in the second, both
with good outcome. Discussion: The TCG has no gender
preference, being more common in blacks about 45

years. It mainly affects the distal esophagus (65%), there
may be multiple lesions in the esophagus and focusing
on multiple sites in the body. Half of the patients are
asymptomatic, but there may be complaints as dysphagia,
retrosternal pain, heartburn, epigastric pain, nausea and
vomiting and the presence of symptoms is directly related
to the size and multiplicity of lesions. Because its benign
behavior, the current trend is expectant management
in asymptomatic cases and tumors smaller than 1 cm,
with periodic endoscopic follow-up for 1 to 2 years.
In symptomatic cases, tumors larger than 1 cm, rapidly
growing, or circumferential margins infiltrated resection is
recommended, especially endoscopic polypectomy.

Keywords: Esophagus, Esophageal Diseases, Esophageal
Neoplasms, Granular Cell Tumor.

RerLATO DE CASO

Caso 1 — Paciente do sexo feminino, 53 anos, branca,
procurou atendimento médico em janeiro de 2010 com
queixas de queimacdo retroesternal e epigastrica ha 3
meses. Ao exame fisico, ndo se identificaram alteragdes.
Solicitada endoscopia digestiva alta, a qual evidenciou um
polipo em esdfago médio (realizada polipectomia), hérnia
de hiato pequena de 2,0 cm, esofagite erosiva distal e
gastrite erosiva de antro. O exame anatomo-patoldgico
da peca concluiu tumor de células granulares do eséfago
(Figuras 1 e 2). Optou-se por tratamento clinico da doenga
do refluxo gastroesofagico e acompanhamento clinico, com
melhora completa dos sintomas. Realizada nova endoscopia
digestiva alta em junho de 2010, identificando hérnia de
hiato pequena de 2 cm e gastrite erosiva de antro.

Caso 2 — Paciente do sexo feminino, 42 anos, branca,
procurou atendimento médico em marco de 2010 com
queixas de queimacdo epigastrica, empachamento pos-
prandial e nduseas ha 4 meses. Sem alteragBes ao exame
fisico. Solicitada endoscopia digestiva alta, mostrando lesdo
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Figura 1

elevada de esbfago cervical medindo 8,0 mm (Figuras 3 e 4),
realizada biopsia, esofagite erosiva distal, hérnia de hiato por
deslizamento de 3,0 cm e gastrite antral erosiva leve. O exame
anatomo-patoldgico diagnosticou a lesdo esofagica como
tumor de células granulares. Optou-se por tratamento clinico da
doenga do refluxo gastroesofagico e acompanhamento clinico,
com melhora importante da sintomatologia. Ap6s 6 meses,
a paciente continua clinicamente bem.

DiscussAo

Ahistogénese do TCG é controversa. Quandofoi primeiramente
descrito em 1926!, pensava-se que era proveniente do
musculo estriado, entdo foi denominado mioblastoma de
células granulares. Porém, alguns estudos®! demonstraram
reacdo imunohistoquimica fortemente positiva para proteina
S-100 e enolase neuroespecifica encontrada no citoplasma,
0s quais sdo marcadores especificos para as células de
Schwann, corroborando com a hip6tese de origem neural,
a qual é a mais aceita atualmente'?. Contudo, alguns autores
acreditam na origem histiocistica®®, de células mesenquimais
indiferenciadas®* ou processo fibroblastico?®.

Também é controverso o acometimento do TCG em relagédo
ao sexo; alguns estudos mostram predominancia do
sexo feminino®, outros do masculino*® e até ha alguns
mostrando incidéncia similar“®, Acomete principalmente
individuos negros*'® e com média de 45 anos de idade®®®,
Sua distribuicdo esofgica predomina no ter¢o distal®!® e se
da na seguinte proporcdo: 65% distal, 20% médio e 15%
proximal®. Pode incidir em multiplos sitios, com taxas de 5
a 20%**% geralmente acometendo outras regides do trato
gastrointestinal, faringe, laringe, bronquios, pele, pericardio e
trato genital feminino?; além de poder haver lesdes mdltiplas
no proprio esdfago’. Dessa forma, é recomendada uma
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investigacdo geral, especialmente do trato gastrointestinal
e pele, mesmo quando somente uma lesdo esofagica é
encontrada®?.,

Cerca de 50% dos pacientes sdo assintomaticos'?. Nestes
casos, 0 diagnéstico € realizado como achado de exame
durante endoscopia digestiva alta indicada por outros
motivos?, O principal sintoma associado ao TCG é disfagia,
acometendo de 33-43%%% dos casos, seguido de dor
retroesternal, pirose, dor epigastrica, ndusea e vomitos32022;
sendo que a presenca de sintomas esta diretamente
relacionada ao tamanho e multiplicidade das lesdes®®,

Macroscopicamente, o TCG caracteriza-se por ser uma lesdo
submucosa séssil (p6lipo, papula ou placa), recoberta por epitélio
intacto, de coloracdo amarelada ou amarela-esbranquicada,
com consisténcia firme*>?? e pode haver estenose ou ulceracdo
associadas®. Seus principais diagnésticos diferenciais sdo
outras lesdes benignas da submucosa, como leiomioma,
neurofibromatose e glandula sebacea ectopica®*?. Diante
da suspeita diagndstica, deve-se prosseguir a investigacéo,
realizando-se bidpsias da lesdo, as quais devem ser mdltiplas e
profundas por conta da sua localizagdo submucosa®4%,

O aspecto histologico é caracteristico: células poligonais ou
fusiformes com ndcleo pequeno e centralizado, citoplasma
eosinofiico abundante e dispostas em ninhos separados
por faixas de tecido conjuntivo*®?2, As células estdo bem
agrupadas, os nédulos de tumor bem individualizados, mas ndo
ha capsula®. Pode haver hiperplasia do epitélio que recobre a
lesdo, causando dificuldade para diferencia-lo do carcinoma de
células escamosas invasor*?, A ultrassonografia endoscopica
€ de grande importancia na determinacdo exata da localiza¢&o,
profundidade e tamanho da les&o, ajudando na definicdo da
melhor conduta?4; porém seu aspecto ecoendoscépico pode
ser confundido com o de um lipoma®,
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Na grande maioria dos casos, 0 TCG é benigno®, contudo
cerca de 2,0 a 4,3% comporta-se como maligno®?, havendo
até casos descritos de metastases a distancia®?. Os sinais
macroscopicos de malignidade séo: tumores maiores de 4 c¢m,
recorréncia, crescimento rapido e recente?®?, Apesar de sua
diferenciacdo histoldgica entre benigno ou maligno ser dificil,
pode-se distinguir algumas caracteristicas de malignidade,
como necrose celular, nicleo aumentado, nucléolo grande,
atividade mitética, pleomorfismo nuclear e alongamento das
células, sendo que o diagnostico se faz com a presenca de pelo
menos trés desses critérios?4.

Devido ao seu comportamento benigno, a tendéncia atual é a
de conduta expectante nos casos assintomaticos e de tumores
menores que 1 cm, com seguimento endoscdpico periodico por
1 a 2 anos*8122, Alguns autores®® sugerem apenas orientar 0
pacientearetornar caso desenvolvadisfagia, semnecessidadede
seguimento endoscopico. Nos casos sintomaticos, de tumores
maiores que 1 cm, de crescimento rapido, circunferenciais ou
com margens infiltradas, € preconizada a exérese*®,

Devido a alta morbidade da cirurgia esofagica, tem-se indicado
a polipectomia endoscépica, com bons resultadost?:31,
Dois critérios sdo necessarios para indicacdo da remocao
endoscépica do tumor: tamanho menor que 2 cm e camada
muscular propria integra, dai a importancia da realizagdo da
ultrassonografia endoscopica?*2. Cerca de 5% dos casos
submetidos a ressec¢do endoscipica apresentaram recidivas
das lesbes?.
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