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El mioblastoma de células granulosas o tumor de
Abrikossoff es un tumor poco frecuente, de localiza-
cion bronquial excepcional. Se presentan dos casos,
uno no fue tratado y el otro lo fue quinirgicamente de
manera conservadora a través de una broncotomia.
Ambos pacientes evolucionaron bien.

Se recuerdan las diversas teorias sobre el origen del
tumor, sus caracteristicas macro y microscépicas, sus
diversas formas de presentacién clinica y los tipos de
tratamiento més frecuentemente empleados.

Arch Bronconeumol 1987; 23:310-312

Granulose cell bronchial myoblastoma

Granulose cell myoblastoma or Abrikossff’s tumour
is a rather uncommon disease only exceptionally found
in the bronchial tree. We report two cases, one of
them untreated and the other surgically treated by
bronchotomy, a rather conservative approach. Both
patients showed a good outcome.

A literature review focused on the several theories
on the origin of this condition, its macro microscopic
features, the different forms of clinical presentation
and the most common therapeutic approaches is also
provided.

Introduccion

Desde las primeras descripciones de este tipo de
tumor en el siglo pasado, su origen y verdadera na-
turaleza han sido motivo de controversia. Aunque
sus localizaciones mas frecuentes son la cutdnea y
la lingual, ocasionalmente se encuentra en otros
tejidos.

Tras el primer caso de localizacion bronquial
descrito por Kramer en 1939, se han publicado
menos de un centenar de casos en esta situacion,
encontrando en la literatura espafiola un tumor
bronquial periférico', uno de bronquio interme-
diario? y nuestros dos casos de bronquio principal,
uno de ellos ya dado a conocer®.

A continuacién se hace una revision de las di-
versas teorias histogenéticas propuestas, presenta-
ci6n anatémica y clinica y modalidades terapéu-
ticas.

Observaciones clinicas

Caso 1. Varén de 60 aiios de edad. Tres meses antes de su
ingreso presenta expectoracién hemoptoica. Ingresado en nues-
tro hospital para el tratamiento de un aneurisma ventricular iz-

Recibido el 6-10-1986.
*Prof. E. Folqué Gémez.

310

quierdo presenta un nuevo episodio hemoptoico de moderada
intensidad. La radiografia de térax no muestra imagenes tumora-
les. En la broncoscopia se observa una tumoracién, de ancha
base de implantacion, en la pared posterior del bronquio princi-
pal derecho, a la altura de la embocadura del bronquio lobar su-
perior, de aspecto encefaloide e infiltrativo en sus bordes. De
consistencia friable y rica vascularizacién, el estudio histolégico
revela la existencia de un mioblastoma de células granulosas.

Por los antecedentes cardioldgicos del paciente, benignidad y
vascularizacién del tumor se opté por la abstencion quirirgica
y broncoscépica. Seis afios mas tarde el paciente se encuentra
asintomdtico y la radiografia de t6rax no muestra alteraciones se-
cundarias al tumor.

Caso 2. Mujer de 33 aios de edad. Un mes antes de su in-
greso presenta un cuadro de tos y expectoracién purulenta, con
fiebre elevada y dolor de tipo pleuritico en hemitérax izquierdo.
Ingresada en el Servicio de Neumologia, el estudio radiologico
muestra la presencia de un atrapamiento aéreo en todo el pul-
mén izquierdo; el broncogrifico, la presencia de una lesién re-
dondeada en el bronquio principal izquierdo a un centimetro de
la carina traqueal, de bordes uniformes; en la broncoscopia se
observa la obstruccién completa del broncotronco izquierdo por
una masa de superficie lisa, nacarada, de consistencia friable,
que tras la toma de biopsia sangra abundantemente, siendo su
histologfa inespecifica.

A través de una toracotomia postero-lateral izquierda se reali-
za broncotomia de la porcién membranosa del bronquio princi-
pal izquierdo, encontrando una tumoracion de 2 cm de didmetro
que se implanta en la cara lateral interna, a 1 cm de la carina. A
pesar de los buenos resultados conseguidos con las técnicas de
broncoplastia, nos inclinamos por una técnica mas conservadora,
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procediendo a su extirpacién local completa, llegando hasta el
cartilago bronquial, con electrocoagulacion de la base de implan-
tacion. El estudio histolégico demuestra la existencia de un mio-
blastoma de células granulosas.

Comentarios

Desde la descripcién histolégica de Weber en
1884, se han propuesto diversas hipétesis sobre el
origen de este tumor, algunas ya desechadas como
la de nidos en células heterotépicas o la del granu-
loma secundario a una infestacién parasitaria.
Abrikossoff sugiere un origen basado en un pro-
ceso degenerativo-regenerativo del musculo es-
triado, secundario a un traumatismo o inflamacién
(«mioma mioblastico»), mientras que otros defien-
den un origen en miisculo embrionario («rabdo-
mioblastoma embrionario»)?.

Algunos autores defienden la teoria histiocitaria
0 mesenquimatosa, como manifestaciéon de un de-
sorden metabdlico general, secundario a un pro-
ceso metabdlico anormal subyacente’. Segin la
teoria neurogénica, el tumor representaria una
forma de neurofibroma («neurofibroma de células
granulosas»)®, con origen en los fibroblastos peri
y/o endoneurales’. La similitud con las células
neurohipofisarias hace suponer un origen en el
neuroectodermo, demostrdndose en microscopia
electrénica® una semejanza entre la célula de
Schwann degenerada y la célula tumoral
(«schwannoma de células granulosas») y llegan-
dose a relacionar con un disturbio metabélico fo-
cal de los lisosomas de las células de Schwann®.

Del 2 al 10 % de los mioblastomas de células
granulosas se localizan en el arbol bronquial'®, en
general en los bronquios de gran calibre y a nivel
de las bifurcaciones, siendo mas frecuentes en el
arbol bronquial derecho y en el 16bulo supe-
rior'12, Aunque aparecen a cualquier edad, mas
del 75 % de los casos de presentan entre los 30 y
los 50 afios. L.a mayoria de los autores encuentran
una incidencia similar en ambos sexos.

La apariencia macroscopica del tumor varia
desde un pequeiio engrosamiento de la submucosa
hasta la formacién de un masa polipoidea, sesil o
pediculada, que rara vez sobrepasa los 3 cm de
didmetro. La tumoracién, aunque bien circuns-
crita, no estd encapsulada y presenta una superfi-
cie lisa, de coloracién blanquecina, gris-amari-
llenta o rosada, de consistencia variable.

MicroscOpicamente la célula granulosa suele
adoptar una forma poligonal y alcanza didmetros
de hasta 60y. Contiene abundante citoplasma eosi-
néfilo con finas e innumerables granulaciones PAS
positivas diseminadas de forma homogénea. El
nicleo es unico, fusiforme, de pequefio tamafio,
central, con uno o dos nucleolos, siendo excepcio-
nales las figuras de mitosis'3. La proliferacién celu-
lar se desarrolla en la submucosa pero en ocasio-
nes presenta metaplasia malpigiana, acantosis e
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hiperplasia pseudoepiteliomatosa simulando un
carcinoma'4.

El microscopio electrénico revela la presencia
de miiltiples granulos citopldsmicos osmiofilicos,
redondeados o irregulares, de 0,2 a 2y de didme-
tro, algunos de ellos vaculados. Entre los granulos
se encuentra una sustancia caracteristica, estriada
o verticilada, que se sitda a lo largo de la mem-
brana celular y en el intersticio y que semeja mie-
lina®.

En general, la sintomatologia y presentacion ra-
diol6gica van a depender del tamaiio y localizacion
del tumor. Los tumores periféricos suelen ser asin-
tomaticos y se presentan como un nédulo pulmo-
nar solitario!. Los endobronquiales de pequeiio
tamario, los més frecuentes, también son asintoma-
ticos, siendo en ocasiones un hallazgo casual de la
broncoscopia. Los endobronquiales de gran ta-
maiio cursan con sintomas secundarios a atelecta-
sias focales o neumonitis recidivantes. Los sinto-
mas mds frecuentes son la tos, expectoracion
mucopurulenta, hemoptisis, dolor toracico, fiebre
y disnea'>. Como en nuestro caso 2, el tumor
puede ocasionar un atrapamiento aéreo durante la
espiracion.

En la mayoria de los casos sintomaticos, el diag-
néstico se realiza en la exploracién broncoscépica.
La tomografia computarizada se ha utilizado en
ocasiones para evaluar los margenes del tumor y la
afectacion del cartilago bronquial. Excepcional-
mente el diagndstico lo proporciona la citologia
exfoliativa del esputo’s.

Un 20 % de los casos presentan otras localiza-
ciones tumorales extratoracicas, principalmente en
forma de nédulos cutdneos!!. Del 4 % al 14 %,
la afectacién endobronquial es multiple, plan-
teandose el diagnostico diferencial con la leiomio-
matosis, amiloidosis, metastasis pulmonares y neu-
rofibromatosis, entre otros procesos'*, La degene-
racién maligna no ha sido descrita en los tumores
de localizacién bronquial.

El tipo de tratamiento a afectuar dependera del
estado general del paciente, funcion respiratoria y
reserva pulmonar, localizacién y tamaiio del tumor
y presencia de lesiones obstructivas distales irre-
versibles. Por otra parte, es importante recordar la
escasa capacidad de crecimiento del tumor!®.

La mayoria de los autores son partidarios de la
reseccién completa del tumor, conservando la ma-
yor cantidad posible de parénquima funcionante.
Para ello utilizan la broncotomia, las técnicas de
broncoplastia y las resecciones bronquiales en
cuna'®!’. La reseccién por broncoscopia se reserva
para aquellos casos de cirugia contraindicada o en
tumores con didmetro inferior a los 8 mm, en los
que la probabilidad de recidiva es menor'. La re-
cidiva se ha demostrado en dos casos resecados
parcialmente a través del broncoscopio'* y se sos-
pecha en dos resecados quirirgicamente'®.

En 1979 se aboga por la laserterapia, especial-
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mente en los tumores de presentacién miiltiple!?,
pero los resultados han sido contradictorios®. Con
el fin de evitar la toracotomia y en sustitucién de la
reseccion se han propuesto otras modalidades te-
rapéuticas, como la radioterapia y la implantacién
local de agujas de radé6n?!.
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