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

Se recuerdan las diversas teorías sobre el origen del
tumor, sus características macro y microscópicas, sus
diversas formas de presentación clínica y los tipos de
tratamiento más frecuentemente empleados.
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Granulóse cell bronchial myoblastoma

Granulóse cell myoblastoma or Abrikossffs tumour
is a rather uncommon disease oniy 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 severa! theories
on the origin of this condition, its macro microscopic
features, the difieren! forms of clinical presentation
and the most common therapeutic approaches is aiso
provided.

Introducción

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 más frecuentes son la cutánea y
la lingual, ocasionalmente se encuentra en otros
tejidos.

Tras el primer caso de localización bronquial
descrito por Kramer en 1939, se han publicado
menos de un centenar de casos en esta situación,
encontrando en la literatura española un tumor
bronquial periférico', uno de bronquio interme-
diario2 y nuestros dos casos de bronquio principal,
uno de ellos ya dado a conocer3.

A continuación se hace una revisión de las di-
versas teorías histogenéticas propuestas, presenta-
ción anatómica y clínica y modalidades terapéu-
ticas.

Observaciones clínicas
Caso 1. Varón de 60 años de edad. Tres meses antes de su

ingreso presenta expectoración hemoptoica. Ingresado en nues-
tro hospital para el tratamiento de un aneurisma ventricular iz-
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quierdo presenta un nuevo episodio hemoptoico de moderada
intensidad. La radiografía de tórax no muestra imágenes tumora-
les. En la broncoscopia se observa una tumoración, de ancha
base de implantación, 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 vascularización, el estudio histológico
revela la existencia de un mioblastoma de células granulosas.

Por los antecedentes cardiológicos del paciente, benignidad y
vascularización del tumor se optó por la abstención quirúrgica
y broncoscópica. Seis años más tarde el paciente se encuentra
asintomático y la radiografía de tórax no muestra alteraciones se-
cundarias al tumor.

Caso 2. Mujer de 33 años de edad. Un mes antes de su in-
greso presenta un cuadro de tos y expectoración purulenta, con
fiebre elevada y dolor de tipo pleurítico en hemitórax izquierdo.
Ingresada en el Servicio de Neumología, el estudio radiológico
muestra la presencia de un atrapamiento aéreo en todo el pul-
món izquierdo; el broncográfico, la presencia de una lesión re-
dondeada en el bronquio principal izquierdo a un centímetro de
la carina traqueal, de bordes uniformes; en la broncoscopia se
observa la obstrucción completa del broncotronco izquierdo por
una masa de superficie lisa, nacarada, de consistencia friable,
que tras la toma de biopsia sangra abundantemente, siendo su
histología inespecífica.

A través de una toracotomía postero-lateral izquierda se reali-
za broncotomía de la porción membranosa del bronquio princi-
pal izquierdo, encontrando una tumoración de 2 cm de diámetro
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 más conservadora,
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procediendo a su extirpación local completa, llegando hasta el
cartílago bronquial, con electrocoagulación de la base de implan-
tación. El estudio histológico demuestra la existencia de un mio-
blastoma de células granulosas.

Comentarios

Desde la descripción histológica de Weber en
1884, se han propuesto diversas hipótesis sobre el
origen de este tumor, algunas ya desechadas como
la de nidos en células heterotópicas o la del granu-
loma secundario a una infestación parasitaria.
Abrikossoff sugiere un origen basado en un pro-
ceso degenerativo-regenerativo del músculo es-
triado, secundario a un traumatismo o inflamación
(«mioma mioblástico»), mientras que otros defien-
den un origen en músculo embrionario («rabdo-
mioblastoma embrionario»)4.

Algunos autores defienden la teoría histiocitaria
o mesenquimatosa, como manifestación de un de-
sorden metabólico general, secundario a un pro-
ceso metabólico anormal subyacente5. Según la
teoría neurogénica, el tumor representaría una
forma de neurofíbroma («neurofibroma de células
granulosas»)6, con origen en los fibroblastos peri
y/o endoneurales7. La similitud con las células
neurohipofisarias hace suponer un origen en el
neuroectodermo, demostrándose en microscopia
electrónica8 una semejanza entre la célula de
Schwann degenerada y la célula tumoral
(«schwannoma de células granulosas») y llegán-
dose a relacionar con un disturbio metabólico fo-
cal de los lisosomas de las células de Schwann9.

Del 2 al 10 % de los mioblastomas de células
granulosas se localizan en el árbol bronquial10, en
general en los bronquios de gran calibre y a nivel
de las bifurcaciones, siendo más frecuentes en el
árbol bronquial derecho y en el lóbulo supe-
rior"'12. Aunque aparecen a cualquier edad, más
del 75 % de los casos de presentan entre los 30 y
los 50 años. La mayoría de los autores encuentran
una incidencia similar en ambos sexos.

La apariencia macroscópica del tumor varía
desde un pequeño engrosamiento de la submucosa
hasta la formación de un masa polipoidea, sésil o
pediculada, que rara vez sobrepasa los 3 cm de
diámetro. La tumoración, aunque bien circuns-
crita, no está encapsulada y presenta una superfi-
cie lisa, de coloración blanquecina, gris-amari-
llenta o rosada, de consistencia variable.

Microscópicamente la célula granulosa suele
adoptar una forma poligonal y alcanza diámetros
de hasta 60y. Contiene abundante citoplasma eosi-
nófilo con finas e innumerables granulaciones PAS
positivas diseminadas de forma homogénea. El
núcleo es único, fusiforme, de pequeño tamaño,
central, con uno o dos nucléolos, siendo excepcio-
nales las figuras de mitosis13. La proliferación celu-
lar se desarrolla en la submucosa pero en ocasio-
nes presenta metaplasia malpigiana, acantosis e

hiperplasia pseudoepiteliomatosa simulando un
carcinoma14.

El microscopio electrónico revela la presencia
de múltiples granulos citoplásmicos osmiofílicos,
redondeados o irregulares, de 0,2 a 2y de diáme-
tro, algunos de ellos vaculados. Entre los granulos
se encuentra una sustancia característica, estriada
o verticilada, que se sitúa a lo largo de la mem-
brana celular y en el intersticio y que semeja mie-
lina8.

En general, la sintomatología y presentación ra-
diológica van a depender del tamaño y localización
del tumor. Los tumores periféricos suelen ser asin-
tomáticos y se presentan como un nodulo pulmo-
nar solitario'. Los endobronquiales de pequeño
tamaño, los más frecuentes, también son asintomá-
ticos, siendo en ocasiones un hallazgo casual de la
broncoscopia. Los endobronquiales de gran ta-
maño cursan con síntomas secundarios a atelecta-
sias focales o neumonitis recidivantes. Los sínto-
mas más frecuentes son la tos, expectoración
mucopurulenta, hemoptisis, dolor torácico, fiebre
y disnea12. Como en nuestro caso 2, el tumor
puede ocasionar un atrapamiento aéreo durante la
espiración.

En la mayoría de los casos sintomáticos, el diag-
nóstico se realiza en la exploración broncoscópica.
La tomografía computarizada se ha utilizado en
ocasiones para evaluar los márgenes del tumor y la
afectación del cartílago bronquial. Excepcional-
mente el diagnóstico lo proporciona la citología
exfoliativa del esputo15.

Un 20 % de los casos presentan otras localiza-
ciones tumorales extratorácicas, principalmente en
forma de nodulos cutáneos". Del 4% al 14%,
la afectación endobronquial es múltiple, plan-
teándose el diagnóstico diferencial con la leiomio-
matosis, amiloidosis, metástasis pulmonares y neu-
rofibromatosis, entre otros procesos'4. La degene-
ración maligna no ha sido descrita en los tumores
de localización bronquial.

El tipo de tratamiento a afectuar dependerá del
estado general del paciente, función respiratoria y
reserva pulmonar, localización y tamaño del tumor
y presencia de lesiones obstructivas distales irre-
versibles. Por otra parte, es importante recordar la
escasa capacidad de crecimiento del tumor'4.

La mayoría de los autores son partidarios de la
resección completa del tumor, conservando la ma-
yor cantidad posible de parénquima funcionante.
Para ello utilizan la broncotomía, las técnicas de
broncoplastia y las resecciones bronquiales en
cuña'6'17. La resección por broncoscopia se reserva
para aquellos casos de cirugía contraindicada o en
tumores con diámetro inferior a los 8 mm, en los
que la probabilidad de recidiva es menor15. La re-
cidiva se ha demostrado en dos casos resecados
parcialmente a través del broncoscopio'4 y se sos-
pecha en dos resecados quirúrgicamente'8.

En 1979 se aboga por la laserterapia, especial-
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mente en los tumores de presentación múltiple19,
pero los resultados han sido contradictorios20. Con
el fin de evitar la toracotonúa y en sustitución de la
resección se han propuesto otras modalidades te-
rapéuticas, como la radioterapia y la implantación
local de agujas de radón21.
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