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CASO CLINICO/CLINICAL CASE

Mioblastoma do pulmao:
A proposito de um caso clinico

Lung myoblastoma:
A case report

J. VIZCAINO¥*, R. SOTTO-MAYOR*, E.TEIXEIRA*, ]. MACANITA*,

M J. PALHANO**, A. BUGALHO DE ALMEIDA*

RESUMO

O Mioblastoma de pulméo é um tumor raro, com
origem nas células de Schwann, cujo modo de
apresentacdo mais comum € a tosse e a toracalgia.
Pode ser um achado radioldgico ou endoscépico.

O caso que apresentamos refere-se a um doente
de sexo masculino, 55 anos de idade, carpinteiro, ex-
-fumador (52 UMA), com histéria de bronquite
cronica (BC), que referia toracalgia esquerda desde
ha alguns meses, ouvindo-se na ausculta¢do pulmo-
nar um sibilo fixo na base do hemitérax esquerdo. A
telerradiografia do térax revelou apenas “paqui-
pleurite residual na base do hemitorax direito”. A
TAC toracica (com cortes finos) mostrou “discreta
imagem nodular no apical do lobo inferior esquerdo
(B6) e paquipleurite residual na base do hemitérax
direito”. A broncofibroscopia revelou “sinais de BC
e no segmento mais posterior do apical do lobo
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ABSTRACT

Granular Cell Myoblastoma is a very rare lung
tumor arising from Schwann cells. Cough and chest
pain are the most frequent presenting symptoms. It
can be also a X-ray or endoscopic finding.

The present case is about a 55 years old carpen-
ter, ex-smoker (52 pack-years), whith chronic
bronchitis. A left side chest pain lasting for several
months was his main complain, A fixed wheeze
could be heard on phisical observation in the base of
the left hemithorax. The chest radiograph shows
“residual paquipleuritis on the base of the right
lower lobe”. The chest CT Scan shows “‘small nodule
on the B6 (apical) left inferior lobe and residual
paquipleuritis on the base of the right lower lobe”.
On bronchoscopy there were “signs of Chronic
Bronchitis and the bifurcation of the posterior
segment of the left inferior lobar bronchi had a
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inferior esquerdo o esporio estd um pouco esbran-
quigado mas sem outras lesdes”. Realizou biépsias a
este nivel gque mostraram ‘“tumor de células
granulares-Mioblastoma”, pelo que foi submetido a
lobectomiahnferloruquerdauuommeamtmo-
patolégico da peca ressecada confirmou o diagnésti-
co. Desde entiio, o doente é seguido na nossa consulta
mantendo a sua BC controlada e sem qualquer
evidéncia de recidiva tumoral.

A propésito fazem-se algumas consideraghes
sobre este tipo de neoplasia do pulmio, cuja histogé-
nese ¢ desconhecida.
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INTRODUCAO

O Mioblastoma, ou tumor de células granulares
(TCG), deve o seu nome a Abrikossoff (Myoblas-
tenmyioma) que, em 1926, descreve o tumor como
derivado das células musculares embriondrias (1).

No fim da década de trinta, Feyrter (10) defende
que esta neoplasia tem origem no sistema nervoso
periférico. Nesta altura, é descrito o primeiro caso de
TCG da traqueia por Frenckner (I11) e na drvore
bronquica por Kramer (18).

Nas-tltimas duas décadas tem vindo a aumentar o
nimero de casos descritos, provavelmente em relagio
com o maior uso da broncofibroscopia.

Do ponto de vista clinico-patolégico tem duas
formas de apresentacio: a variante congénita (Tumor
de Células Granulares Congénito) e a variante do
adulto.

A variante congénita (TCGC) ocorre no recém-nas-
cido e localiza-se caracteristicamente na gengiva
associando-se frequentemente ao Epulis congénito
(tumor de Neumann). Tem claro predominio no sexo
feminino (90%) e associa-se a lesdes com localizagdo
diversa em 10% dos casos. Pensa-se que a sua histo-
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whithish appearence”. Several biopsies of that
bifurcation showed a Granular Cell Myoblastoma
Tumor. He was submited to a left inferior lobec-
‘tomy. The histology confirmed the diagnosis. Ever
since the patient is followed in our out door depart-
ment. After 3 years of follow-up there is no evidence
of tumor recurrency. Tha case ends up with theore-
tical considerations about this rare neoplasm wich
histogenesis is not known,
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génese seja diferente da variante do adulto, havendo
estudos que documentam a sua origem nas células
mesenquimatosas (8). Em microscopia éptica difere
da variante do adulto na sua rica vascularizag@o e na
auséncia de hiperplasia pseudoepiteliomiomatosa. Na
microscopia electrénica ndo apresenta grandes dife-
rengas com a variante do adulto. O dado imunohisto-
quimico mais relevante € o facto de ser habitualmente
negativo para a proteina S-100 (8).

Na variante do adulto a idade de apresentagdo
varia entre os 6 e os 60 anos, com uma média de 45
anos. Nio tem predilecgio por sexos (23). Estd docu-
mentada uma maior incidéncia na raga negra (6).

Pode localizar-se em qualquer tecido mole do
organismo (3,24) tendo predileg@o pela pele, lingua e
amigdalas. No que diz respeito 4 sua distribuigio
intratorécica, a localizag@o traqueo-brénquica estd a
seguir 4 do es6fago e da laringe. Ai é mais frequente
nos brénquios de maior calibre e nos locais de bifur-
cagdo, principalmente no hemitérax direito (6),
seguido da traqueia. Muito raramente, pode ocorrer
no mediastino posterior (6). Quer o compromisso
mais distal quer o atingimento do parénquima
consideram-se excepcionais.
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O tumor de células granulares do pulmao € raro,
estimando-se a sua incidéncia entre 3 € 10 % de todas
as localizages no corpo humano. Nao hé referéncias
na literatura da eventual relagdo com o tabagismo.
Nunca foi descrito o comportamento maligno no
pulmao, ao contrério dos casos de localiza¢ao extrato-
ricica (3 a 6%) (7) e em alguns casos familiares de
TCG miiltiplos (6). Nas formas com comportamento
maligno, o pulmao foi dos principais alvos para os
depdsitos secunddrios. Estdo descritos casos de
remissdo espontdnea, mas sempre nos tumores de
localizag@o extratoracica (19). Macroscopicamente
comporta-se como lesio nodular ou polipoide
endotraqueo-bronquica, geralmente inferior a 2 cm de
didmetro, mas pode encontrar-se entre 0.5 e 6 cm de
didmetro. Costuma apresentar-se como lesao tnica
em 80% dos casos quando intratorécica, sendo multi-
pla em 25% quando a distribui¢@o € extra-toricica,
em especial na variante cutdnea. Devido ao seu
crescimento lento n@o provoca sintomas tordcicos até
determinar obstrugdo traqueo-bronquica. Pelo facto
de serem tumores nido capsulados apresentam um
grande crescimento submucoso. Por vezes, a sua
apresentagdo como tumor de crescimento mucoso ou
submucoso pode dificultar a sua detecgdo por técnicas
imagioldgicas.

Apesar do seu comportamento benigno a nivel
pulmonar, pode mostrar-se localmente invasivo e
recidivar (23). A apresentagdo multipla pulmonar, que
determina o diagnéstico diferencial com metéstases
pulmonares, ndo implica necessariamente que se trate
de uma forma maligna de TCG. Aproximadamente
em 15% das situagdes € um achado endoscopico;
apresenta-se com sinais directos ou indirectos de
neoplasia traduzindo-se por alteragdes na coloragdo
da mucosa/submucosa, infiltra¢do da submucosa ou
lesdes nodulares ou polipoides. Por vezes pode
apresentar-se como pneumonia obstrutiva ou atelecta-
sia. As manifestagoes clinicas iniciais mais frequentes
sd0 a tosse seca e a dor tordcica. O diagndstico € feito
por biépsia brénquica ou cirGrgica, mas alguns
autores referem a possibilidade de diagnéstico por
escovado brénquico(15) ou por LBA (12).
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A histologia € caracteristica, revelando células
poligonais, citoplasma granular eosinéfilo (PAS
positivo varidvel), relagdo niicleo-citoplasma baixa.
O citoplasma granular eosindfilo € a caracteristica
mais relevante. Pensa-se que seja devido a depésitos
lisosomicos em diferentes estados de fragmentagao
(16). A superficie do epitélio do tumor pode mostrar
extensa metaplasia e/ou hiperplasia pseudoepitelio-
miomatosa, que pode ser interpretada incorrectamen-
te pelo anatomopatologista como carcinoma epider-
moide.

A microscopia electrénica revela filamentos intra-
citoplasmaticos, membrana basal limitante e vacuolos
citoplasmaticos. Estes aspectos sao semelhantes aos
encontrados nas células de Schwann. Estes vacuolos
sdo interpretados em alguns estudos como depdsitos
lisosémicos. Foi sugerido que o TCG poderia dever-se
a um defeito focal dos lisosomas das células de
Schwann. De facto estas estructuras contém fosfatase
acida que € habitualmente utilizada como marcador
lisosémico (16). Os estudos imunohistoquimicos
revelam positividade constante para a proteina S-100
e varidvel para NSE, Vimentina, Actina e KP1(CD68).
A positividade para este iltimo, tem sido relatada
como consequéncia da acumulagdo lisosémica intraci-
toplasmatica tendo sido descrita também em Schwan-
nomas (27). A relag@o intima, mostrada pela micros-
copia electrénica e pelos estudos imunohistoquimi-
cos, entre as células de Schwann e o TCG, faz pensar
actualmente que este deva a sua histogénese ao
sistemna nervoso periférico (8).

O diagnédstico diferencial histolégico inclui o
carcinoide oncocitico, as metastases da variante
granular do carcinoma renal, sarcomas das partes
moles, carcinoma em anel de sinete, carcinomas
escamosos e lesdes histiocitdrias xantomatosas como
a malacoplaquia (6).

O tratamento de elei¢do € a excisdo cirtrgica.
Daniels et al (5), recomendam a extirpagio broncos-
chpica se a lesdo € inferior a 8§ mm de didmetro; em
lesdes de maior tamanho, em fung¢do do grande
crescimento submucoso recomendam a lobectomia
pela maior taxa de recidiva. Outros autores defendem
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o tratamento com YAG-laser (9) em tumores inferio-
res a 8 mm de didmetro, mas tal como acontece na
casuistica de Daniels estd associado a uma maior taxa
de recidiva comparativamente com o0 que ocorre na
abordagem cirdrgica.

Resumindo, o TCG do pulmao € um tumor raro de
comportamento benigno , que pode ser encontrado na
arvore traqueo-bronquica, mais frequentemente em
adultos jovens. Pode ser multicéntrico, no entanto, em
geral, € Ginico e de crescimento infiltrativo. O TCG de
pulmio pode estar associado a TCG extra-pulmonar,
sendo esta associagdo mais frequente na variante
cutdnea. Tem como caracteristica histolégica o
citoplasma granular eosinéfilo e a relagio nu-
cleo/citoplasma baixa; na microscopia electrénica
filamentos e vacuolos intracitoplasméticos e membra-
na basal limitante; e na imunohistoquimica positivida-
de varidvel para PAS e presenca de anticorpos contra
a proteina S-100. Os parimetros séricos ndo mostram
alteragdes. Contudo, na literatura, foi referido um
caso de hipercalcémia associada ao TCG, que resol-
veu ap0s a remogao cirtirgica deste (8).0 tratamento
cirirgico conservador € aceite com base no seu
comportamento benigno. A excisdo cirtrgica
acompanha-se de baixas taxas de recorréncia.

CASO CLINICO

Refere-se a um doente de 55 anos de idade, raga
branca, ex-fumador desde hd 9 anos (52 UMA),
carpinteiro.

Apresentava queixas sugestivas de Bronquite
Cronica desde longa data, com infecgdes respiratérias
frequentes, que tinham motivado vérios internamen-
tos nos Gltimos anos.

Seguido regularmente na nossa consulta externa,
em Margo de 1996 referiu dor tordcica na face latero-
-inferior do hemitérax esquerdo com duas semanas de
evolugdo. Na observagio auscultou-se um sibilo fixo
na base do hemitérax esquerdo sendo o restante
exame objectivo normal. Os exames laboratoriais,
nomeadamente hemograma, VS, PCR, fung¢do renal e
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hepitica e urina Il foram normais. A telerradiogratia
do torax (Figs. 1A e 1B) mostrou unicamente “*paqui-
pleurite residual na base do hemitérax direito™.Foi
realizada TAC tordcica (Figs. 2A, 2B e 2C) que
revelou “Paquipleurite residual na base do hemitérax
direito; Imagem nodular no apical do lobo inferior
esquerdo”. Seguidamente foi submetido a Broncofi-
broscopia que mostrou para além de “sinais de Bron-
quite Crénica, espordo do segmento mais posterior do
apical do lobao inferior esquerdo um pouco esbranqui-

Fig. 1 - Telerradiografia térax PA (1A) e perfil esquerdo (1B):
Paquipleurite na base direita.
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Fig. 2 (2A, 2B, 2C) — TAC térax: Nédulo pulmonar no segmento mais posterior do apical do lobo inferior esquerdo.

Paquipleurite na base direita.

¢ado”, tendo-se feito bidpsias a esse nivel, obtendo-se
como resultado histolégico “TCG/Mioblastoma”.

Fez provas de fungio respiratoria pré-operatoria
cujos resultados revelaram uma “alteragio ventilatéria
obstrutiva discreta com insuficiéncia respiratéria
parcial e com boa resposta ao aerossol broncodilata-
dor”.

Na sequéncia foi submetido a lobectomia inferior
esquerda que decorreu sem incidentes (Servigo de
Cirurgia Tordcica do H.S.M.). A histologia e a imuno-
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-histoquimica da pega operatdria coincidiram com as
das bidpsias feitas por broncofibroscopia, a saber: “a
neoplasia é constituida por células grandes, com
citoplasma eosinéfilo granular, nicleos pequenos e
hipercrométicos que se dispdem com padrdo sincicial,
ndo identificando-se mitoses (Fig. 3). O citoplasma
das c€lulas apresenta ligeira positividade para PAS
com resisténcia 4 diastase e hd imunorreactividade
para a proteina S-100"(Fig. 4).

Desde entdo continua a ser seguido na nossa
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3 4 e o A
Fig. 3 - Aspecto histol6gico de fragmento da pega operatéria. A neoplasia é constituida por

células grandes, com citoplasma granular eosinéfilo, nicleos pequenos e
hipercromdticos que se dispoém com padriio sincicial. Ndo se identificam mitoses.

Fig 4~ Aspecto imunohistoquimico de fragmento da pega operatéria. O citoplasma das
células apresenta ligeira positividade para o PAS com resisténcia 4 diastase € hd
imunorreactividade para a proteina S-100.
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consulta externa ndo havendo qualquer evidéncia de
recidiva tumoral.

DISCUSSAO

Trata-se de um doente com Bronquite Crénica a
quem na presenca de uma toracalgia na base do
hemitérax esquerdo, lhe foi auscultado um sibilo fixo
nessa drea, que sugeriu uma obstrugio localizada. A
TAC toricica mostrou imagem nodular no apical do
lobo inferior esquerdo. A broncofibroscopia revelou
no segmento posterior do apical do lobo inferior
esquerdo alteragdo na coloragdo da mucosa cujo
exame imunohistoquimico do material biopsado
demostrou um TCG. Neste contexto a imagem descri-
ta endoscopicamente sugere infiltragdo da submucosa
pelo tumor, o que estd de acordo com o referido por
outros autores.

Tal como € descrito na literatura, também no nosso
caso, ndo existiram quaisquer alteragdes nos pardme-
tros laboratoriais estudados.

M*. J. PALHANO, A. BUGALHO DE ALMEIDA

O tumor localizou-se no hemitérax esquerdo
contrariamente ao que € habitualmente referido, mas
coincidindo com a série de Deavers et al (6).

A neoplasia manifestou-se como lesdo tnica,
coincidindo com a sua apresentagdo mais frequente.

O doente foi submetido a lobectomia inferior
esquerda. Os resultados da histologia, da microscopia
electrénica e da imunohistoquimica coincidem com
os descritos na literatura para o TCG, nomeadamente
a presenga de citoplasma granular eosinéfilo e positi-
vidade para a proteina S-100 No nosso caso nio se
verificou a positividade para NSE.

Apds 3 anos de follow-up, ndo existe recidiva
tumoral e o doente mantem a sua DPOC controlada.
A cirurgia foi curativa, confirmando-se a evolugdo
benigna descrita na literatura.

De acordo com o que € actualmente aceite o TCG
terd origem nas células de Schwann, pela grande
associagdo, do ponto de vista histolégico, entre as
células granulares e as dos nervos periféricos, para
além da positividade para a proteina S-100 nos
estudos imunohistoquimicos.
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