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CASOS CLINICOS
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Abstract

Obstuctive jaundice secondary to extrahepatic bile ducts granular cell tumor

Bile ducts granular cell tumor is a rare entity. Of neural origin, mostly benign, may, however, present
mimicking malignancy. We report a 32 years old female presenting with painless jaundice and extrahepatic
bile ducts stenosis confirmed with MRC. Extrahepatic bile ducts resection is performed. Reconstruction in-
volves four independent ducts to a Roux en Y enteric loop. She has a good postoperative outcome, with no
evidence of complications nor recurrence at 17 months of follow up.
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Resumen

El tumor de células granulares en la via biliar es una neoplasia rara de origen neural, en su mayoria be-
nigna y cuya presentacion puede sugerir patologia maligna. Objetivo: Se presenta el caso clinico, caracteris-
ticas anatomopatoldgicas, manejo y evolucion de una paciente joven que se presenta con ictericia obstructiva
por estenosis subcarinal biliar. Paciente y Método: Paciente 32 afios, sexo femenino, con ictericia, coluria
y prurito. Diagnéstico de estenosis biliar y dilatacion de via biliar intrahepética se confirma con colangiorre-
sonancia magnética. Se realiza reseccion de via biliar extrahepatica desde supracarinal que incluye via biliar
distal. Reconstitucion bilioentérica a'Y de Roux que involucra cuatro conductos intrahepaticos. Evoluciona en
forma satisfactoria en el postoperatorio. El seguimiento alejado a 17 meses revela una satisfactoria condicion
de la paciente, sin signos de complicacion o recidiva. Conclusion: EI manejo por un equipo de experiencia
multidisciplinario nos permitié ayudar a una paciente con rara patologia, benigna en lo histolégico, pero que
puede representar un gran desafio técnico.
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Introduccion

El tumor de células granulares es una neoplasia
cuyo origen citogenético se relaciona con las células
de Schwannt, aunque se ha postulado que se origi-
naria a partir de una célula precursora con capacidad
de diferenciarse a células de Schwann o a células
granulares?. Su naturaleza es benigna y constituye
s6lo el 1,1% de los tumores benignos de la vesicula
biliar®. Aparece con mayor frecuencia en mujeres
entre la cuarta y sexta décadas de la vida, aunque
puede ocurrir a cualquier edad. La presentacion
biliar del caso que nos ocupa es rara*®.

Caso clinico

Paciente de 32 afios de edad, de sexo femenino,
que consulta por prurito de tres meses de evolucion,
agregandose coluria e ictericia dos semanas antes
de la evaluacion médica. No presenta antecedentes
remotos marbidos significativos. Durante su estudio,
la ultrasonografia abdominal revela dilatacion de la
via biliar intrahepética, con bilirrubinemia mayor
a 15 mg%, a expensas de la directa, y elevacion
de enzimas canaliculares. Ca-19-9 normal. Colan-
giorresonancia magnética preoperatoria confirma
significativa dilatacion de la via biliar intrahepética
supracarinal y estenosis severa de ambos conductos
hepaticos a ese nivel (Figura 1). Se plantea diagnos-
tico de neoplasia o de estenosis benigna.

Se realiza reseccion de la via biliar extrahepatica
mas linfadenectomia. La biopsia rapida informada
por el patélogo sugiere inmediatamente tumor de
células granulares.

Se reconstituye mediante colangioenteroanasto-
mosis triple a asa yeyunal en Y de Roux, realizando
plastia en dos de los cuatro conductos para disminuir
el nimero de anastomosis a tres. Se deja dos catéte-
res transentéricos de alimentacion pediatrica nimero
3 a conductos biliares para acceso colangiogréfico.
Colangiografia de control postoperatoria ambula-
toria a los 21 dias, no muestra evidencia de fuga
ni estenosis, con buen vaciamiento a distal (Figura
2). La paciente evoluciona satisfactoriamente en
el postoperatorio. A los 17 meses, se encuentra en
buenas condiciones sin signos de recidiva.

Macroscopia

Segun informe de anatomia patoldgica, se recibe
para biopsia, ademas de tejido linfonodal de grupos
12 y 13, una pieza de via biliar extrahepética com-
puesta por colédoco, cistico, conducto hepatico iz-
quierdo, conductos segmentarios VI mas VII comun,
V y VIII. En la zona de confluencia de los cuatro
Gltimos existe un area de engrosamiento de la pared
de hasta 8 mm con estenosis marcada del lumen.
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Figura 1. Colangiografia Preoperatoria: Se observa
significativa dilatacion de la via biliar supracarinal con
amputacion segmentaria de aproximadamente 3 cm a
distal, desde donde via biliar es normal hacia duodeno.

DFOV: 25.0 X 25.0cm

Microscopia

En la zona de pared engrosada descrita se observa
una neoplasia de células redondas y ovaladas gran-
des, con nlcleos hipercrométicos y abundante cito-
plasma eosindfilo granular (Figura 3). Estas células
infiltran la pared de los conductos biliares formando
Iaminas, cordones y nddulos entre los conductillos y
glandulas biliares normales. No hay atipia, pleomor-
fismo celular ni mitosis. El estudio complementario
con inmunohistoquimica (anticuerpos monoclo-
nales) es positivo para proteina S-100 (Figura 3),
Enolasa Neurono Especifica (NSE, Figura 4), CD68
(Cluster of Differentiation 68) y Vimentina.

Por otra parte, Desmina y Actina (marcadores
musculares) son negativas.

Discusién

El tumor de células granulares es una neoplasia
benigna descrita en numerosos tejidos y érganos. Es
muy rara en el tracto biliar, en donde la sintomato-
logia puede sugerir un proceso maligno’. El tamafio
varia entre 1 a 2 cm de didmetro. Se presenta como
uno o multiples nédulos blandos, ovalados, de bor-
des bien o mal delimitados, a la seccidn es de color
amarillento.

Histologicamente esta formado por células de
forma poligonal, con bordes mal definidos, cito-
plasma eosindfilo abundante y tipicamente granular;
los nucleos son pequefios con cromatina densa. Los
granulos citoplasmaticos corresponden a estructuras
similares a lisosomas que contienen mielina o sus
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Figura 2. Colangiografia postoperatoria: Se observa la
triple anastomosis colangioyeyunal a cuatro conductos
(dos con plastia para una anastomosis) sin evidencia de
fuga, con buen vaciamiento a distal.
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Figura 4. Proteina S100 positiva en el citoplasma de
células tumorales. 200x.

productos metabdlicos, sugiriendo un origen neural®,
Atipia y mitosis son raras. Histoquimicamente son
positivos para proteina S-100, Enolasa Neurono
Especifica (NSE) (7) y CD68. Son negativos para
marcadores musculares y epiteliales. Hay aproxima-
damente 56 casos benignos publicados de tumor de
células granulares en el tracto biliar®*°.

Este caso nos permite recordar su rareza. El
tratamiento de eleccién es reseccion quirdrgica con
reconstitucion de la via biliar.

Los casos malignos son alin mas raros; las carac-
teristicas de malignidad son necrosis, células fusa-
das, ndcleo vesicular con nucléolo prominente, mas
de 2 mitosis por 10 campos mayores, pleomorfismo
y alta relacién ndcleo-citoplasmatica. Afortunada-
mente, ninguna de estas caracteristicas se observé
en el caso de esta joven paciente.
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Figura 5. NSE positiva en el citoplasma de células tu-
morales. 400x.
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