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RESUMO

Paciente do sexo feminino, 16 dias de idade, exibiu lesdo exofitica de aspecto nodular localizada em regido anterior do rebordo
alveolar maxilar desde o nascimento. A hipotese clinica de epiilide de células granulares congénita (ECGC) foi estabelecida, e a
paciente foi submetida a bidpsia excisional. Microscopicamente, observou-se a proliferagdo em lengol de células eosinofilicas com
citoplasma granular em meio a um estroma de tecido conjuntivo fibroso vascularizado. A andlise imuno-histoquimica para
S100 evidenciou auséncia de imunomarcagdo. A hipolese de ECGC foi confirmada e, apos seis meses, a paciente ndo apresentou
sinais de recidiva da lesdo.

Unitermos: congénito,; doengas da gengiva; tumor de células granulares; diagndstico diferencial.

ABSTRACT

A 16-days-old female patient exhibiting an exophytic nodular lesion located at anterior maxilla on the alveolar ridge since birth. The
clinical hypothesis of congenital granular cell epulis (CGCE) was established, and the patient underwent excisional biopsy. Microscopically,
a sheet-like proliferation of eosinophilic cells with granular cytoplasm was observed in a stroma of vascularized fibrous connective tissue.
The immunohistochemical analysis for S100 evidenced the absence of immunostaining. The CGCE hypothesis was confirmed and, after
six months, the patient showed no signs of recurrence of the lesion.

Key words: congenital; gingival diseases; granular cell tumor; differential diagnosis.

RESUMEN

Nifia de 16 dias de edad, presentaba una lesion exofitica de aspecto nodular ubicada en la region de la cresta alveolar maxilar
anterior desde su nacimiento. Se establecio la hipotesis clinica de épulis congénito de células granulares, y la paciente se sometio
a una biopsia por escision. Microscipicamente se ha observado una proliferacion laminar de células eosinofilicas con citoplasma
granular en medio de un estroma de tejido conectivo fibroso vascularizado. El andlisis inmunobistoquimica para S100 reveld
ausencia de inmunomarcacion. La hipotesis de épulis congénito ha sido confirmada, v, después de seis meses, la paciente no
mostro seniales de recidiva de la lesion.
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INTRODUCAO

A eptlide de células granulares congénita (ECGC) € uma
lesdo benigna incomum e de etiologia desconhecida que acomete
principalmente a mucosa alveolar de fetos e neonatos, podendo
causar dificuldades respiratorias e alimentares™. Seu diagndstico
clinico pode ser realizado durante a vida intrauterina a partir
da 27* semana, através de ultrassonografia tridimensional e
ressonancia magnética, ou apenas no momento do nascimento,
dependendo do tamanho da lesao®?.

AECGC tem predileco por individuos leucodermas do género
feminino, com propor¢do de 10:1% %, Clinicamente, na maioria
dos casos apresenta-se como um nddulo solitdrio, pedunculado, de
consisténcia firme, localizado principalmente na regiao anterior
da maxila®. No entanto, em casos extremamente raros, também
pode acometer o ventre da lingua ou se apresentar na forma de
multiplas lesoes®©.

E necessdrio realizar o diagndstico diferencial clinico da
ECGC com outras lesoes que acometem a cavidade oral, como
teratoma, hamartoma, coristoma, fibroma, hemangioma,
linfangioma, rabdomioma, rabdomiossarcoma e tumor de
células granulares® *. Microscopicamente, possui semelhanca
com o tumor de células granulares, sendo ambos compostos
por uma proliferacio de células eosinofilicas volumosas com
citoplasma granular. Entretanto, o conhecimento de algumas
diferengas clinicas, estruturais e imuno-histoquimicas garante
seu diagndstico definitivo® 7%,

0 objetivo do presente relato é descrever as caracteristicas
clinicopatol6gicas e imuno-histoquimica da ECGC, bem como
realizar seu diagndstico diferencial clinico e histopatoldgico.

RELATO DE CASO

Paciente neonato, 16 dias, sexo feminino, leucoderma,
exibindo lesdo a0 nascimento. No exame clinico intraoral, foi
observada lesio exofitica de aspecto nodular, com coloracio
variando de rosa a vermelho, com superficie lisa, consisténcia
firme, localizada na regido anterior do rebordo alveolar
maxilar (Figura 1). A hipétese clinica de ECGC foi sugerida, e
a realizacdo de uma bidpsia excisional sob anestesia local foi o
procedimento escolhido. A peca cirtirgica foi enviada para exame
anatomopatologico.

A andlise histopatoldgica revelou presenca de fragmento de
lesao benigna caracterizada pela proliferacao em lengol de células
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FIGURA 1 — Aspecto clinico

Ae B) aspecto clinico da lesio evidenciando aumento nodular na regido anterior do
rebordo alveolar maxilar.

eosinofilicas volumosas, com citoplasma granular em meio a um
estroma de tecido conjuntivo fibroso ricamente vascularizado.
Além disso, também foram observadas dreas de ulceragio e atrofia
das cristas do epitélio de revestimento (Figuras 2A, 2B e 2C). Para
confirmagio do diagnéstico, foi realizada a imuno-histoquimica
para $100, que se apresentou negativo (Figura 2D). Dessa forma,
o diagndstico de ECGC foi estabelecido. A paciente encontra-se em
acompanhamento, apresentando ganho de peso e mucosa oral
com aspecto de normalidade.

FIGURA 2 — Microscopia

Ae B) 500 pm; aspectos histopatolagicos evidenciando fragmento de lesdo benigna
caracterizada pela proliferacdo em lengol de células eosinofilicas volumosas; C) 100 pm;
com citoplasma granular e niicleo basofilico arredondado (HE); D) 100 pum; expressio
imuno-histoquimica negativa para S100.

HE: hematoxilina e eosina.

DISCUSSAO

A ECGC é uma lesdo relativamente rara, possuindo apenas
cerca de 250 casos registrados na literatura desde sua primeira
descricdo em 1871 por Neumann”’. O termo ECGC foi estabelecido
pela Organizacio Mundial da Satde (OMS) em 2005 e continua
mantido desde sua tltima classificacio em 20171 2. Contudo,
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essa lesdo também € encontrada na literatura com outros termos,
como epuilide congenita, eptlide congénita do recém-nascido,
lesdo de células granulares congénita, tumor de células granulares
gengival, mioblastoma congénito e tumor de Neumann® 51319,

Sua patogénese e histogénese ainda permanecem incertas,
apesar de alguns autores acreditarem que essa lesio seja um
processo reativo ou degenerativo, e no uma neoplasia verdadeira?.
Ademais, muitos autores sugerem que o crescimento da lesdo seja
consequéncia da influéncia de hormdnios maternos durante a
gestacdo, como a producdo aumentada de estrogénio e progesterona,
principalmente no terceiro trimestre, que € o periodo em que hd
maior desenvolvimento da lesdo. Essa hipdtese corrobora o fato de
que o crescimento da ECGC cessa apds o nascimento!> ',

Quanto a sua histogénese, diversos estudos imuno-
-histoquimicos e ultraestruturais vém tentando identificar a
origem da ECGC; eles consideram que essa lesao possa originar-se
do epitélio odontogénico ou ser fibrobldstica, miogénica,
neurogénica, histiocitica e endotelial, ou partir de células
mesenquimais indiferenciadas. Essa tltima hipdtese € a mais
aceita, partindo do pressuposto de que a ECGC seja um processo
degenerativo das células, que sdo capazes de se diferenciar em
diversos tipos celulares® %1619

Alguns autores avaliaram o perfil imuno-histoquimico da
ECGC a fim de elucidar sua histogénese. Leocata ef al. (1999)17
obtiveram imunomarcagdo positiva para vimentina e desmina,
enquanto Kokubun e al. (2018)® constataram positividade
para vimentina, CD44, CD68 e marcador de células-tronco
mesenquimais indiferenciadas (STRO-1). Portanto, nio € possivel
afirmar a origem histogenética da ECGC, porém sugere-se uma
origem mesenquimal® . Além disso, nos estudos anteriormente
mencionados, nao foi observada imunopositividade para proteina
$100, receptor do fator de crescimento neural (NGFR), receptor
de neurotrofina (P75), antigeno carcinoembrionario (CEA),
marcador de macrofagos (MAG 387), CD34, lisozima policlonal,
antigeno comum leucocitdrio (LCA) e actina musculoespecifica
(HHF-35), o que reforca a hipdtese de uma origem a partir de
células mesenquimais indiferenciadas.

0 diagndstico clinico diferencial da ECGC é amplo, entretanto,
caracteristicas relacionadas com periodo de desenvolvimento, local
de acometimento, tamanho da lesao e potencial de crescimento
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podem auxiliar na exclusio de outras lesdes que realizam o
diagndstico diferencial com a ECGC*?.

Entre os diagnosticos diferenciais histopatologicos estdo
as lesdes que apresentam células granulares, como o tumor
de células granulares (TCG), o tumor odontogénico de células
granulares e o rabdomioma do adulto, sendo muito importante o
conhecimento das suas caracteristicas clinicas e histopatoldgicas
para a realizacdo de um diagndstico correto. Dessas lesdes,
destaca-se 0 TCGY™.

Clinicamente, 0 TCG € uma neoplasia verdadeira que acomete
principalmente adultos entre 30 e 60 anos de idade; a lingua é
sua principal localizacdo. Por sua vez, a ECGC € um processo
reativo nao neopldsico que se manifesta em fetos e neonatos, com
predilecdo pelo rebordo alveolar™®. Ao exame microscopico, o
TCG exibe células volumosas poligonais com citoplasma granular
e hiperplasia pseudoepiteliomatosa, enquanto na ECGC h4 atrofia
das cristas epiteliais no epitélio de revestimento®®. Em relagdo a
imuno-histoquimica, o TCG € positivo para a proteina S100, o que
sugere que esse tumor se derive de células de Schwann; ja 0 ECGC
apresenta expressao negativa para a proteina S100, comprovando
origens distintas entre essas lesoes, auxiliando no diagndstico
diferencial®*'?. No presente relato, com base nas caracteristicas
clinicopatoldgicas e na expressao imuno-histoquimica negativa
para a proteina $100, o diagnostico de TCG foi excluido.

0O tratamento da ECGC é aexcisdo cirdrgica, visto que ha poucos
relatos de regressao da leso, além de esta poder causar limitagdes
no fechamento bucal e dificuldades respiratorias e alimentares,
interferindo na qualidade de vida do paciente™ . Apresenta
excelente prognostico, nao havendo relatos de recorréncia na
literatura® 1,

CONCLUSAO

A ECGC € uma entidade rara, de histogénese incerta, cujo
principal diagndstico diferencial € o TCG. Apesar de essas leses
serem semelhantes microscopicamente, ambas apresentam
aspectos clinicos e perfis imuno-histoquimicos diferentes, o que
permite a distingao entre elas e auxilia o estabelecimento do
diagndstico definitivo.
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