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Streszczenie

Post Dermatol Alergol 2007; XXIV, 3: 140-143

Guz ziarnistokomérkowy, nazywany réwniez guzem Abrikosowa, jest rzadkim nowotworem wywodzacym sie z osto-
nek nerwoéw. Guz wystepuje najczesciej w 4. i 5. dekadzie zycia, nieco czesciej u kobiet. Najczestszg lokalizacja no-
wotworu sg tkanki miekkie, skora oraz sluzéwki gornych droég oddechowych i przewodu pokarmowego. W wiekszo-
sci przypadkéw guz wystepuje pojedynczo. Mnogie ogniska obserwowane sg w 10-25% przypadkoéw. Ztosliwy prze-
bieg kliniczny notuje sie u 3-7% chorych. Leczeniem z wyboru jest radykalne wyciecie zmiany. Autorzy prezentuja
przypadek 15-letniego chtopca z guzem ziarnistokomdrkowym ramienia.

Stowa kluczowe: guz ziarnistokomérkowy, guz Abrikosowa, leczenie chirurgiczne.

Abstract

Granular cell tumour, also known as Abrikossoff’s tumour, is an uncommon tumour of nerve sheath origin. The ave-
rage age of presentation is the fourth or fifth decade of life. The most common locations include soft tissues, skin
and mucosa of the upper respiratory and digestive tract. Tumours are usually solitary. Multiple foci were observed in
about 10-25% of cases and malignant course in about 3-7%. The treatment of choice is radical resection with clear

surgical margin. The authors present a case of a 15-year-old boy with granular cell tumour of the skin of the arm.

Key words: granular cell tumour, Abrikossoff’s tumour, surgical treatment.

Guz ziarnistokomaérkowy (granular cell tumour — GCT),
nazywany rowniez guzem Abrikosowa (Abrikossoff’s tu-
mour), jest rzadkim nowotworem wywodzacym sie z tkan-
ki nerwowej. Do najczestszych lokalizacji GCT nalezg bto-
na sluzowa jamy ustnej i gérnych drég oddechowych,
tkanki miekkie oraz skéra. Przebieg kliniczny jest trudny
do przewidzenia, najczesciej tagodny, moze jednak cha-
rakteryzowac sie miejscowymi nawrotami oraz przerzu-
tami odlegtymi [1, 2]. Polskojezyczne publikacje poswie-
cone temu rzadko spotykanemu w praktyce dermatolo-
gicznej nowotworowi sg nieliczne.

Opis przypadku

15-letni, ogolnie zdrowy chtopiec zostat przyjety na Od-
dziat Dermatochirurgii Kliniki Dermatologii, Wenerologii

i Alergologii Akademii Medycznej w Gdansku, celem lecze-
nia operacyjnego guza ziarnistokomorkowego skory lewe-
go ramienia. Ognisko nowotworowe obserwowane byto
przez chorego i jego rodzicoéw przez ok. 15 mies. Obraz mi-
kroskopowy materiatu pobranego z guza w warunkach am-
bulatoryjnych zinterpretowano jako guz ziarnistokomér-
kowy. W badaniu przedmiotowym w dniu przyjecia stwier-
dzono bladorézowy, spoisty guz o wymiarach 1,5 na 2 cm,
uwypuklajacy powierzchnie skéry z ubytkiem po pobra-
nym do badania histopatologicznego wycinku, zwiazany
Scisle z podtozem, zlokalizowany na lewym ramieniu
(ryc. 1). Innych odchyler w badaniu fizykalnym i badaniach
dodatkowych nie stwierdzono. Chorego operowano w znie-
czuleniu miejscowym. Guz wycieto z marginesem 2-3 cm
tkanek makroskopowo niezmienionych i mikroskopowa
kontrola radykalnosci resekcji. Powstaty ubytek zamknie-
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to linijnie. Przebieg pooperacyjny byt niepowiktany. Chore-
go w stanie ogélnym dobrym wypisano do domu w 2. do-
bie po zabiegu. W obrazie mikroskopowym wycietego gu-
za stwierdzono utkanie guza ziarnistokomdérkowego
(ryc. 2.-3.). Barwienie na biatko S-100 byto dodatnie
(ryc. 4.), barwienie na cytokeratyny i EMA (epithelial mem-
brane antigen) ujemne. W linii ciecia operacyjnego nie
stwierdzono komérek nowotworowych.

Aktualnie, 8 mies. po zabiegu, nie obserwuje sie cech
wznowy miejscowej. Ze wzgledu na tendencje do przero-
stu blizny zalecono aplikacje zelu silikonowego. Chory
znajduje sie pod kontrola dermatologiczna.

Oméwienie

Pierwsze opisy guza ziarnistokomérkowego pochodza-
ce z XIX w. zawdzieczamy Mullerowi (1839 r.) i Weberowi
(1854 1) [3, 4]. W 1926 r. Abrikosow pierwszy wyodrebnit
GCT jako nowa jednostke nozologiczna. Autor przypisywat
guzowi pochodzenie miesniowe, co odzwierciedla nadana
przez niego nazwa — myoblastic myoma [5]. Innymi spoty-
kanymi w literaturze terminami sa granular cell myoblasto-
ma, granular cell neurofibroma oraz granular cell Schwan-
noma [6]. Histogeneza nowotworu przez lata byta przed-
miotem dyskusji. Poza komérkami miesni poprzecznie
prazkowanych, za komérki prekursorowe GCT uwazano
takze fibroblasty, histiocyty oraz niezréznicowane komoér-
ki mezenchymalne. Obecnie wiekszos¢ autorow uwaza, ze
nowotwor wywodzi sie z komorek Schwanna [1, 7], na pod-
stawie badan immunohistochemicznych wykazano bowiem
w komaérkach nowotworu ekspresje biatka S-100, wimen-
tyny, Leu-7 (CD57) oraz glikoprotein [7]. Analizujac ultra-
strukture komérek przy uzyciu mikroskopu elektronowe-
go, stwierdzono obecnos¢ ciagtej otoczki otaczajacej ko-
morki przypominajgcej onerwie oraz struktury tozsame
z mieling [8]. Etiopatogeneza GCT jest nadal nieznana.

W obrazie mikroskopowym guza ziarnistokomarko-
wego obecne sg nieotorebkowane nieregularne ptaty
i gniazda duzych wielobocznych komérek zawierajgcych
blada, ziarnista kwasochtonna cytoplazme z matymi hi-
perchromatycznymi jadrami oraz duzymi ziarnistosciami
lizosomalnymi. GCT zlokalizowane w skdrze rozciggaja
sie w obrebie gornych warstw tkanki podskérnej. W wiek-
szosci guzow obserwuje sie rozplem drobnych, zmielini-
zowanych rozgatezien nerwowych. Nowotwér moze na-
cieka¢ sasiadujace tkanki — miesniowa, ttuszczowa i pod-
skorna, a takze nerwy [1, 2, 9-11]. Vance i wsp. w 38%
przypadkéw obserwowali naciek wewnatrznerwowy [12].
Nabtonek lezacy nad guzem w 50-87,5% przypadkdw wy-
kazuje wyrazny rozrost rzekomonabtoniakowaty, co
w przypadku zbyt powierzchownie pobranego wycinka
bywa powodem btednego rozpoznania raka ptaskona-
btonkowego [1, 2, 6]. Obraz mikroskopowy w barwieniu
hematoksyling-eozyna jest bardzo charakterystyczny
i zwykle wystarcza do postawienia rozpoznania. Barwie-
nia immunohistochemiczne sa cennym uzupetnieniem
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Ryc. 1. Obraz kliniczny guza ziarnistokomérkowego skory.
Spoisty, bladorézowy guz o wymiarach 1,5 na 2 cm
uwypuklajgcy powierzchnie skoéry, zwigzany Scisle
z podtozem, zlokalizowany na lewym ramieniu

Ryc. 2. Guz ziarnistokomérkowy skéry; gniazda komoérek
nowotworowych porozdzielane pasmami tkanki tacznej (H-E)

cherzykowatymi jadrami i wyraznymi jaderkami (H-E)
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diagnostyki, szczegélnie w przypadku niewielkiej ilosci
materiatu (wycinki). Prawie wszystkie komarki GCT cha-
rakteryzuja sie ekspresja biatka S-100, wimentyny oraz
antygenu CD 68 (KP-1). Wykazano ponadto ekspresje NSE
(neuron specific enolase), PGP 9.5 (protein gene product),
NKI/C-3, czynnika wzrostu nerwdw (nerve growth factor),
Leu-7 (CD57), produktu genu trk, fosfotyrozyny i inhibiny
alfa. Nie stwierdzono ekspresji EMA (epithelial membra-
ne antigen), cytokeratyny i HMB-45 [2, 7, 9, 11, 13].

Opisywany nowotwor wystepuje najczesciej w 4.1 5.
dekadzie zycia. Stosunkowo rzadko opisywany jest u dzie-
ci. W materiale Strong i wsp. [14] 12,6% chorych stanowi-
ty osoby ponizej 19. roku zycia. GCT nieco czesciej doty-
czy kobiet (62,5%) i przedstawicieli rasy czarnej (69-82%)
[1, 12]. Opisano nieliczne przypadki rodzinnego wystepo-
wania nowotworu [15]. Klinicznie GCT manifestuje sie ja-
ko wolno rosnacy, spoisty guz barwy skéry, nieprzekracza-
jacy z reguty $rednicy 1-2 cm [1, 2, 7, 10]. W omawianym
przypadku wielkos¢ guza wynosita 1,5 x 2 cm. Typowa lo-
kalizacja GCT sg skdra i tkanka podskérna (najczesciej gto-
wy i szyi) oraz jezyk [1, 2, 7]. W materiale Le i wsp. [7],
wsrod 29 chorych z rozpoznanym GCT jedynie w jednym
przypadku (3,4%) nowotwor stwierdzono na ramie-
niu. 5-10% guzéw umiejscowionych jest w przewodzie po-
karmowym, gtéwnie w jamie ustnej i przetyku [16, 17]. Sto-
sunkowo czesto obserwuje sie guzy w gornych drogach
oddechowych (krtan, tchawica, oskrzela). Rzadziej opisy-
wane lokalizacje to zotadek, pecherz moczowy, gruczot
sutkowy, tarczyca, oko, narzady ptciowe oraz nerwy czasz-
kowe i obwodowe [7, 10, 17]. Guzy zlokalizowane na po-
wtokach charakteryzuja sie na ogét bezobjawowym prze-
biegiem. Dolegliwosci bélowe oraz $wigd obserwowane
byty w przypadku zajecia reki i palcow [18].

Wedtug danych literaturowych od 4 do nawet 30%
wszystkich przypadkéw GCT wystepuje jako ogniska mno-
gie (multiple granular cell tumours) [1, 19]. Stosunkowo
czesto mnogim guzom ziarnistym wystepujacym u dzie-
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ci towarzyszg inne anomalie — fakomatozy (szczegélnie
nerwiakowtékniakowatos¢ typu 1), choroby serca (wady
i kardiomiopatie), wady uktadu kostno-stawowego oraz
dysmorfia twarzy [20]. Muscardin i wsp. [20] w 2004 r. za-
proponowali okreslenie zespét Bakosa (Bakos’ syndrome),
zarezerwowane dla przypadkéw wspétistnienia mnogich
guzoéw ziarnistokomarkowych ze zwezeniem zastawki pnia
ptucnego, rozlang hipotonig miesniowa, nieprawidtowym
zapisem EEG, nadmierng ruchomoscia w stawach oraz
charakterystyczna morfologia twarzy [20, 21].

Kolejnym dyskusyjnym aspektem jest potencjalna zto-
Sliwose GCT. W literaturze spotyka sie rozbiezne dane.
Ocenia sie, ze ztosliwe warianty stanowia 1-7% wszyst-
kich guzéw [1, 4, 6]. Charakteryzuja sie one wysokim od-
setkiem wznow miejscowych (32-95%), ulegaja przerzu-
tom najczesciej do lokalnych weztéw chtonnych, mézgu,
ptuc oraz kosci [2, 8, 11]. Sredni czas przezycia chorych wy-
nosi ok. 3 lat [11]. Jak dotad nie ustalono precyzyjnych kry-
teribw rozpoznania ztosliwego guza ziarnistokomérkowe-
go. Klinicznymi ztymi rokowniczo czynnikami jest starszy
wiek, szybki wzrost guza oraz jego wielkos¢ przekraczaja-
ca 5 cm. Do histologicznych wyktadnikéw ztosliwosci za-
liczono wysoki indeks mitotyczny, naciek okotonaczynio-
wy, obecnosé martwicy, komaérek apoptotycznych oraz
pleomorfizm jader. Fanburg-Smith i wsp. [11] przeanalizo-
wali 73 przypadki GCT, prébujac zdefiniowac¢ histologicz-
ne kryteria ztosliwosci nowotworu. Oceniano histopato-
logicznie obecnos¢ martwicy, pecherzykowatych jader
z duzymi jaderkami, indeks mitotyczny (powyzej 2 figur
podziatu w 10 duzych polach widzenia przy 200-krotnym
powiekszeniu), wskaznik jadrowo-cytoplazmatyczny, ple-
omorfizm oraz wrzecionowatos¢ komérek. Przypadki, ma-
jace co najmniej 3 wymienione cechy klasyfikowano jako
ztosliwe GCT (63%), a 2 cechy jako atypowe GCT (29%).
Brak ww. cech lub obecnos¢ jedynie pleomorfizmu warun-
kowato stwierdzenie tagodnego GCT (8%). Przerzuty ob-
serwowano u 50% chorych z rozpoznanym histopatolo-
gicznie ztosliwym guzem ziarnistokomaérkowym, a 39%
z nich zmarto z tego powodu. Wznowy miejscowe stwier-
dzono w 32% przypadkdéw guzdw ztosliwych. Autorzy wy-
kazali, ze wszystkie analizowane cechy histologiczne, po-
za pleomorfizmem i wskaZznikiem jadrowo-cytoplazma-
tycznym, moga by¢ wyktadnikami ztosliwosci guzéw
ziarnistokomérkowych. Dowiedziono ponadto, ze wyso-
kie wartosci wskaznika proliferacyjnego Ki67 oraz ekspre-
sji biatka p53 moga korelowac ze ztosliwym przebiegiem
klinicznym.

Na poziomie klinicznym diagnostyka r6znicowa gu-
zO6w ziarnistokomaorkowych skéry i tkanki podskérnej obej-
muje raka skory (w szczegélnosci guzkowa postac raka
podstawnokomarkowego), wtdkniaka oraz widkniakomie-
saka skory, naczyniakottuszczaka, ttuszczaka, miesniaka
gtadkokomaérkowego, blizny przerostowe i bliznowce.

Chirurgia jest metoda terapeutyczna z wyboru.
W zwiazku z trudnym do przewidzenia przebiegiem kli-
nicznym, zdaniem wiekszosci autoréw, leczenie powinno
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by¢ agresywne [1, 10, 22]. W przypadku nieradykalnej re-
sekcji wznowy miejscowe obserwowano u 15-20 % cho-
rych [10, 22]. Dazy sie do wyciecia guza z marginesem tka-
nek zdrowych we wszystkich kierunkach. Preferowane sg
metody z mikroskopowa kontrolg radykalnosci zabiegu
oraz chirurgia mikrograficzna Mohsa [4].

W opisanym przypadku, mimo braku histopatologicz-
nych wyktadnikéw ztosliwosci, ze wzgledu na lokalizacje,
stosunkowo duze rozmiary guza oraz sprzyjajace warunki
anatomiczne przeprowadzono resekcje z dos¢ szerokim mar-
ginesem tkanek makroskopowo niezmienionych oraz $rod-
operacyjna histopatologiczng kontrolg radykalnosci zabie-
gu. Analizujacy obraz mikroskopowy wycietego guza pato-
morfolog okreslit jednak zastosowany margines jako waski.

Podsumowujac, guz ziarnistokomérkowy jest nadal
mato poznana jednostka chorobowa zaréwno pod wzgle-
dem histopatologicznym, patofizjologicznym, jak i klinicz-
nym. Kryteria histologicznej i klinicznej ztosliwosci nowo-
tworu nie zostaty jeszcze wystarczajaco zdefiniowane,
a dane literaturowe wskazuja, ze ztosliwe GCT nie s3 je-
dynie kazuistyka, dlatego adekwatne leczenie chirurgicz-
ne oraz dtugoterminowa kontrola chorych po zabiegu po-
zostaja kluczowe dla powodzenia terapii.
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