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Resumen

El tumor de células de la granulosa congénito, también llamado épulis congénito, es un tumor raro de naturaleza benigna que aparece en recién
nacidos. El tumor se localiza a nivel de la encia del maxilar superior o inferior. Afecta con mas frecuencia al sexo femenino .La histogénesis del
tumor no esta aclarada, pero la ausencia por técnicas de inmunohistoquimia de la proteina S-100 sugiere un origen diferente a los tumores de
células de la granulosa adquiridos.

Summary
Congenital granular cell tumor, also termed congenital epulis, is a rare bening tumor seen in newborns. The tumor may arise from gingival surface
of the maxilla or jaw. Females are affected more often than males. The histogenesis is not certain. The lack of inmunostaining for S-100 protein

suggest a different origin from noncongenital granular cell tumors.

El épulis congénito es un tumor que se da en recién nacidos.
La primera descripcion, se realizé en 1872 por Neumman[1].
Desde entonces ha recibido multitud de nombres: tumor de
Neumman, mioblastoma congénito, épulis congénito o tumor
de células granulosas congénito.

Es un tumor relativamente raro, como lo demuestra una
revision realizada por Zuker y Buenecha en 1993[2] quienes
describieron Unicamente 167 casos recogidos hasta tal fecha.

Aportamos el caso clinico de un épulis congénito en una
recién nacida a término de presentacion clinica tipica a la que
se le realizd una exéresis simple del tumor sin que se haya pre-
sentado hasta el momento recurrencias del tumor y alteraciones
en la denticién secundarias al tratamiento quirdrgico.

Caso clinico

Recién nacida a término que fue remitida al Servicio de Derma-
tologia para valoracion de una tumoracion a nivel de la cavidad
oral presente desde el momento del nacimiento.

Entre sus antecedentes obstétricos: embarazo a término,
parto via vaginal sin complicaciones; Apgar 9-10. Peso 3000
mgrs y talla 50 cms.

No existian antecedentes familiares de interés.

A la exploracion fisica, destacaba la existencia de una tu-
moracion pediculada de consistencia firme, coloracién rosada y
superficie lisa localizada a nivel de la encia en la parte anterior
de la arcada dental superior con un tamafio de 1x0,6 cm de
diametro (Figura 1).

El resto de exploracion fisica no reveld la presencia de otras
lesiones orales ni en el de la superficie cutédnea. A la inspeccion,
se pudo constatar que no existian dificultades en la respiracion
ni existia historia de dificultades en la alimentacion.

Se realiz6 una biopsia punch diagnoéstica de la lesion para
examen histolégico donde se observé una lesiéon formada por un
infiltrado difuso de células poligonales que contenia un nucleo
pequefio, oval y con un citoplasma granular ocupando dermis
media y profunda. No existian cambios a nivel epidérmico (Figu-
ras 2y 3). El estudio de inmunohistoquimia mostré negatividad
para la proteina S-100 (Figura 4).

Se remiti6 a la paciente al Servicio de Cirugfa maxilo- facial
infantil parea su completa exéresis.

Comentario

El épulis congénito es una tumoracién benigna relativamente
rara que se da exclusivamente en recién nacidos, afectando
en el 85% de los casos al sexo femenino[3], hecho que ha
dado lugar a publicaciones que sugerian la posibilidad que el
crecimiento del tumor estuviera relacionado con la existencia
de receptores hormonales estrogénicos en el tumor, dato que
no ha sido avalado por estudios posteriores[4].

Se localiza en la cavidad oral, de predominio en la encia
del maxilar superior. La segunda localizacion por orden de
frecuencia es la encia a nivel del maxilar inferior aunque la
mayoria de casos publicados se trata de tumoraciones Unicas,
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Figura 3. Células poligonales con citoplasma granular.

en un 10% de casos pueden ser multiples y coexistir en ambas
localizaciones(5, 6].

Clinicamente, tiene una apariencia muy caracteristica,
consistente en una tumoracién pediculada, de coloracion rosa-
da, superficie lisa y de tamafio variable que oscila entre pocos
milimetros hasta 9 cm. De hecho, aunque el comportamiento
histolégico es el de una tumoracion benigna, la existencia de
épulis congénitos de gran tamafio lleva consigo un riesgo de
complicaciones importantes para el neonato, como son la difi-
cultad en la respiracion y en la alimentacion.

Histolégicamente se caracteriza por una proliferacion de cé-
lulas de morfologia poligonal, nucleo oval y citoplasma granular
que ocupan toda la dermis con una epidermis supradyacente de
caracteristicas normales. Entre ese infiltrado difuso de células
también es caracteristico la existencia de una fina trama de
capilares neoformados.

Comparte caracteristicas histolégicas con el tumor de
células granulosas adquirido (tumor de Abrikosoff) aunque a
diferencia del épulis congénito, este tumor presenta una hiper-
plasia pseudoepiteliomatosa del epitelio y carece del entramado
vascular que a aparece en el épulis congénito[7].
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Figura 4. Inmunohistoquimia: proteina S-100 negativa.

Estas similitudes han dado lugar a varias publicaciones con
el objetivo de averiguar si ambas entidades tienen un origen
comun. Actualmente, se sabe que el tumor de células granulo-
sas adquirido tiene un origen neural o neuroectodémico, hecho
que se pone de manifiesto con técnicas de inmunohistoquimia,
mostrando una intensa positividad para la proteina S100. Sin
embargo, el épulis congénito, no presenta positividad para la
proteina S-100, dato que va en contra de un origen comun para
ambas entidades.

Actualmente, la hipétesis méas aceptada por los autores a
cerca del origen del épulis congénito, es el origen mesenqui-
mal[3, 81.

Otras entidades que entran a formar parte del diagnéstico
diferencial del épulis congénito son:

Epignathus[9]

Es un teratoma congénito raro, con escasa incidencia, afectando
alrededor de 1/ 4000 recién nacidos vivos. Los teratomas con
mas frecuencia se localizan en la region sacrocoxigea, sélo un
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2% de todos ellos,se localizan en la cavidad oral. Se definen
como tumores que contienen elementos de las tres hojas
embrionarias e histolégicamente son muy desorganizados.
Su etiologia es desconocida, pero la opinion mas aceptada es
la que defiende un origen a partir de células pluripotenciales
procedentes de la bolsa de Rathke y crecen de manera des-
organizada. Es mas frecuente en el sexo femenino y en el 6%
de los casos se asocia a otras malformaciones congénitas. La
degeneracion maligna de estos teratomas es extremadamente
rara y al igual que el épulis congénito, su principal problema es
la localizacion intraoral y la posible repercusién en la alimenta-
cion y respiracion del neonato.

Fibromatosis hereditaria gingival
Es un trastorno con herencia autosémica dominante. Clinica-
mente se diferencia del épulis congénito por presentarse como

un agrandamiento de toda la encia. Se hace mas evidente con el
cambio de denticion decidual a denticion permanente, pudiendo
incluso ocluir la dentadura y protuir fuera de la cavidad oral.
Tanto las caracteristicas clinicas como los datos histolégicos
ayudan al diagnéstico diferencial de ambas entidades.

En cuanto al abordaje terapéutico del épulis congénito, se
recomienda su exéresis temprana dado la posibilidad de inter-
ferir como se ha comentado anteriormente en la respiracion y
la alimentacion del paciente. A pesar de esto, existen autores
que aceptan una actitud terapéutica méas conservadora, ante
épulis de pequefio tamafio, ya que el tumor no sigue creciendo
de tamafio tras el nacimiento, y la existencia de casos descritos
en la literatura de involucién espontéaneal10].

Se recomienda una exéresis simple, con extirpacion del pe-
diculo, sin que se hayan descrito por el momento alteraciones en
la denticién secundarias a la cirugia ni recurrencias del tumor.
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