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Resumo

A epulide congénita de células granulares do recém-nascido é um tumor mesenquimatoso da arcada alveolar. E uma lesdo con-
génita, benigna, rara, com uma marcada predominancia no género feminino e sem associagdo a outras anomalias congénitas.
Neste artigo, descreve-se um caso clinico de epulide congénita de células granulares com diagndstico em ecografia pré-natal
(33 semanas de gestacdo). Recém-nascido de termo, parto eutdcico, género feminino, sem necessidade de manobras de
reanimagdo, apresentava uma volumosa massa procidente da arcada alveolar superior, sem compromisso da via aérea ou da
degluticdo. Foi realizada a excisdo cirtrgica sob anestesia geral nas primeiras 24 horas de vida e feita a confirmagdo diagndstica
de epulide congénita de células granulares apds avaliagdo anatomopatolégica com imunohistoquimica. A reavaliagdo aos dois
meses de vida ndo revelou recidiva ou outras complicagGes. A etiologia da epulide congénita de células granulares permanece
desconhecida. O diagndstico diferencial faz-se com outros tumores ou malformagdes congénitas, pelo que a realizagdo de
estudo anatomopatoldgico com imunohistoquimica se torna essencial para um diagnéstico definitivo.
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Abstract

Introducao

Congenital granular cell epulis (CGCE) is a mesenchymal
tumour of the alveolar ridge. It is a congenital, rare and
benign tumour, predominantly found in females, and
not associated with other congenital anomalies.

This article presents the case of a CGCE, identified during
routine obstetric ultrasonography (33 weeks gestation)
as a mass emerging from the mouth. The female neo-
nate, born by normal vaginal delivery, presented a large
tumoural mass attached to the maxillary alveolar ridge.
There were no signs of obstructed airway or altered abi-
lity to swallow. The lesion was surgically excised in the
first 24 hours of life. Histopathological and immuno-
histochemical analysis confirmed the clinical diagnosis.
There were no complications during follow-up.

The aetiology of CGCE remains unknown. Differential
diagnosis should include other tumours or birth defects,
and therefore histology and immunohistochemistry stu-
dies are mandatory to confirm the diagnosis.

Keywords: Gingival Neoplasms; Granular Cell Tumor;
Infant, Newborn; Prenatal Diagnosis; Ultrasonography,
Prenatal

A epulide congénita de células granulares do recém-nas-
cido consiste num tumor mesenquimatoso da arcada
alveolar. E uma lesdo congénita, rara, benigna e sem
associagdo descrita a outras anomalias congénitas.’®
Ocorre exclusivamente na regido orofacial? e pode inter-
ferir com todas as func¢des aerodigestivas superiores
do recém-nascido.r* Apresenta predominancia pelo
género feminino!*® e é maioritariamente diagnosticada
ao nascimento, podendo ter diagndstico pré-natal em
ecografia obstétrica.»>'*'* A histéria clinica aliada ao
estudo anatomopatoldgico com imunohistoquimica per-
mite um diagnédstico definitivo.* O tratamento consiste
na excisdo cirdrgica.*

Caso Clinico

Primeira gestagdao de uma made de 40 anos, caucasiana,
com colite ulcerosa controlada sem medicagdo. Gravidez
de evolugdo obstétrica normal até as 33 semanas de
gestacdo quando, em avaliagdo ecografica de rotina, foi
identificada patologia fetal oral consistindo numa for-
macao homogénea com consisténcia de tecidos moles,
pediculada, didmetro maximo de 18 mm, procidente
entre os labios, com aparente origem na dependéncia
do palato (Fig. 1). Foi realizada reavaliagdo as 35 sema-
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nas de gestacdo estando a formagdo menos ecogénica,
avascular, com aparente origem na face posterior do
labio superior, com didmetro maximo de 24 mm, sem
outras alteragbes fetais associadas. Nascimento as 39
semanas de gestacdo por parto eutdcico de recém-
-nascido do género feminino com peso adequado a
idade gestacional. Ndo foram necessdrias manobras de
reanimacdo, apresentando indice de Apgar 8/9/10, ao
primeiro, quinto e décimo minutos, respetivamente. Da
observagdo inicial salientava-se formagdo sugestiva de
epulide congénita de células granulares - tumor nodular
Unico, pediculado, de coloragdo rosacea, consisténcia
duro-elastica, com didametro maximo de 35 mm, com
origem na face externa da arcada alveolar do maxilar
superior, sem aparente compromisso da via aérea ou da
degluticdo e sem outras malformagdes associadas (Fig.
2). A recém-nascida foi internada em unidade de cuida-
dos intensivos de maternidade nivel Ill, com colocagdo
de sonda nasogdstrica para alimentagdo e transferida

Figura 1. Ecografia pré-natal. Diagndstico de patologia da mucosa
oral fetal.

Figura 2. Observagdo ao nascimento. Tumor pediculado com ori-
gem na face externa da arcada alveolar do maxilar superior.
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para centro com cirurgia pedidtrica nas primeiras 24
horas de vida, com posterior excisdo da formacdo por
eletrocoagulagdo do pediculo sob anestesia geral (Fig.
3). O exame anatomopatolégico mostrou tratar-se,
macroscopicamente, de formacdo capsulada com 10 g
de peso, com dimensdes de 35 x 35 x 20 mm (Fig. 3).
Microscopicamente foi observada populagdo uniforme
de células grandes de citoplasma granular eosinofilo,
com atrofia do epitélio de revestimento (Fig. 4). Na
avaliagdo imunohistoquimica salientava-se expressdo
de vimentina intensa (Fig. 4), proteina S100 negativa e
CD68 muito ténue. O estudo confirmou a suspeita diag-
noéstica inicial. Durante o pds-operatdrio ndo ocorreram
intercorréncias relevantes, com reinicio da alimentagao
entérica nas primeiras 48 horas de vida. A recém-nas-
cida teve alta clinica no quarto dia de vida. Na reavalia-
¢do, apo6s dois meses, apresentava boa evolucdo clinica,
sem recidiva da lesdao ou outras alteragdes gengivais.

Figura 3. Observagdo pds-operatdria. A: Local de excisdo do tumor
pediculado (face externa da arcada alveolar do maxilar superior).
B: Peca operatdria (peso de 10 g, dimensdes 35 x 35 x 20 mm).

Figura 4. Microscopia da pega cirurgica. A: Coloragdo com hema-
toxilina-eosina (x200). B: Coloragdo imunohistoquimica com posi-
tividade difusa para vimentina (x200).
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Discussao

A epulide congénita de células granulares foi descrita
originalmente em 1871, por Neumann, motivo pelo qual
é também conhecida por tumor de Neumann.?**

Como neste, na maioria dos casos trata-se de lesdo
nodular Unica com implantagdo séssil ou pediculada,
recoberta por mucosa eritematosa ou ulcerada, geral-
mente bem circunscrita e indolor.>*>° Pode ter locali-
zagdes multiplas (10% dos casos) e dimensdes varidveis
(de poucos milimetros até varios centimetros),5* sendo
a localizagdo preferencial o maxilar superior, na face
externa do bordo alveolar, na regido inciso-canina.l”’
Afeta predominantemente o género feminino (8:1).1%°
Microscopicamente caracteriza-se por grupos de células
homogéneas, poligonais, com citoplasma eosinéfilo gra-
nular, sem mitoses. Caracteristicamente é visivel uma
proeminente rede vascular e revestimento de epitélio
pavimentoso estratificado. Ndo existe envolvimento
dentdrio ou dsseo. Existem variantes histoldgicas com
maior componente de fibrose, o que pode sugerir lesGes
antigas ou traumaticas. O seu padrdo imunohistoqui-
mico caracteriza-se por reatividade para enolase espe-
cifica dos neurdnios (NSE) e vimentina, sem reatividade
para proteina $S100, laminina ou cromogranina.>?

O diagndstico pré-natal realiza-se através da vigilan-
cia ecografica de rotina, numa pequena percentagem
dos casos, geralmente apds as 25 semanas de gesta-
¢d0,10121% yisualizando-se uma massa hipoecogénica
vascularizada, procidente da mucosa oral, que pode ou
ndo associar-se a hidramnios (se comprometer a deglu-
ticdo).>®1%11 Caracteristicamente aumenta de dimensdes
durante a vida fetal, sem evolugdo apds o nascimento,
0 que sugere a participacdo de algum fator de cres-
cimento intrauterino ou hormonal.”** No entanto, as
células tumorais ndo apresentam recetores estrogénicos
ou progestativos que reforcem essa hipotese.?

A etiologia permanece desconhecida, apesar das multi-
plas teorias propostas para explicar a sua histiogénese,
nomeadamente: miobldstica, odontogénica, neuroen-
décrina, fibroblastica, histiocitica, endocrinoldgica, rea-
tiva ou degenerativa.®

O diagndstico diferencial faz-se com malformacgdes
congénitas, outros tumores de células granulares (ame-
loblastoma, melanoblastoma, fibroma ameloblastico,
fiboroma odontogénico, teratoma) ou outros (heman-
giomas, fibromas ou linfangiomas), que podem apare-
cer em localizagbes semelhantes, mas raramente sdo
congénitos.”!! Os teratomas sdo os tumores fetais mais
frequentes (incidéncia de um em 20000 - 40000). O
epignatus consiste numa forma rara de teratoma com
origem na mandibula ou palato duro. Ecograficamente

caracteriza-se por ser heterogéneo (contetdo sélido e
cistico), podendo ser acompanhado de hidramnios e
niveis maternos elevados de alfa-fetoproteina.'

A ressonancia magnética pré-natal permite caracterizar
com maior precisdo a lesdo (localizagdo e dimensdes)
e excluir possivel comunicagdo com o sistema nervoso
central, sendo um excelente contributo para um diag-
noéstico rigoroso.®

Atendendo as possiveis complicagdes associadas as
formagBes tumorais da mucosa oral, deve-se anali-
sar cuidadosamente a aparéncia tumoral, dimensao,
localizagao, vascularizagdo e caracteristicas do liquido
amniodtico, devendo a abordagem terapéutica ser mul-
tidisciplinar.® Salienta-se também a obrigatoriedade
de estudo anatomopatoldgico com imunohistoquimica
para um diagndstico definitivo.” No caso descrito, a
avaliagdo histoldgica e imunohistoquimica confirmaram
o diagndstico clinico.

Atendendo a que a epulide congénita de células granu-
lares é uma lesdo benigna, a sua gravidade relaciona-se
com a sua dimensao e localizagdo, que podem compro-
meter a paténcia da via aérea e a alimentacdo do recém-
-nascido. Nas situacdes em que seja previsivel risco de
obstrugdo da via aérea ao nascimento é recomendada
uma abordagem multidisciplinar (neonatologista, anes-
tesista, otorrinolaringologista e cirurgido pediatrico),
podendo ser necessario alterar o tipo de parto e/ou
recorrer a técnica EXIT (ex-utero intrapartum treat-
ment), que consiste em estabilizar a via aérea e excisar
a lesdo antes de interromper a circulagdo materno-
-fetal.®1%1%13 No caso da recém-nascida descrita, aten-
dendo aos critérios ja referidos, optou-se por manter
um parto vaginal, tendo ocorrido uma boa adaptagdo
a vida extrauterina, sem necessidade de manobras de
reanimagao.

O progndstico deste tipo de lesdo é favoravel, obser-
vando-se em algumas situacGes resolucdo esponta-
nea.>® Na maioria dos casos realiza-se excisdo sob
anestesia, tendo em conta o possivel impacto da lesdo
na alimentacdo e respiracdo do recém-nascido,® bem
como as alteragBes estéticas e o risco de erosdo da
lesdo. A remogdo cirurgica é curativa, ndo compromete
a futura denticdo’® e n3do deve ser radical, tendo em
conta que ndo existe descricdo de recidivas ou trans-
formagdo maligna, mesmo em excisdes parciais.”*?> O
procedimento realizado no caso descrito consistiu na
excisdo da lesdo por eletrocoagula¢do do pediculo, sem
excisdo de tecido gengival.

Ndo existe associacdo descrita com outras anomalias
do desenvolvimento dentdrio, malformagdes, defeitos
genéticos ou sindromes.?1!

Os autores gostariam de destacar, com este caso, que

Acta Pediatrica Portuguesa ‘ﬂ‘



Epulide Congénita

o diagnodstico de patologia tumoral da mucosa oral no
periodo perinatal implica uma avaliagdo cuidada, aten-
dendo a baixa incidéncia, diagndsticos diferenciais e
implicacGes terapéuticas.

Em caso de suspeita de epulide congénita de células
granulares serd necessaria uma abordagem multidisci-
plinar, inicialmente com a colaboracdo de obstetricia,
neonatologia e cirurgia pediatrica na vigilancia da gra-
videz, programacdo do parto, estabilizagdo do recém-
-nascido e excisdo cirurgica programada e, posterior-
mente, da anatomia patoldgica, que através do exame
anatomopatoldgico com imunohistoquimica confirma o
diagndstico clinico e permite assegurar o efeito curativo
da excisdo cirargica.
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