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DIAGNOSTICO
Tumor glémico (sinonimia: glomangioma, glomangiomioma, angiomioneuroma, aneurisma neuromioarterial,
vasculo-neuroma).

DISCUSION

El tumor glémico es un tumor vascular, benigno y raro. Se origina en el cuerpo glémico, que consiste en un
aparato neuromioarterial, es decir, estd compuesto por células nerviosas, células de musculo liso y estructuras vas-
culares. Se encuentra en la capa reticular que es la mas profunda de la dermis, con distribucién en todo el cuerpo,
aunque alcanza las mayores concentraciones en las manos y los pies. Estructuralmente, consta de una arteriola
aferente, una anastomosis arteriovenosa central tortuosa —también llamada canal de Sucquet-Hoyer—, una vena
colectora, el reticulo intraglomerular (que contiene células glémicas, fibras nerviosas no mielinizadas y células
intersticiales) y una cdpsula compuesta por reticulo neurovascular. Las células glémicas son células musculares
lisas especializadas que derivan de los pericitos de Zimmermann y son particularmente densas alrededor de estos
espacios vasculares dilatados. Ademads, también pueden encontrarse fibras nerviosas y mastocitos aumentados en
ndmero. Se trata, por tanto, de una anastomosis arteriovenosa muy especializada. El cuerpo glémico es responsable
de la termorregulacion.

Wood describid, por primera vez, los hallazgos clinicos asociados con el tumor glémico, en 1812. Presenté ca-
sos de ndédulos subcutianeos dolorosos que se caracterizaban por dolor y sensibilidad a la temperatura, y que eran
curables con escision. En 1878, Kolaczek describe la lesidn en los dedos de la mano con localizacién subungueal.
Es Masson quien le dio su nombre, en 1924, haciendo la descripcién completa del tumor y proponiendo su cla-
sificacién anatomopatolégica. El origen del tumor, segiin Masson, estaria en el cuerpo glémico neuromioarterial
descrito por Popoff, afios més tarde.

Desde el punto de vista histolégico, el tumor glémico es un hamartoma, que se produce como resultado de la
hiperplasia de los componentes del cuerpo glémico neuromioarterial y estd constituido tipicamente por tres com-
ponentes (Figura 10). Segtin el componente histolégico predominante, pueden categorizarse tres diferentes tipos
histolégicos:

1. Mixoide o tipo I: también llamado glomangiomioma, con predominio del componente vascular y de células
musculares lisas. Es el tipo menos frecuente (5%).
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2. Sélido o tipo II: poca vasculatura y escaso componente de musculo liso. Es la variante mds frecuente (75%).

3. Vascular o tipo III: también llamado glomangioma, con componente vascular prominente. Representa el 20%.

Desde el punto de vista inmunohistoquimico, estos tumores se tifien con vimentina y actina de musculo liso
alfa, asi como CD34. Son positivos para SMA, MSA, calponina, h-caldesmon, coldgeno tipo IVM y negativos
para citoqueratina y S100. En los casos familiares, se ha demostrado una sobrexpresion del factor de crecimiento
fibroblastico basico (bFGF), un modulador potencial de la actividad y afectacion sistémica de la enfermedad.

Las células carecen de marcadores para células endoteliales. La ausencia de desmina de las células tumorales es
una caracteristica compartida con algunas células del musculo liso vascular.

En los tumores glémicos solitarios, se han identificado miiltiples fibras nerviosas que contienen sustancia P, un
neurotransmisor aferente primario sensorial, mediador del estimulo doloroso.

Macroscépicamente, cuando se trata de lesiones tnicas, suelen ser tumoraciones pequeiias, de entre 1 y 5 mm de
didmetro (la que se presenta aqui media 14 mm, aunque pueden llegar hasta los 30 mm), encapsuladas, y su color
varia entre el rosa y el azul oscuro/morado.

Pueden manifestarse como lesion tnica o miltiple. Las lesiones solitarias son mds frecuentes y se localizan, con
preferencia, en las zonas acras, y representan el 1-5% de los tumores de tejidos blandos en las manos. Predominan
en el sexo femenino a partir de la cuarta década de la vida (de 30 a 50 afios de edad), aunque se han descrito en
todas las edades.

Aunque los tumores glémicos pueden aparecer en cualquier parte del cuerpo, hasta el 75% ocurren en la mano
y alrededor del 65% de estos estdn en la punta de los dedos, particularmente en el espacio subungueal. Otros sitios
pueden incluir la mufieca, el antebrazo y el pie, pero el tumor puede aparecer en cualquier parte del cuerpo. De
hecho, se han descrito en lugares muy infrecuentes, como la rétula, los tendones, los huesos, los parpados, el colon,
el recto, los rifiones y el cuello uterino.

Cuando se trata de malformaciones glomuvenosas miultiples, muestran un patrén de herencia autosémico domi-
nante, con transmision casi exclusiva de padre a hijo. En estudios genéticos, se ha encontrado una mutacién en el
cromosoma 1p22.1, gen que codifica para la glomulina (GLMN), cuya funcién permanece desconocida, junto con
tres genes relacionados en el brazo largo del cromosoma 11. La presencia de multiples tumores glémicos digitales
es rara y se ha descrito, en varias ocasiones, en pacientes con neurofibromatosis tipo 1.

Los tumores glémicos miiltiples constituyen menos del 10% de los casos (algunas series reportan hasta el 25%).
Raramente se localizan en la regién subungueal. Desde el punto de vista anatomopatolégico, no estdn encapsu-
lados, a diferencia de los tumores glémicos solitarios, y muestran vasos mds grandes. Aparecen a una edad mas
temprana y predominan en el sexo masculino. No suelen ser dolorosos, en contraposicién con los solitarios.

Por lo general, es un tumor benigno con variantes malignas muy raras. Los hallazgos que sugieren potencial
maligno incluyen: gran tamafio, ubicacion profunda, crecimiento infiltrativo, actividad mitética, pleomorfismo
nuclear y necrosis. Algunos informes mencionan metastasis y muerte por la enfermedad. El glomangiosarcoma es
una variante maligna rara que puede hacer metéstasis.

Si bien es un tumor raro y benigno, es sumamente incapacitante. Aunque su sintomatologia es muy tipica y su
diagndstico aparentemente simple, el intervalo entre el inicio de los sintomas y su diagndstico y tratamiento es
sorprendentemente prolongado. Se ha descrito que los antecedentes son dolor intenso sin causa clinica evidente
durante un periodo promedio de uno a siete afios. Clinicamente, la triada cldsica de este tumor consiste en hiper-
sensibilidad a la presion (el simple roce de la uiia puede hacer al paciente rechazar cualquier maniobra semiol6-
gica), dolor paroxistico severo (resistente a los analgésicos y, en ocasiones, irradiado a la eminencia tenar o a la
palma) y sensibilidad al frio. No siempre aparecen todos los sintomas, el dolor es el mas constante. En ocasiones,
es mds intenso durante la noche y puede desaparecer cuando se aplica un torniquete a la mano proximal a la lesion,
lo que refleja la naturaleza vascular del tumor y el consiguiente efecto de la isquemia.

A la inspeccién se manifiesta como manchas eritemato-violdceas o azules, segtn la profundidad de la lesion.
El tamafio promedio reportado es de 5 mm, y los mds grandes causan deformidad y decoloracién ungueal en un
tercio de los pacientes. También se ha comunicado elevacién de la ldmina ungueal, onicdlisis distal con aumento
del angulo de Lovibond y eritroniquia. El tipo de lesion ungueal parece estar determinado por la localizacién del
tumor, puede causar distrofias cuando esté localizado debajo de la matriz ungueal.

La historia clinica y la exploracién fisica son las claves del diagndstico. Sin embargo, este, en ocasiones es difi-
cil, sobre todo, en etapas precoces en las que la lesion puede ser muy pequefia o cuando los signos clinicos no son
floridos o la trfada clésica caracteristica no se manifiesta de manera completa. Cuando la presentacién clinica no
es la habitual, se han propuesto varias pruebas clinicas:

Rev Asoc Argent Ortop Traumatol 2019; 84 (1): 80-83 * ISSN 1852-7434 (en linea) m



J. P. Ghisi y cols.

1. Test de Love: con una aguja o elemento puntiforme se presiona sobre la Idmina ungueal. Para que esta prueba
sea positiva debe haber sensacién de dolor intenso con reflejo de retirada del paciente. No se desencadena el dolor
si se aplica en una zona inmediatamente adyacente al punto doloroso. Su sensibilidad es del 100%, pero su espe-
cificidad es del 78%.

2. Signo de Hildreth: consiste en provocar la disminucién del flujo sanguineo a la regién afectada sin producir
isquemia. Se hace un torniquete en la base del dedo o se coloca el brazo extendido hacia arriba inflando un esfig-
momandmetro hasta 250 mmHg. Con esta disminucion en la perfusion, se presiona la region afectada: el dolor
debe reducirse o desaparecer. Al liberar el torniquete, el dolor se manifiesta de nuevo. La naturaleza vascular del
tumor es probablemente la razén por la cual el dolor desaparece. Tiene una sensibilidad del 77,4-92% y una espe-
cificidad del 91-100%.

3. Sensibilidad al frio: se debe aplicar agua fria o alcohol etilico a la parte afectada para reproducir los sintomas.
La prueba es positiva cuando el paciente experimenta dolor intenso. Su sensibilidad y especificidad son del 100%.

4. Prueba J: dolor espontdneo que se irradia al hombro.

5. Prueba de transiluminacién: se realiza en una habitacion oscura proyectando luz a través del pulpejo. Se obtie-
ne una imagen roja opaca de la zona donde esté localizado el tumor y proporciona una idea estimada del tamafio.
La sensibilidad varia del 23% al 38% y la especificidad es del 90%.

Los estudios por imdgenes ayudan a confirmar la sospecha clinica y detallan la localizacion, las caracteristicas y
el tamafio del tumor, elementos que resultan de utilidad para el abordaje quirdrgico.

Rayos X: en la mayoria de los casos, no hay hallazgos patoldgicos, aunque puede observarse aumento en el
grosor de los tejidos blandos, visualizado como un incremento en la distancia entre el hueso y la ufia. Para que esto
se manifieste, el tumor debe ser lo suficientemente grande y de larga evolucién. Se puede observar adelgazamien-
to o erosion del hueso cortical de la tercera falange. Las radiografias pueden mostrar una lesién osteolitica bien
circunscrita con un borde esclerético en casos de las raras localizaciones intradseas. Es de buena préctica realizar
radiograffas comparativas con el lado sano.

Ecografia: técnica no invasiva que puede usarse antes de la cirugia para detectar la localizacion, el tamafio y
la forma de tumores tan pequefios, como de 2 mm. Se muestra como un nédulo hipoecoico bien circunscrito con
vasculatura prominente. Se puede utilizar junto con el doppler diiplex color que aumenta considerablemente su
tasa de deteccion. El flujo de alta velocidad en el shunt tumoral hace que esta lesién sea hipervascular en el doppler
color, un hallazgo especifico para el diagndstico. La limitacion se encuentra en las lesiones pequefias, planas y en
los artefactos que puede crear la ufia, ademds de ser un procedimiento que depende de la habilidad del operador.

RM: es el método por imdgenes mds valioso en el diagndstico del tumor, sobre todo, cuando no hay signos clini-
cos especificos. Las lesiones suelen verse con sefial hiperintensa en T2 (en ocasiones, con un halo hipointenso que
corresponde a la cdpsula), hipointensa en T1 y con realce intenso si se utilizara gadolinio por via endovenosa. La
RM puede ser particularmente ttil para detectar lesiones precoces, que son muy pequefas (incluso las lesiones de
2 mm) y dificiles de diagnosticar tanto en el examen fisico como mediante otras pruebas de imagenes, asi como en
pacientes con una recurrencia o una resolucién incompleta de los sintomas tras una cirugia previa. En estos casos,
suelen verse hipointensas o isointensas en T2, con escaso o nulo realce con gadolinio y con margenes del tumor
poco definidos debido a la presencia de tejido cicatricial posquirdrgico. La angioRM es una técnica util y comple-
mentaria a la RM convencional para establecer el diagndstico. Los hallazgos angiogréficos tipicos son captacion
intensa en la fase arterial y aumento de tamafio en la fase tardia.

El diagnéstico diferencial por tener en cuenta en estas lesiones, especialmente por su localizacién subungueal,
incluye tumores s6lidos benignos (condroma de partes blandas, queratoacantoma, hemangioma, hemangioma ca-
pilar lobular), lesiones benignas quisticas (quistes mucoides y epidérmicos) y tumores malignos (carcinoma esca-
moso y melanoma).

El dolor, sintoma que refiere la mayoria de los pacientes, lleva a que, entre los diagnésticos diferenciales, tam-
bién deba incluirse a otros tumores dolorosos que pueden localizarse en la region digital (neuroma, espiradenoma
ecrino, leiomioma, ganglién o exostosis) o cuadros, como causalgia, artritis gotosa o calcinosis.

El tratamiento de eleccién es la escision quirdrgica completa, incluida la cdpsula del tumor. En la mayoria de
los casos, el alivio del dolor se produce inmediatamente después de la cirugia. En otras ocasiones, el tiempo de
recuperacion puede ser de dos a cuatro semanas, pero el dolor puede tardar meses en desaparecer. Si los sintomas
persisten después de tres meses o reaparecen, se debe repetir la exploracion. La persistencia puede deberse a una
escision incompleta o a lesiones muiltiples. La recurrencia es inusual, pero el riesgo comunicado es del 1-18%, y
puede ser temprana si la escision fue incompleta.
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Si el paciente no puede o no quiere operarse, la indometacina, segtin se informd, puede controlar el dolor en
10 dias. Otros tratamientos descritos son el ldser de colorante pulsado, el ldser de argén y CO, o neodimio: itrio-
aluminio-granate. Otros métodos de tratamiento incluyen la escleroterapia con tetradecil sulfato de sodio, polido-
canol y salino hiperténico.

CONCLUSIONES

Los tumores glémicos son neoplasias vasculares benignas poco frecuentes, por lo general, inicas, que muestran
cierto predominio en las regiones acrales (aproximadamente el 80% de las lesiones se localiza en la extremidad
superior y de estas, la mayoria se sitda en la zona subungueal) y que ocurre por hiperplasia de una o mds partes del
cuerpo glémico. Los pacientes pueden pasar afios sin ser diagnosticados, lo que podria explicarse, entre algunas
razones, por el reducido tamafio, por presentacion clinica variada, porque pueden no ser palpables o porque los
médicos no estdn familiarizados con los sintomas clédsicos y las pruebas clinicas. La caracteristica clinica es la
triada de sensibilidad al frio, dolor paroxistico intenso y localizacién exquisita del punto doloroso. Cuando hay
sintomas tipicos, se facilita el diagndstico preciso de la enfermedad tomando como base la exploracion fisica y las
pruebas clinicas.

La extirpacion quirtrgica es el tratamiento de eleccidn en la actualidad. Aun cuando se ha diagnosticado la le-
sién clinicamente y por la exploracién fisica, es importante la localizacién preoperatoria del tumor, asi como tener
una idea de su tamafio, ya que es imprescindible la extirpacién quirdrgica completa para evitar recidivas. Para la
caracterizacion preoperatoria se pueden utilizar diferentes métodos de imagenes, aunque la RM el mas util. Este
estudio permite definir la localizacion y los limites de los tumores glomicos, pese a su pequefo tamafio, antes de
la escision, lo que ayuda a una correcta planificacién quirtrgica.

Ademads de proporcionar esta informacion, la RM es titil en el diagndstico diferencial con otras lesiones y para
pesquisar la posibilidad de tumores mdltiples.

La recurrencia luego de la cirugia se debe, en gran medida, a una escisidon incompleta. En estos casos, también
se recomienda solicitar una RM para descartar lesiones nuevas o malignas.

Figura 10. A. (x4), B. (x10), C. (x40). Los cortes histolégicos muestran una formacién nodular constituida por agregados de
células glémicas, con niicleos redondeados y citoplasma eosinéfilo, dispuestas alrededor de vasos sanguineos inmersos en un
estroma hialino con dreas mixoides.
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