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DERMATOLOGIA PRACTICA

Claves del diagnéstico y tratamiento del tumor glémico
subungueal

E. Samaniego?, A. Crespo? y A. Sanz®
aServicio de Dermatologia. Servicio de Anatomia Patoldgica. Complejo Hospitalario Carlos Haya. Malaga. Espafa.

Resumen. El tumor glémico fue descrito por primera vez por Wood en 1812, siendo Masson quien le dio su
nombre en 1924. Se trata de un tumor vascular benigno raro derivado del cuerpo glémico neuromioarterial.
Clinicamente es caracteristica la triada de sensibilidad al frio, dolor paroxistico intenso y localizacién exquisita
del punto doloroso. Aproximadamente el 80% de las lesiones se localiza en la extremidad superior y, de estas,
la mayoria se sitda en la zona subungueal. En el periodo 2005-2008 hemos tenido la oportunidad de ver 7 casos
en nuestro Servicio, cuyo diagnéstico fue confirmado mediante el estudio histoldgico tras su extirpacién. En
este trabajo aprovechamos para revisar las caracteristicas clinicas, las pruebas diagnésticas complementarias y
las principales técnicas quirdrgicas descritas.
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KEY DIAGNOSTIC FEATURES AND TREATMENT OF SUBUNGUAL GLOMUS TUMOR

Abstract. Glomus tumor was first described by Wood in 1812 and named as such by Masson in 1924. It is a
rare benign vascular tumor of the neuromyoarterial glomus. The triad of cold intolerance, intense paroxysmal
pain, and well-defined site of pain is characteristic of the tumor. Approximately 80% of lesions are found on
the upper limbs, mostly under the nails. Between 2005 and 2008, 7 patients with this disease were seen in our
department. Diagnosis was confirmed by histology after excision. We review the clinical features, complementary

diagnostic tests, and main surgical techniques described.

Key words: glomus tumor, diagnosis, surgical treatment, nail dystrophy.

Introduccion

El tumor glémico fue descrito por primera vez por Wood
en 1812, siendo Masson quien le dio su nombre en 1924.
Se trata de un tumor vascular benigno raro que deriva de
las estructuras llamadas cuerpos glémicos®?. Estos son
aparatos neuromioarteriales encargados de la regulacién
del flujo sanguineo local y la termorregulacién’. Estdn lo-
calizados en la dermis de cualquier parte del tegumento,
pero se concentran mds en las manos y los pies*®. Hasta el
80% se localizan en las extremidades superiores, siendo es-
pecialmente frecuentes en la regién subungueal. Los
tumores glémicos afectan con mds frecuencia a pacientes
de edad media, pero se han descrito en todas las edades. Es
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caracteristica la trfada clinica de dolor paroxistico intenso,
localizacién exquisita del punto doloroso y sensibilidad al
frio?¢.La presencia de estos sintomas es bastante sugestiva
del diagnéstico, pero en muchos casos este se demora, por
lo que no es infrecuente que los pacientes consulten por un
intenso dolor subungueal de afios de evolucién. Durante el
periodo 2005-2008 hemos tenido ocasién de ver 7 pa-
cientes con tumores glémicos localizados en la zona
subungueal, cuyo diagndstico ha sido confirmado his-
tolégicamente tras su extirpacién. Por ello, aprovechamos
para hacer una revisién del manejo de este tipo de tu-
mores.

Epidemiologia

Los tumores glémicos son poco frecuentes, constituyendo
el 1-5% de los tumores de la mano®. EI 25 al 75% de estos
se localiza en la zona subungueal®*, que es mds frecuente
en mujeres, siendo otras localizaciones mds comunes en
varones”.
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Figura 1. Tumor glémico que simula una distrofia media
canaliforme.

Etiopatogenia

Anatémicamente, los cuerpos glémicos a partir de los
que se originan estos tumores consisten en una arteriola
aferente, unos vasos anastométicos (canales de Su-
quet-Hoyer), una vena colectora, el reticulo intraglo-
merular (que contiene células glémicas, fibras nerviosas
y células intersticiales) y una cdpsula. Aunque la causa de
los tumores glémicos es desconocida, algunos autores
han propuesto que una debilidad en esta estructura pue-
de llevar a una hipertrofia reactiva secundaria a un trau-
matismo, o bien que constituyan hamartomas en los que
los componentes estdn hipertrofiados. Las células glé-
micas son células musculares lisas especializadas que
derivan de los pericitos de Zimmermann y son particu-
larmente densas alrededor de estos espacios vasculares
dilatados. Ademads, también pueden encontrarse fibras
nerviosas y mastocitos aumentados en ntimero. Los cam-
bios de temperatura llevan a una contraccién de los mio-
filamentos de las células glémicas, lo que resulta en un
aumento de la presién intracapsular que se transmite por
las fibras nerviosas no mielinizadas, causando la percep-
cién de dolor®. No es raro que los pacientes relacionen la
aparicién de la lesién con un traumatismo previo en esa
localizacién, pero no se ha podido comprobar la relacién
causal.

Clasificacion

Los tumores glémicos pueden clasificarse en dos variantes
clinicopatoldgicas: solitarios o multiples. Los primeros son
los mas frecuentes, suelen aparecer en la edad adulta y se
localizan preferentemente en zonas acras, sobre todo en el
lecho subungueal, como hemos comentado. La presencia
de multiples tumores glémicos digitales es rara y se ha des-
crito en varias ocasiones en pacientes con neurofibromato-
sis tipo 1.

Los tumores glémicos multiples, también llamados glo-
mangiomas o malformaciones glomovenosas por su apa-
riencia angiomatosa, constituyen menos del 10% de los
casos. A diferencia de los solitarios, aparecen a una edad
mds temprana y habitualmente se heredan con un patrén

autosémico dominante con expresividad variable y pe-
netrancia incompleta. Se ha localizado el gen en el cromo-
soma 1p21-22 (gen de la glomulina). Estos tumores tienen
un ligero predominio en varones y aparecen como nédulos
azulados blandos, dividiéndose a su vez, segtn su distribu-
cién, en glomangiomas multiples diseminados, gloman-
giomas multiples localizados y glomangioma congénito en
placa. Los tumores glémicos multiples no suelen ser dolo-
10so0s, en contraposicién con los solitarios®10.

Clinica

Clinicamente puede evidenciarse una masa visible o palpa-
ble en la regién subungueal, una macula o punto rojo-rosa-
do o azulado, 0 un aumento de la curvatura o deformidad
de la tabla ungueal*®. En ocasiones esta distrofia puede ser
el unico signo. Se han reportado casos imitando una dis-
trofia media canaliforme, como hemos tenido ocasién de
ver en uno de nuestros pacientes!! (fig. 1).

La triada sintomdtica cldsica consiste en: dolor paroxis-
tico, intolerancia al frio y localizacién exquisita del dolor
en la zona del tumor. No siempre estdn presentes todos los
sintomas, siendo el dolor el m4s constante.

Diagnodstico

La historia clinica y la exploracién fisica son las claves del
diagnéstico. Sin embargo, este en ocasiones es dificil, sobre
todo en etapas precoces en las que la lesién es muy peque-
fia, no hallandose signo clinico alguno. Ademis, la triada
cldsica caracteristica puede no estar completa*. Esto expli-
ca la demora en el diagndstico de estas lesiones, que tam-
bién hemos podido comprobar tanto en nuestros pacientes
como en los casos recogidos en la literatura®* (hasta 15 afios).
El dolor, sintoma presente en la mayoria de los casos, hace
que entre los diagnésticos diferenciales se incluyan otros
tumores dolorosos que pueden localizarse en la region di-
gital (neuroma, espiradenoma ecrino, leiomioma, ganglién
o exdstosis) o entidades como causalgia, artritis gotosa o
calcinosis'®. La confirmacién diagndstica se realiza me-
diante el estudio histolégico.

En ausencia de la presentacion clinica habitual (trfada)”
se han propuesto varias pruebas clinicas para ayudar al
diagnéstico clinico, asi como pruebas de imagen, de las
cuales trataremos a continuacion.

Pruebas clinicas

Test de Love

Es sugestivo del diagndstico. Se lleva a cabo utilizando una
aguja o instrumento puntiforme para desencadenar dolor
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sobre la zona afecta, mientras que no se desencadena el
dolor si se aplica el instrumento en una zona inmediata-
mente adyacente al punto doloroso. Esta prueba tiene una
sensibilidad del 100% y una especificidad del 0%*57.

Signo de Hildreth

Se refiere a la desaparicién del dolor al producir isquemia
en la extremidad afecta tras colocar un torniquete. Esto
pone de manifiesto la naturaleza vascular de la lesién. Su
sensibilidad estd entre el 77,4-92% y la especificidad entre
el 91-100%*7.

Prueba del frio

También se puede aplicar agua fria o alcohol etilico a la
parte afecta para reproducir los sintomas. Tiene una sensi-
bilidad y especificidad del 100 %%*".

Prueba de transiluminacion

Se realiza en una habitacién oscura proyectando luz a tra-
vés del pulpejo. Se obtiene una imagen roja opaca de la
zona donde esta localizado el tumor y proporciona una
idea estimada del tamafio. La sensibilidad estd entre el
23-38% y la especificidad es del 90 %712

Pruebas de imagen

Incluso cuando se ha diagnosticado clinicamente la lesién
por la clinica y la exploracion fisica (pruebas clinicas), es im-
portante la localizacién preoperatoria del tumor, asi como
hacerse una idea de su tamafio, ya que es imprescindible la
extirpacién quirtirgica completa para evitar recidivas’>.

Para el diagnéstico preoperatorio se han utilizado varias
pruebas de imagen. Las que se emplean son la radiografia
simple, la ecografia y la resonancia magnética nuclear (RIMN).
Otras pruebas de imagen como la arteriografia, la escintigra-
fia y la termografia no estan indicadas actualmente.

La radiografia puede detectar tumores grandes, pero la
mayoria de las veces es normal en lesiones de pequefio ta-
mafio. A veces puede verse adelgazamiento o erosiones de
la cortical del hueso de la falange en lesiones de largo tiem-
po de evolucién. Esto ocurre entre menos del 30 hasta el
609%, segun las series. Puede ser util para diferenciar tumo-
res glémicos de exéstosis subungueal, que es uno de los
diagnésticos diferenciales mds importantes”?3.

La ecografia es una técnica no invasiva que puede usarse
de forma preoperatoria para detectar la localizacién, el ta-
mafio y la forma de tumores tan pequefios como de 3 mm!3%°,
Pueden verse como masas hipoecoicas bien circunscritas.
La limitacién se encuentra en las lesiones pequefias, planas
y en los artefactos que puede crear la ufia y que no permi-

ten diferenciar tumores glémicos de otras masas hipoecoi-
cas, por lo que seria complementaria a un diagnédstico
clinico.

Chen ha reportado que la ecografia con transductores
de alta frecuencia es la técnica mds ttil cuando el tumor
mide menos de 2 mm y estd en el drea subungueal lateral'.
Recientemente se ha descrito la combinacién de la ecogra-
fia con transductor de banda ancha de 5-14 MHz en modo B
y modo C combinada con la imagen en doppler color
(CDI) e imagen de flujo B (BFI). Esta técnica no invasiva
permite confirmar la localizacién, el tamafio y la profundi-
dad del tumor, proporcionando una imagen tridimensional
y el flujo vascular bien definido, lo que permite diferenciar
los tumores glémicos de otros tumores subungueales hi-
poecoicos?®.

La RMN es una técnica no invasiva que ha aumentado
la agudeza diagnéstica de los tumores glémicos; sin
embargo, debido a su alto coste, no puede realizarse de
rutina. Las lesiones pueden verse como imagenes ligera-
mente hipointensas o hiperintensas en T1 e imdgenes
hiperintensas en T2. Dependiendo del subtipo histolégi-
co puede ser mds dificil el diagndstico del tumor glémico
y la sefial a veces puede parecerse a la del lecho ungueal.
La imagen en T1 se muestra mucho mds intensa tras una
inyeccién de gadolinio, con lo que la lesién puede verse
mids claramente. Puede ser particularmente util en la de-
teccién de lesiones precoces, que son muy pequefias® (in-
cluso las lesiones de 2 mm) y dificiles de diagnosticar
tanto en el examen fisico como mediante otras pruebas
de imagen, asi como para pacientes que experimenten re-
currencia o resolucién incompleta de los sintomas tras la
cirugial4.

Histologia

Cuando son tumores dnicos la apariencia macroscépica es
la de una tumoracién pequefia de 0,1 a 0,3 cm de didmetro
(puede llegar hasta 3 cm), encapsulada de color gris-rojizo

(fig. 2).

Figura 2. Imagen macroscépica de uno de los tumores
glémicos extirpados. Masa redondeada blanco-grisacea de
superficie lisa de 1,2x0,7 cm.
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Figura 4. Extirpacion de recidiva de tumor glémico localizado
en la regién periungueal. Abordaje transungueal lateral con
extirpacion de fragmento lateral de la tabla.

Figura 5. Ay B. Distrofia ungueal como complicacion
postquirdrgica.

Los tumores glémicos estin constituidos tipicamente por
tres componentes: células glémicas, estructuras vasculares y
células musculares lisas. Por tanto, segiin el componente que
predomine, pueden categorizarse como tumor glémico séli-
do (pocas estructuras vasculares y células musculares esca-
sas), glomangioma (con componente vascular prominente) o
glomangiomioma (con predominio del componente vascu-
lar y de células musculares lisas), (fig. 3). La variante mds
frecuente es el tumor sélido (75 %) seguido del glomangio-
ma (20%) y del glomangiomioma (5 %)°.

Figura 3. Hematoxilina-eosina.

A. Tipico tumor glémico con
estructuras vasculares rodeadas de
células glémicas (glomangioma)
(x40). B. Detalle de las células
glémicas rodeando las estructuras
vasculares (x 100).

El hecho de que las lesiones contengan pequefias con-
centraciones de fibras nerviosas justifica el dolor localizado
exquisitamente en un punto*.

Inmunohistoquimicamente estos tumores se tifien con
actina y vimentina. Las células neopldsicas glémicas pue-
den tefiirse con CD34 y actina de musculo liso”.

Tratamiento

El tratamiento de eleccién es la extirpaciéon quirdrgica
completa del tumor que supone su curacién?. El tiempo
de recuperacién suele ser de 2 a 4 semanas, pero en oca-
siones el dolor tarda meses en desaparecer. Para aquellos
pacientes que no pueden o no quieren operarse, se ha
descrito que indometacina puede controlar el dolor en
10 dias®. Otros tratamientos descritos son el laser de
colorante pulsado, el liser de argén y CO, y la esclerote-
rapia.

Las principales complicaciones del tratamiento quirtr-
gico son:

1. La recidiva, que se describe en el 5-15% de los casos en
algunas series. La recurrencia del dolor puede aparecer
tras semanas o retrasarse durante afios. Cuando la reci-
diva es precoz es mds frecuente que sea por una extirpa-
cién incompleta del tumor®’, mientras que si es tardia
suele deberse a la aparicién de un segundo tumor (como
pensamos que ha sucedido en una de nuestras pacien-
tes) (fig. 4).

2. La distrofia ungueal, que ocurre cuando existe un dafio
en la matriz ungueal (fig. 5). Sin embargo, también pue-
de aparecer cuando se produce una adhesién del eponi-
quio a la matriz y por irregularidad de la superficie del
lecho ungueal tras la cirugial”. Esta complicacién es mds
frecuente con la técnica quirdrgica transungueal. Poste-
riormente, se han introducido soluciones y otras técni-
cas para evitar esta complicacién. A continuacién
discutiremos brevemente las principales técnicas qui-
rargicas.
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Figura 6. Extirpacion
quirurgica «a ciegas»
mediante el abordaje
transungueal. A. Se sefala el
punto doloroso que se ha
localizado mediante test de
Love. B. Tras anestesia
troncular se levanta un colgajo
del eponiquio mediante dos
incisiones laterales.

C. Se expone el tumor como
una pequefa masa
blanco-griséacea encapsulada
localizada en la matriz que se
diseca cuidadosamente.

D. Se suturan el lecho y las
incisiones laterales.

Figura 7. Abordaje transungueal para la extirpacion
del tumor glémico de la figura 1.
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Técnicas quirurgicas
Transungueal

Es la técnica que tradicionalmente se ha realizado con ma-
yor frecuencia’.
Dentro de esta técnica hay dos subtipos:

1. Si el tumor glémico se localiza en la zona subungueal
mids proximal («o se interviene a ciegas»): tras realizar
una anestesia troncular digital se elimina toda la tabla
ungueal y se realizan dos incisiones en la parte proximal
de los surcos periungueales laterales a 90° respecto del
eponiquio. Se levanta un colgajo de eponiquio, se realiza
una incisién longitudinal en el lecho ungueal sobre la
zona donde estd localizado el tumor y éste se extirpa.
Después se cierra el lecho ungueal con sutura reabsorbi-

ble de 6/0y se sutura el colgajo de eponiquio?? (figs. 6-8).
Las indicaciones de esta técnica se restringen a tumores
localizados en la regién central subungueal'®® (mds
proximal) y a las intervenciones «a ciegas».

Las ventajas de este procedimiento es que se trata de
una técnica sencilla, que permite una buena visualiza-
cién de las lesiones de localizacién completamente
subungueal? y cuando se interviene a ciegas. Parece que
tiene un porcentaje de recurrencias similar a los otros
abordajes?.

El principal inconveniente radica en la alta tasa de dis-
trofia ungueal"’ (fig. 9). Como solucién se ha propues-
to la reposicién de la ufia en su lecho?’, que disminuye el
porcentaje de distrofia ungueal postoperatoria. La repo-
sicién de la ufia en el lecho previene la adhesién del
eponiquio a la matriz, actda como un apdsito que fa-
vorece la reparacién del lecho ungueal y disminuye el
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Figura 8. Extirpacion
quirdrgica «a ciegas»
mediante abordaje
transungueal en el primer
dedo de la mano izquierda.

Figura 9. Abordaje
transungueal y distrofia
posquirurgica.

dolor cuando se realizan las curas, al estar la herida cu- Las indicaciones de este procedimiento son tumores de
biertal”. pequefio tamaiio y de localizacién subungueal distal.

2. Siel tumor se localiza mds distalmente en la regién subun- Como ventajas destacamos que es una intervencién
gueal este se extirpa mediante una ventana en la tabla un- sencilla y menos traumdtica que la anterior, con apenas
gueal, mayor en didmetro que el tumor, colocando de riesgo de deformidad si se vuelve a colocar el fragmento
nuevo el fragmento de tabla extirpado sobre el defecto. de tabla ungueal?’.
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Dolor subungueal intenso

.

EF: macula azulada o rojiza + distrofia ungueal

Historia clinica: triada clasica
+

+

Pruebas clinicas (Love,
Hildreth, frio, transiluminacion) v

- |

e —— | Diagnéstico tumor glomico

| ¢Localizacion preoperatoria? |

¥

Prucbas de imagen (Rx, ECO, RMN) | <€—————

U

Figura 10. Algoritmo de manejo
del paciente con sospecha de

Diagnéstico diferencial:
exostosis, encondroma, leiomioma,
ganglion, espiradenoma,
hemangioma, otros

tumor glémico. ECO: ecografia;
EF: exploracion fisica; RMN:
resonancia magnética nuclear;
Rx: radiografia.

Subungueal Subungueal
central lateral /pulpejo
Abordaje Abordaje
transungueal lateral

Tiene el inconveniente de que no es vilida en las inter-
venciones «a ciegas», ya que no permite una buena vi-
sualizacién; tampoco lo es para los tumores de mayor y
tamafio para los que se localizan en el pulpejo.

Lateral

Posteriormente se han propuesto técnicas de abordaje la-
teral, con lo que se evitan las incisiones en la matriz y el
riesgo de distrofia ungueal subsiguiente:

1. Lateral subperidstica. Se realiza una incisién dorsal a la
linea lateral media””?. Se incide hasta la falange distal
y se eleva un colgajo dorsal que contiene piel, lecho un-
gueal y matriz germinal. Tras visualizar y extirpar el tu-
mor el colgajo se repone en su lugar original.

2. Lateroungueal o laterodigital (Keyser-Littler). El abor-
daje también es lateral pero mds alto, debajo del pliegue
periungueal lateral. El ligamento interdseo de la falange
distal, que da soporte lateral a la matriz y a la tabla un-
gueal se identifica y se retira, levantando la matriz sobre
el ligamento y el periostio de la falange distal. Tras ex-
tirpar el tumor se repone el colgajo y se sutura’.

Estd indicada en tumores localizados en la regién
subungueal periférica y en el pulpejo!®?.

Posee las ventajas de que el abordaje lateral tiene menos
incidencia de distrofia ungueal y una tasa de recurrencia
parecida. El abordaje lateral subperiéstico no necesita la
diseccién y retraccion del ligamento interdseo de la falange
distal y los tiempos de recuperaciéon postoperatorios son
menores que en el abordaje transungueal (1-2 semanas con
respecto a 4-6-semanas).

Su inconveniente radica en la menor exposicién del le-
cho en tumores localizados integramente en la zona
subungueal, sobre todo aquellos que son muy pequefios y
se operan «a ciegas».

Conclusion

El tumor glémico subungueal constituye una neoplasia be-
nigna, poco frecuente, que a menudo llega al dermatélogo
tras meses o afios de sintomatologia de dolor intenso que
se hace insoportable para el paciente. La clinica tipica, jun-
to con la exploracién fisica, son las claves para realizar el
diagnéstico. Las pruebas de imagen pueden ayudar, sobre
todo en el diagnéstico diferencial con otras lesiones y en el
cdlculo de las dimensiones y la localizacién de la lesion an-
tes de su extirpacién. Nosotros hemos practicado en todos
los casos un abordaje transungueal, ya que en la mayoria
de los casos se ha realizado una extirpacién a ciegas al no
poder localizar la lesion por las pruebas de imagen. La
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complicacién postquirdrgica mds frecuente es la distrofia
ungueal, que es bien tolerada por el paciente, pero para la
que proponemos la reposicién de la tabla ungueal anterior-
mente descrita.

Queremos resaltar que ante un dolor intenso subun-
gueal de origen incierto debe tenerse presente el diagndsti-
co de tumor glémico para evitar demoras en el tratamiento.
Por dltimo, proponemos un algoritmo para el manejo de
los tumores glémicos (fig. 10).
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