Glomus venous malformation
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Resumen

Malformaciones venosas glémicas son formaciones tumorales deriva-
das del cuerpo glémico. Se presentan clinicamente como pequefas le-
siones sobreelevadas, color azulado, con sintomas especificos: dolor e
hipersensibilidad a la palpacién y sensibilidad a la temperatura. Locali-
zan especialmente a nivel distal de las extremidades y con menos fre-
cuencia en otras zonas de cuerpo. Tiene una mayor incidencia en mu-
jeres entre |a tercera y cuarta década. Presentamos una paciente de 19
afos con glomangiomas multipes y acantosis nigricans (Dermatol Ar-
gent 2009;15(6):437-439).
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Abstract

Glomus venous malformations are tumors resulting from the glomic
body that present clinically as small lesions over-bluish color, charac-
terized by the presence of specific symptoms: pain and hypersensitiv-
ity to palpation and sensitivity to temperature. They are usually found
on limbs, and less frequently in other locations. They have a higher inci-
dence in women between the third and fourth decades. We present the
case of a 19 year-old female patient with multiple glomangiomas and
acantosis nigricans (Dermatol Argent 2009;15(6):437-439).
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Introduccion

Bajo la denominacién glomangiomas se incluye a los tumores
vasculares benignos derivados del cuerpo glémico (forma espe-
cializada de anastomosis arteriovenosa ubicada en la dermis re-
ticular, cuya funcidn serfa la de termorregulacién).!

La acantosis nigricans (AN) estd caracterizada por parches de
piel hiperpigmentada, de aspecto verrugoso y textura aterciope-
lada, de distribucidn simétrica a nivel de los pliegues en cuello
posterior, axila y region inguinal, ademds de otras localizacio-
nes menos habituales como pliegue submamario y regién pe-
riumbilical. Se la clasifica en AN benigna, asociada a obesidad e
insulinorresistencia, AN maligna, AN sindrémica.

Caso clinico

Paciente de sexo femenino, 16 afos de edad que consulta por
presentar multiples lesiones pdpulo-nodulares de aparicién
en la infancia, una de ellas dolorosa. Se destaca en el interro-
gatorio antecedentes familiares de abuelo materno diabéti-
co tipo II insulinorrequiriente. Al examen fisico la pacien-
te presenta obesidad grado I, lesiones papulo-nodulares co-
lor azul viol4ceas, que varfan entre 2 y 3 mm de didmetro,
con lesiones satélites maculares de igual coloracién en regién
dorso lumbar y antebrazo. Son lesiones levemente depresi-
bles, no pulsétiles y sensibles a la palpacién. Se observan pla-
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cas amarronadas de textura aterciopelada en cuello
posterior, pliegue axilar, inguinal y abdominal in-
ferior asintomaticas. No recuerda el momento de
aparicion.

Dado los antecedentes familiares y personales de la
paciente, se solicitan exdmenes complcmcntarios
de laboratorio que revelan como tnico dato positi-
vo glucemia de 140 mg/dl. Ante la sospecha de glo-
mangioma y teniendo en cuenta el nevo azul en teti-
na de goma se solicita ecografia abdominal y sangre
oculta en materia fecal que no revelaron datos po-
sitivos. Biopsia de piel de las lesiones papulonodula-
res: ligera hiperqueratosis, espacios vasculares dilata-
dos revestidos por células glémicas en dermis reticu-
lar con diagnéstico de glomangioma. Debido a los ni-
veles de glucemia en ayunas, los antecedentes familia-
res y la obesidad de la paciente, se realiza interconsulta
con el Servicio de Endocrinologfa y se detecta insuli-
norresistencia a partir del indice HOMA > 3,87 (que
indica relacién glucemia/insulina y es positivo cuan-
do supera los 2,3 puntos).

El tratamiento de los glomangiomas se inici6 con es-
cleroterapia de las lesiones de dorso, con mala res-
puesta. La conducta terapéutica definitiva fue la ex-
tirpacion quirtrgica de la tnica lesion dolorosa, que
arrojé excelentes resultados.

Discusion

Los tumores glomicos se clasifican en solitarios y
multiples.

El tumor glémico se presenta como una triada cldsica
de sintomas: dolor, hipersensibilidad a la palpacién y
sensibilidad a la temperatura. Se lo observa en pacientes
entre la tercera y la cuarta década de la vida, como una
papula o nédulo dérmico o subcutdneo de menos de un
centimetro de didmetro, firme, de coloracidén purpu-
ra a rojo azulada. Su ubicacion preferencial es en ma-
nos y region subungueal, y afecta mds al sexo femeni-
no; también se puede observar en otras localizaciones
como piernas, rodillas, region poplitea, mediastino, co-
lon, triquea, mucosas y huesos. Los glomangiomas, ac-
tualmente llamados malformaciones venosas glémicas
(MVG), provienen del segmento arterial del glomus
cutdneo, que se denomina canal de Suquet-Hoyer.
Las células glémicas se originan en el musculo liso y
tienen forma poliédrica. Estas células se encuentran
en estructuras vasculares especializadas, llamadas
formaciones glémicas, que son abundantes en almo-
hadillas distales y en los lechos ungulares de los de-
dosy, en menor medida, sobre la parte palmar de las
manos y los pies, en la piel de las orejas y en la parte
central de la cara."

Foto 1. Lesion tumoral profunda azul-violdcea, con lesiones satélites maculosas en regién sacra.

Foto 2. Lesién tumoral violdcea en antebrazo.

Las MVG son diferentes de los tumores glémicos mds frecuentes, que se
presentan como papulas solitarias dolorosas que miden unos pocos mili-
metros de didmetro y se localizan en las extremidades.*

La MVG es un tipo de malformacidn vascular con flujo lento que
consiste en multiples lesiones vasculares indoloras que pueden al-
canzar un tamano de varios centimetros. Estas lesiones pueden di-
seminarse en todo el cuerpo. Por lo general son asintomaticas, aun-
que se han descripto ataques paroxisticos de dolor, en ocasiones rela-
cionados con la menstruacién. Las MVG surgen durante la infancia
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Foto 4. Unica hilera de células endoteliales rodeada de una fila de células glémicas (H-E, 60X).

o la segunda década de la vida. Los hombres resultan afectados con
mayor frecuencia que las mujeres. En muchos casos se ha comunica-
do un antecedente familiar, con una penetrancia entre incompleta
y completa, y el gen de la glomangiomatosis multiple se ha identifi-
cado en el cromosoma 1p21-22 (locus denominado VMGLOM)."3»
Los glomangiomas multiples deben diferenciarse principalmente del
nevo azul en tetina de goma, el sindrome de Maffucci y los hemangio-

mas.” El nevo azul en tetina de goma se caracteriza
por multiples tumores vasculares en la piel y en el
tracto digestivo. Se transmite mediante un patrén
autosdmico dominante. Las lesiones cutineas son
clinicamente indistinguibles de los glomangiomas
¢ incluso pueden ser dolorosas. La biopsia de piel,
la sangre oculta en materia fecal y la ecografia ab-
dominal resulta de fundamental importancia para
llegar al diagnéstico definitivo.

El tratamiento sélo se considera necesario en
los casos sintomdticos o por razones estéticas.
Se han planteado multiples opciones terapéuti-
cas: ldser de argén y de didxido de carbono, de
utilidad en las lesiones superficiales, esclerotera-
pia, que disminuye el color y sangrado en ciru-
gias ulteriores, y la extirpacién quirtrgica, consi-
derada la terapéutica de eleccidn aunque no de-
ben despreciarse las cicatrices inestéticas que po-
drian resultar.*

En conclusién, presentamos una paciente de 19
afios con antecedentes de insulinorresistencia, en
la que el diagnéstico fue glomangiomas miltiples y
acantosis nigricans. Se extirpd quirurgicamente la
lesién glémica dolorosa y de mayor tamafio.
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