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Malignant glomus tumor: a case report and review of the literature
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Resumen

Los tumores glémicos malignos son neoplasias poco frecuen-
tes del cuerpo glémico mioarterial. Presentamos un caso de tumor
glémico maligno en mano derecha en mujer de 72 afios. La reso-
nancia magnética identificé tumoracion de partes blandas de pre-
dominio subcutdneo, en el segundo dedo de la mano, con dreas
mds profundas que contactaban con los tendones flexores del
dedo, el misculo primer interéseo dorsal y los huesos subyacen-
tes. El estudio de extension no evidencié enfermedad macrosco-
pica maligna. Histologicamente el tumor tenia arquitectura plexi-
forme. Las células tumorales estaban en intima relacién con vasos
de pequeiio calibre, en ocasiones con tinciéon PAS positiva, con
morfologia fusiforme y focalmente epitelioide, atipia moderada y
tasa mitdtica de 4 mitosis en 10 campos de gran aumento, sin iden-
tificarse mitosis atipicas ni necrosis tumoral. Con técnicas de in-
munohistoquimica se observo positividad difusa para actina de
musculo liso y vimentina, con marcaje célula a célula de coldgeno
tipo IV y negatividad para CD34, caldesmon, desmina, queratinas
y S100.

Realizamos escision quirdrgica amplia con margenes negati-
vos y se administrd radioterapia adyuvante sobre la mano, sin evi-
dencia de recidiva tumoral tras 9 meses de seguimiento.

Presentamos también una revision de la literatura sobre tumo-
res glémicos malignos en miembro superior, asi como el diagnds-
tico diferencial de este tipo de lesiones cuando se localizan en la
piel y el tejido celular subcutdneo.

Bolado Gutiérrez, P.

Abstract

Malignant glomus tumors are rare malignancies of the mioar-
terial glomus body.

We report a case of a malignant glomus tumor located in the
right hand of a 72 years old patient. Magnetic resonance imaging
identified a soft tissue tumor of the second finger, with deeper
areas in contact with the flexor tendons, the first dorsal interosse-
ous muscle and underlying bones. The extension study showed no
macroscopic malignant disease. Histologically the tumor had a
plexiform architecture. Tumor cells were in close relationship with
small vessels, sometimes with positive PAS staining, had a fusi-
form and focally epithelioid morphology with moderate atypia and
a mitotic rate of 4 mitosis in 10 high magnification fields, without
a typical mitosis and tumor necrosis. Diffuse positivity staining
for vimentin and actins mooth muscle was observed immunohis-
tochemically, with cell-to-cell labelty for IV collagen and nega-
tive for CD34, caldesmon, desmin, keratins and S100.

Wide excision with negative margins was performed and ad-
juvant radiotherapy was administered on hand, with no evidence
of tumor recurrence after 9 months follow up.

Additionally, a review of the literature of malignant glomus
tumors located in the upper limb, and the differential diagnosis of
this type of tumors located in the skin and subcutaneous tissue
were presented.
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Introduccion

Los tumores glémicos (TG) son neoplasias benignas
de pequefio tamafio localizadas en la dermis o el tejido
celular subcutdneo. Estan formados por la hiperplasia del
cuerpo gldmico mioarterial, una derivacién arteriovenosa
localizada en la dermis reticular de las regiones acras y
especializada en la termorregulacién. Las derivaciones
arteriovenosas estan formadas por un segmento arterial,
llamado canal de Sucquet-Hoyer, compuesto por una mo-
nocapa endotelial y varias capas de células glémicas con-
sideradas de estirpe muscular lisa, asi como por un
segmento venoso.!?

Estos tumores pueden presentar en ocasiones caracte-
risticas clinicas menos comunes como un tamafio supe-
rior a 2 cm, localizacion en tejidos profundos o visceral,
patrén de crecimiento infiltrativo y/o multicentralidad.“>
Algunos casos han sido considerados tumores glémicos
malignos (TGM) en base a diferentes caracteristicas his-
tolégicas como la atipia nuclear, la necrosis y la actividad
mitdtica.®” Los TGM son lesiones infrecuentes, com-
prendiendo aproximadamente el 2.9% de todas las lesio-
nes diagnosticadas inicialmente como TG, y su localiza-
cién mds habitual son los miembros inferiores.®

Nuestro objetivo es presentar un caso clinico de TGM
localizado en la mano, asi como llevar a cabo una revi-
sion de la literatura sobre los TGM localizados en el
miembro superior.

Caso clinico

Mujer de 72 afos de edad, derivada desde otro centro
hospitalario por la presencia de lesiones subcutdneas do-
lorosas en el segundo dedo de la mano derecha. Un afio
antes, habia debutado con nddulos subcutaneos dolorosos
que fueron tratados quirdrgicamente aunque no adjuntaba
informe anatomopatoldgico, con recidiva de las lesiones
a los 3 meses para las que se aplicé tratamiento con cor-
ticoterapia topica y analgesia oral, sin respuesta. Una
biopsia posterior confirmd el diagnéstico de TGM, tras lo
que se realiz6 un estudio de extension y la paciente fue
derivada a nuestro centro para su tratamiento definitivo.

La resonancia magnética (RM) de la mano derecha
identificé una lesion extensa de partes blandas del se-
gundo dedo, elongada y polilobulada, de unos 5.2 cm de
diametro craneocaudal, que se extendia aproximada-
mente desde la cabeza del segundo metacarpiano hasta
la articulacion interfaldngica proximal. Proximalmente
tenia una localizacion profunda y lateral a los tendones
flexores del dedo, con los que contactaba, asi como con
el musculo primer interdseo dorsal y el hueso a nivel de
la segunda articulacién metacarpofalangica. Distal a ella
se localizaba superficialmente y afectaba al tejido celular
subcutdneo de la regioén volar y lateral del dedo, con un
nuevo punto de contacto con los tendones flexores in-
mediatamente distal a la articulacion interfaldngica pro-
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Fig. 1. Resonancia magnética preoperatoria de la mano con intenso realce
difuso de la lesion con gadolinio (enmarcada en rojo). A. Corte coronal. B.
Corte sagital. C. Corte axial.

Fig. 2. Presentacion clinica de la lesion. A. Vision volar. B. Vision lateral.

ximal. La lesién era hipointensa en T1, de sefial heterogé-
nea intermedia en secuencia T2 con supresion grasa y pre-
sentaba un intenso realce difuso con gadolinio (Fig. 1).
La tomografia por emision de positrones (PET-TAC)
con 18 fluoruro-desoxi-glucosa, no evidencié enferme-
dad macroscépica maligna, metabdlicamente activa.
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Fig. 3. A. Disefo preoperatorio de la amputacion del 2° radio. B. Imagen in-
traoperatoria tras la reseccion. C. Vision volar. D.Vision dorsal.

Fig. 4. Imagen macroscoépica de la pieza quirtrgica. Las flechas senalan los
nédulos tumorales.

Nuestra valoracion inicial objetivé la presencia de no-
dulos eritemato-rosdceos, de tamaiio superior a 1 cm, do-
lorosos a la palpacién, no mdviles, de consistencia dura,
localizados en el borde radial y en la superficie volar de la
falange proximal del segundo dedo y de la segunda arti-
culacién metacarpofaldngica de la mano derecha (Fig. 2).
No palpamos adenopatias supratrocleares ni axilares. Los
rangos de movilidad articular del dedo afecto no estaban
limitados.

Un mes después de la valoracién inicial realizamos
amputacion del segundo radio de la mano derecha con
seccion del tendon del flexor superficial y profundo del
segundo dedo en zona V flexora, del tendén del extensor
comtn de los dedos para el segundo dedo y del extensor
propio del indice en zona VII extensora, asi como resec-
cion del musculo adductor corto del pulgar y primer in-
ter6seo dorsal (Fig. 3).

En el estudio macroscépico de la pieza de amputa-
cién, en la falange proximal y en la articulacién meta-
carpofaldngica, habia varios nddulos subcutdneos grisa-
ceos que abarcaban una superficie de 4 x 2.5 cm y que al-
canzaban el hueso en profundidad (Fig. 4). En el estudio
histoldgico, el tumor tenfa una arquitectura plexiforme e
infiltraba en profundidad atravesando el periostio de la
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Fig. 5. Microscopia 6ptica, tincion Hematoxilina-Eosina, aumento 2x. Ar-
quitectura plexiforme y localizacién profunda del tumor, infiltrando focal-
mente el hueso (flecha).
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Fig. 6. Microscopia 6ptica, tincion PAS, aumento 20x. Células tumorales en
intima relacién con vasos de pequeio calibre y tincién PAS positiva en
torno a las células.
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Fig. 7. Microscopia 6ptica, tincion Hematoxilina-Eosina, aumento 40x. Células
tumorales a gran aumento, de morfologia fusiforme y con atipia moderada.

falange (Fig. 5). Las células tumorales estaban en intima
relacion con vasos de pequefio calibre, en ocasiones con
tincién PAS positiva en torno a las células, tal y como
ocurre en el caso de los TG (Fig. 6). Las células tenian
una morfologia fusiforme y focalmente epitelioide, con
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Fig. 9. Microscopia optica, tincion inmunohistoquimica positiva para actina
de musculo liso, aumento 40x.

una atipia moderada y una tasa mitética de 4 mitosis en
10 campos de gran aumento (Fig. 7). No identificamos
mitosis atipicas ni necrosis tumoral.

Con técnicas de inmunohistoquimica observamos una
positividad difusa para actina de musculo liso y vimen-
tina, con marcaje célula a célula de coldgeno tipo IV y
negatividad para CD34, caldesmon, desmina, queratinas
y S100 (Fig. 8 y 9). Tanto la presencia de dreas que re-
medaban la morfologia de los TG, como las pruebas in-
munohistoquimicas, apoyaban la naturaleza glémica de
la tumoracién. Para poder realizar el diagndstico de ma-
lignidad utilizamos los criterios propuestos por Folpe y
col. dado el tamafio mayor de 2 cm y la localizacién pro-
funda.® Otros criterios de malignidad que no encontra-
mos en este caso son la presencia de mitosis atipicas y la
atipia marcada.

Los margenes quirtirgicos de la pieza de reseccion es-
taban libres de tumor, sin invasién linfovascular, pero con
un nédulo a 1 mm del margen quirdrgico. La estadifica-
ciéon TNM del tumor tras el estudio completo fue
pT1bNOMO.

Posteriormente, a la paciente le fue administrado tra-
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tamiento radioterdpico adyuvante sobre un volumen
blanco planificado que incluyé el lecho quirtdrgico asi
como las cicatrices volar y dorsal. La dosis total fue de
66 Gy, con un fraccionamiento de 2 Gy/fraccion, 5 frac-
ciones/semana.

Alos 18 meses de postoperatorio la paciente continta
con revisiones periddicas, sin signos de recidiva tumo-
ral.

Para la revision de la literatura sobre el tema que com-
pleta este trabajo, empleamos PubMed introduciendo
como términos de busqueda "malignant glomus tumor".

Discusion

Lumley y Stansfeld fueron los primeros en reportar la
existencia de un TG con caracteristicas atipicas.!?
Desde entonces han sido numerosos los casos y los sis-
temas descritos en la literatura para su clasificacion.
Folpe y col. publicaron el primer estudio de resultados
en un amplio niimero de TG con una o mds caracteristi-
cas atipicas.” Identificaron que la localizacién profunda,
el tamafio mayor de 2 cm, y la presencia de mitosis ati-
picas, se relacionaban significativamente con un peor
prondstico. Otras caracteristicas que presentaban una
tendencia hacia un prondstico incierto fueron la presen-
cia de necrosis, una actividad replicativa superior a 5 mi-
tosis / 50 campos de gran aumento, y la combinacién de
alto grado nuclear con alta actividad mitética. La clasi-
ficacién propuesta por los autores en base a sus resulta-
dos incluye: TGM, tumores glémicos simpldsticos
(TGS), tumores glomicos de potencial maligno incierto
(TGPMI), y glomangiomatosis (GT). Definieron los
TGM por presentar una localizacién profunda y un ta-
maflo mayor de 2 cm, o caracteristicas mitéticas atipi-
cas, o alto/moderado grado nuclear y =5 mitosis / 50
campos de gran aumento. Las caracteristicas clinicas y
anatomopatoldgicas de nuestra paciente que permitieron
el diagndstico de TGM fueron el tamafio mayor de 2 cm
y la localizacién profunda, sin encontrar otros rasgos
como la presencia de mitosis atipicas y la atipia mar-
cada.

Los TGM se localizan principalmente en las extre-
midades inferiores, el térax y el abdomen.® A diferencia
de los TG, los TGM en la extremidad superior son ex-
tremadamente infrecuentes, con pocos casos recogidos
en la literatura (Tabla I).

Las caracteristicas de los TG atipicos que permiten
su correcto diagndstico histopatoldgico incluyen una
prominente y ramificada vascularizacion capilar, la dis-
posicidn perivascular de las células tumorales, la forma
y tamafio uniforme de las células, la presencia de bor-
des celulares uniformes y definidos por una membrana
basal puesta de manifiesto con tinciones como el PAS, la
reticulina o el coldgeno tipo IV. En casos de dificil diag-
ndstico, son ttiles la positividad para actina de muisculo
liso y la individualizacidn celular por colageno tipo IV,
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Tabla I. Casos de TGM recogidos de la literatura

Autor Sexo | Edad | Localizacién T?anz;l 0 l\ﬁz’;;:ln Re-escision T;:;T:;::ZO Recidiva | Metastasis

Khoury (14) M 48 Mano 3 - No RT/QT N/D St
Oh (15) M 33 Dedo 45 - No N/D N/D No
Park (16) M 74 Mano 1,5 N/D N/D N/D No No
Gould (5) M 17 Mano 28 N/D N/D N/D No No

Watanabe (17) H 79 Brazo 1 N/D N/D N/D No N/D

Wetheringthon (18) M 30 Dedo 0,5 + Si No No N/D

Skelton (19) H 32 Antebrazo N/D + Si N/D No N/D
Rishi (20) H 51 Hombro 0,9 N/D N/D No N/D No

Pérez de la Fuente (21) M 36 Mano 0,5 N/D Si No N/D N/D
Folpe (8) H 63 Hombro 5 + Si No No Si

M 21 Brazo 0,7 + St No No No

H 52 Brazo 1 + St No No No

M 38 Dedo 0.5 N/D No No No No

H 20 Brazo 4.5 N/D No No No No

M 66 Brazo N/D N/D N/D N/D N/D N/D

M 42 Brazo 2 N/D N/D N/D N/D N/D

H 77 Muiieca 3 N/D No No No No

H 35 Brazo N/D N/D No No No No

M 51 Dedo N/D + N/D N/D N/D N/D

M 52 Dedo 0.5 - No No No No

H 55 Brazo 04 N/D Nit No St No

M 67 Dedo 0.5 N/D No No No No

H 78 Brazo 4 N/D No No No No

H 16 Dedo N/D + N/D N/D N/D N/D

M 25 Dedo 03 + No No No No

H 83 Brazo 1 - No No No No

H: Hombre; M: Mujer; N/D: No disponible; RT: Radioterapia; QT: Quimioterapia

tanto de TG tipicos como atipicos (11). El estudio mi-
croscopico de nuestra pieza quirdrgica confirmé la ar-
quitectura plexiforme de la lesion, con células tumorales
en intima relacién con vasos de pequeiio calibre y tin-
cion positiva para PAS, coldgeno tipo IV y actina de
musculo liso.

El diagnéstico diferencial de los TGM es amplio, y
en cierta medida, localizacién-dependiente. En la piel,
los TG atipicos son mds propensos a ser confundidos
con el melanoma, dada su variable presentacion morfo-
l6gica. La positividad para la proteina S-100 y para
HMB-45, un anticuerpo monoclonal que reacciona es-
pecificamente frente a Pmel 17, antigeno presente en
tumores melanociticos, permite distinguir los TG de los
melanomas malignos ya que los primeros son ocasio-
nalmente positivos para la proteina S-100 y nunca para

| www.ciplaslatin.com

HMB-45."2 En los tejidos blandos profundos, los TGA
deben diferenciarse del tumor fibroso solitario (TFS) y
del leiomiosarcoma. Los TFS pueden distinguirse por
sus luces vasculares caracteristicas en forma de asta
de ciervo, por la disposicidn aleatoria de los bordes ce-
lulares, y por la expresion de CD34.'» Los leiomiosar-
comas presentan células de mayor atipia y con
citoplasma mads eosinofilo que las del TG, asi como una
expresion inmunohistoquimica de mayor nimero de
marcadores de diferenciacién muscular y no presentan
la tincién pericelular con coldgeno tipo IV.!'¥ La nega-
tividad inmunohistoquimica para la proteina S-100 y
CD34, asi como la positividad para coldgeno tipo IV,
permitié en nuestro caso el diagndstico diferencial
frente al resto de tumores.
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Conclusiones

Nuestro caso clinico presenta un TGM en el miembro
superior, cuya incidencia es menor que en el resto de lo-
calizaciones. Sus manifestaciones clinicas mds frecuente
coinciden con las descritas en la literatura, presentan-
dose como un ndédulo doloroso de aproximadamente
1 afio de evolucidn, sin antecedente traumdtico y/o qui-
rurgico.

La literatura actual considera que el tratamiento em-
pleado mediante escision amplia con margenes negativos
para la lesion es el tratamiento de eleccion.!'® Los trata-
mientos adyuvantes como la quimio y la radioterapia
deben individualizarse para cada paciente. En nuestro
caso, se le administrd tratamiento radioterdpico debido a
la localizacién atipica del tumor y a la presencia de le-
sion a 1 mm del margen quirtdrgico de reseccion.
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