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Tumor glémico de intestino delgado
Glomus tumor of the small bowel
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RESUMEN

Los tumores gldomicos (TG) son neoplasias vasculares benignas de tejidos blandos en zonas acrales
periféricas. La mayoria de los TG intraabdominales se producen en el estdmago; su presentacion
intestinal es de muy baja incidencia. Se presenta el caso de una mujer de 26 afios, que consultd
por dolor abdominal crénico de baja intensidad en region umbilical sin otra signo sintomatologia.
Se completd su estudio imagenoldgico y se detectd una lesion abdominopélvica heterogénea con
componente soélido vascularizado, y liquido con proyecciones papilares. El informe de la patologia
de la pieza quirurgica arrojo el diagndstico de TG de intestino delgado. Se realizd una consulta que
demuestra su baja incidencia: afecta a personas entre 26 y 88 afios de ambos sexos en igual proporcidn,
sin una distribucidn geogréfica predominante. Los TG deben considerarse como un raro diagnostico
diferencial ante tumores del intestino delgado (ID).

B Palabras clave: tumores de intestino delgado, tumor glomico, tumor glémico de intestino delgado.

ABSTRACT

Glomus tumors (GTs) are benign vascular neoplasms of soft tissues that occur in peripheral acral areas.
Most intra-abdominal GTs develop in the stomach; the incidence of intestinal presentation is very low,
We report the case of a 26-year-old female patient with chronic mild pain in the umbilical region with
no other symptoms or signs. The imaging tests demonstrated a heterogeneous abdominopelvic mass
with a solid vascularized component, and a cystic component with papillary projections.

The pathology examination of the surgical specimen reported the diagnosis of GT of the small bowel
(SB). We conducted a review of the literature and found their low incidence, affecting both men and
women between 26 and 88 years without a predominant geographic distribution.

Glomus tumors should be considered as a rare differential diagnosis in the presence of small SB tumors.
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Los tumores glémicos (TG) o glomangiomas
son neoplasias vasculares benignas infrecuentes y sur-
gen de células musculares lisas modificadas del cuerpo
glédmico que se ubican rodeando las uniones arteriove-
nosas especializadas en la regulacion de la temperatu-
ra y el flujo sanguineo periférico (canales de Sucquet-
Hoyer) 2.

Estas neoplasias son extremadamente raras y
representan alrededor del 2% de todas las neoplasias
de tejidos blandos?. Se localizan en zonas acrales peri-
féricas con altas tendencias a afectar las zonas subun-
gueales dérmicas y subdérmicas de los dedos de manos
y pies; rara vez, menos del 25%*, se localizan en ubica-
ciones extracutaneas incluidos estdémago, intestino, pe-
ritoneo, mediastino, pulmdn, traquea, pancreas, vejiga
y vagina?®. La mayoria de los TG intraabdominales infor-
mados se producen en el estdmago; su presentacién in-
testinal es de muy baja incidencia®, y los que involucran
especificamente el ileon son sumamente infrecuentes?.

Se presenta el caso de una mujer de 26 afios,
sin antecedentes personales patoldgicos ni quirdrgicos
de relevancia, que consulté por presentar dolor abdo-
minal crénico de dos meses de evoluciodn, sordo, conti-
nuo, de baja intensidad, localizado en region umbilical
con irradiacion a hipogastrio, sin factores modificado-
res. No refirié pérdida de peso, fiebre, sintomas urogi-
necoldgicos, respiratorios u otra signo sintomatologia
asociada. El gradual aumento de la intensidad del dolor
genero la primera consulta al Servicio de Clinica Médica.

En el momento de la consulta se encontraba
en buen estado general, consciente, lUcida, vigil, orien-
tada en tiempo y espacio; hemodinamicamente esta-
ble, sin signos de fallo de bomba y con buena perfu-
sién periférica; piel y mucosas normopigmentadas con
temperatura y humedad conservadas; buena entrada
de aire bilateral sin alteraciones de la mecanica ventila-
toria; abdomen plano, blando, depresible, no doloroso
a la palpacion, con ruidos hidroaéreos conservados, no
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se palpaban visceromegalias; tacto rectal con esfinter
normotodnico, paredes de canal anal lisas y eldsticas,
ampolla rectal libre, dedo de guante limpio. Se realizé
laboratorio que informé parametros hematimétricos,
perfiles metabdlicos, inmunoldgicos y proteinograma
dentro de valores normales.

Se realizo ecografia, con exploracion por via
transabdominal y transvaginal, donde se visualizd6 -
hacia el fondo de saco de Douglas— una lesién redon-
deada de 7x5,7x4 cm, heterogénea, con componente
solido muy vascularizado. En la porcidn liquida se ob-
servaron proyecciones papilares heterogéneas hacia el
interior, pero no se logré identificar una conexién con
los ovarios a pesar de encontrarse a ambos lados de la
lesién. Se continud la evaluacion diagndstica del tumor
pélvico con resonancia magnética nuclear (RMN) con
contraste, donde se observaron los ovarios en posicion
anatdmica de tamafio y morfologia conservados, y una
imagen solido-quistica con componente sélido intensa-

= FIGURA 1

el

Tomografia por emision de positrones. La flecha muestra el tumor
abdominopélvico con captacion de 2,20 SUV maximo

mente vascularizado en fase arterial con irrigacion apa-
rentemente dependiente de ramos mesentéricos arte-
riales en intimo contacto con asas de intestino delgado
(ID). Se realizdé tomografia por emisién de positrones
(PET-TC) con inyeccidon de 10 mCi de fluorodesoxigluco-
sa (FDG-F18) y se visualizd en regidén abdominopélvica
una lesién sdlido-quistica de 6,32x5,92x5,8 cm (Fig. 1),
la porcién sélida con moderado consumo del marcador
y 2,20 SUV (Standardized Uptake Value) maximo; dicha
lesion producia el desplazamiento de la vejiga y las asas
intestinales adyacentes.

Se decidid, entonces, realizar videolaparosco-
pia diagnodstica con el fin de determinar el origen del
tumor. Como consecuencia, se identificé una lesion
nodular de aproximadamente 6,5 cm de didmetro en
la cara antimesentérica de un asa del intestino delga-
do (Fig. 2), a 40-50 cm de la valvula ileocecal. Ante la
sospecha de tumor de estroma gastrointestinal (GIST)
se decidié convertir, y se realizé reseccién del segmen-
to de intestino delgado comprometido y anastomosis
entero-entérica término-terminal por una incisién de
Pfannenstiel. La paciente permanecié internada una
semana; reinicid sus actividades fisicas y laborales habi-
tuales, al igual que un plan de alimentacion balanceado
a los 40 dias del posoperatorio. Desde entonces lleva 2
afios de seguimiento asintomatica.

El informe de anatomia patoldgica arrojo el
diagndstico de tumor glémico de ID, con margenes li-
bres; los cortes histoldgicos mostraron la pared del ID
con tumoracion centrada en la capa muscular propia,
con crecimiento predominantemente extramural, bien
delimitada y constituida por proliferacion de células

.

Imagen intraoperatoria. Tumor glémico de intestino delgado
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redondeadas, con nucleos redondeados sin atipias y
abundante citoplasma claro. Las células tumorales se
disponen rodeando canales vasculares congestivos,
algunos hemangiopericitoides. Existen zonas de necro-
sis, colagenizacion y hemorragia; no se identificaron
mitosis ni pleomorfismo. La serosa y la capa muscular
propia adyacentes a la tumoracién muestran espacios
revestidos por endotelios quisticamente dilatados. La
submucosa subyacente al tumor muestra abundantes
vasos dilatados y ectasicos.

Por inmunohistoquimica se confirma el diag-
nostico: presenta positividad intensa y difusa con vi-
mentina y actina del musculo liso alfa (a-SMA) y nega-
tividad para los restantes marcadores (desmina, CK7,
PAX-8, HMB.45, cromogranina y sinaptofisina); con
CD34 y CD31 se destaca el endotelio de los canales vas-
culares, y con c-Kit se identifican frecuentes mastocitos.

Los TG suelen ser benignos, pero en ocasiones
muestran un tamafio inusualmente grande, crecimien-
to infiltrativo, necrosis, atipia nuclear y actividad mito-
tica®®. La localizacién extracutanea es poco frecuente;
en el tracto gastrointestinal, la mayoria tiene origen
gastrico; la localizacion en el intestino delgado es extre-
madamente rara.

ElI TG primario del ID es de muy baja incidencia;
al evaluar los informes?® se observa que la edad de los
pacientes afectados, incluido el nuestro, va desde los
26 hasta los 88 afios; no hay informes de casos en edad
pediatrica. Afecta a hombres y mujeres en igual propor-
cién (1:1); se han registrado varios casos en 7 paises, sin
una distribucidn geografica predominante.

La presentacidon del TG en intestino delgado
puede ser asintomatica, como hallazgo de un estudio
de ultrasonografia, o presentar sintomas como dolor
abdominal, hemorragia digestiva (hematemesis, mele-
na o hematoquecia), o sintomas asociados a una masa
intraabdominal (distension, vomitos o constipacion).

En su enfoque diagndstico se han empleado métodos
complementarios como ultrasonografia, endoscopia
digestiva, tomografia, resonancia magnética nuclear y
tomografia por emisién de positrones; en un caso se
procedié directamente a la laparotomia por la sospe-
cha de metéstasis de cancer de recto®.

Por la baja incidencia no se puede afirmar que
tenga una localizacion preferencial en alguna porcidn
en particular del ID (36,4% en duodeno, 18,2% en yeyu-
noy 45,4% enileon). La enterectomia parcial de yeyuno
oileon, por laparotomia o laparoscopia, es el tratamien-
to habitual; en localizacion duodenal se puede realizar
duodenopancreatectomia®; segin las comorbilidades
de los pacientes se reportaron embolizacién de la arte-
ria gastroduodenal o mucosectomia endoscépica’.

El diagnéstico previo fue dificil, y solo un caso
fue diagnosticado por biopsia endoscépica como TG an-
tes de la cirugia. En otros casos, se diagnosticd como
tumor submucoso, carcinoide o neuroendocrino, y otro
diagnostico preoperatorio fue el de GIST (incluso fue
nuestro diagndstico presuntivo).

Los TG del intestino delgado deben diferen-
ciarse de otros citolégicamente relacionados como los
GIST, los tumores carcinoides, hemangiopericitomas,
paragangliomas y linfomas; para ello, los estudios in-
munohistoquimicos pueden caracterizar rapidamente
el perfil neopldsico; el patron inmunohistoquimico de
los TG casi siempre es positivo para la actina del muscu-
lo liso alfa (a-SMA), vimentina y el coldgeno tipo IV3*, y
negativa para CD34, c-KIT, citoqueratina, cromogranina
y sinaptofisina.

Por lo tanto, los TG deben considerarse como
un raro diagnostico diferencial ante tumores del ID. Por
lo general, son benignos y Unicos; sin embargo, no hay
informacién de seguimiento a largo plazo, razén por la
cual se aconseja su control periédico a efectos de iden-
tificar sintomas tempranos de enfermedad.

= ENGLISH VERSION

Glomus tumors (GTs) or glomangiomas
are rare benign vascular neoplasms that arise from
modified smooth muscle cells of the glomus body
surrounding the arteriovenous anastomosis involved in
thermoregulation and peripheral blood flow (canals of
Sucquet-Hoyer)*2.

These tumors are extremely rare, accounting
2% of smooth tissue neoplasms?. They are usually found
in peripheral areas, particularly in subungual regions
of the fingers and the deep dermis of hands and feet.
Extracutaneous involvement is exceptional, < 2.5%*
and includes the stomach, intestines, peritoneum,
mediastinum, lung, pancreas, urinary bladder, and
vagina?. Most intra-abdominal GTs have been reported
to occur in the stomach; the incidence of intestinal
presentation is very low® and those specifically involving

the ileum are extremely rare3.

An otherwise healthy 26-year-old female
patient presented with chronic abdominal pain lasting
2 months. The pain was dull, mild, and constant,
situated in the umbilical region with radiation to the
hypogastrium, and was not related to any specific
triggers. The patient did not complain of weight loss,
fever, or urinary, gynecological or respiratory symptomes.
As the pain intensified, she consulted a clinician.

Her performance status was good, and she was
fully conscious, alert, oriented and hemodynamically
stable. She had adequate perfusion, and there were
no signs of heart failure. Skin color, temperature and
moisture were normal. The patient was breathing well,
and breath sounds were normal. On palpation, the
abdomen was flat, soft, depressible, and non-tender
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with normal bowel sounds and no visceromegaly. On
rectal examination, the tone of the anal sphincter was
normal, the walls of the anal canal were smooth and
elastic, the rectal ampulla was empty, and the gloved
finger was clean. The laboratory tests reported normal
complete blood count, metabolic and immunological
profiles, and proteins.

The patient underwent pelvic ultrasound
with transabdominal and transvaginal exploration. A
rounded, heterogeneous mass measuring 7 x 5.7 x 4
cm was visualized towards the bottom of the Douglas’
pouch. The mass had a solid, hypervascularized
component,andacysticcomponentwith heterogeneous
papillary projections towards its interior. Despite the
mass was between both ovaries, no connection with
them could be identified. The workup progressed with
a magnetic resonance imaging (MRI) using a contrast
agent. Both ovaries were correctly positioned and
displayed preserved size and morphology. A solid-cystic

=m FIGURE 1

el

Positron emission computed tomography. The arrow shows the ab-
dominopelvic mass with SUVmax of 2.20.

mass was adjacent to the small bowel (SB) loops. The
solid component exhibited strong enhancement in the
arterial phase, with blood flow presumably supplied by
branches of the mesenteric artery. A positron emission
tomography/computed tomography (PET-CT) with
injection of 10 mCi of fluorine-18 fluorodeoxyglucose
(18F-FDG) was ordered. There was a solid-cystic mass
measuring 6.32 x 5.92 x 5.8 cm in the abdominopelvic
region (Fig. 1); the solid component had moderate
marker uptake with maximum standardized uptake
value (SUVmax) of 2.20. The mass displaced of the
urinary bladder and the adjacent bowel loops.

A diagnostic laparoscopy was decided to
determine the origin of the tumor. On exploration, a
nodular mass of approximately 6.5 cm in diameter was
identified in the antimesenteric border of the small
bowel (Fig. 1), 40-50 cm from the ileocecal valve. In view
of a suspected gastrointestinal stromal tumor (GIST),
conversion was decided. The small bowel segment
involved was resected and an end-to-end intestinal
anastomosis was performed through a Pfannenstiel
incision. The patient was hospitalized for one week and
then resumed her regular physical and work activities,
along with a balanced diet 40 days after the operation.
Since then, she has been monitored for 2 years without
any symptomes.

The pathology report confirmed the presence
of a glomus tumor in the SB, with clear margins. The
histological analysis revealed a distinct tumor within
the SB wall in the muscularis propria, demonstrating
predominantly extramural growth. The tumor consisted
of a proliferation of rounded cells with round nuclei and

Postoperative image. Glomus tumor of the small bowel.
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abundant clear cytoplasm, without atypia. The tumor
cells were arranged surrounding congestive vessels, and
there were some hemangiopericytes, areas of necrosis,
collagen accumulation, and bleeding, but no mitoses
or pleomorphism. The serosa and muscularis propria
layer adjacent to the tumor showed spaces lined by
endothelium with cystic dilation. The submucosa
beneath the tumor exhibited abundant dilated and
ectatic vessels.

Immunohistochemical staining showed
positive staining for vimentin and alpha smooth muscle
actin (a-SMA) and negative staining for other markers
(desmin, CK7, PAX-8, HMB.45, chromogranin and
synaptophysin); CD34 and CD31 highlights endothelial
cells, and c-KIT identifies mast cells.

Glomus tumors are usually benign neoplasms,
but occasionally display unusual features such as large
size, infiltrative growth, necrosis, nuclear polymorphism
and mitotic activity®®. Extracutaneous presentations
are rare. Within the gastrointestinal tract, the stomach
is the most frequent site of involvement, while GTs of
the small intestine are extremely rare.

The incidence of primary gastrointestinal
tumors in the small intestine is very low. Several studies,
including our case, have reported patients ranging in
age from 26 to 88 years?5, and there are no reports in
pediatric patients. Men and women are affected in a
1:1 ratio; many cases have been reported in 7 countries,
with no predominant geographic distribution.

Glomus tumors in the small intestine can be
asymptomatic and detected incidentally during an
ultrasound examination. They can also cause symptoms
such as abdominal pain, gastrointestinal bleeding
(hematemesis, melena, or hematochezia), or symptoms
associated with an intra-abdominal mass (abdominal
bloating, vomiting, or constipation). The workup
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