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Tumore glomico e sindrome neurovascolare

dell’arto superiore: caso clinico
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R1ASSUNTO: Tumore glomico e sindrome neurovascolare dell’arto
superiore: caso clinico.
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1l tumore glomico rappresenta una neoformazgione benigna, deri -
vante dalle cellule mioepitelioidi delle anastomosi arterovenose preca -
pillari, che predilige la localizzazione subungueale con sintomatologia
dolorosa e varia.

Una donna di cinquanta anni presentava sintomi vasospastici con
ipersensibilita al freddo e dolore in corrispondenza del quarto diro della
mano destra. A livello subungueale si apprezzava una piccola tumefa -
zione palpabile e dopo ledsame ecografico si decideva per una terapia
chirurgica.

La diagnosni differenziale con il fenomeno di Raynaud & molto
importante, ma a volte difficoltosa e tardiva. L'esecuzione di una RM e
di un'angio-RM, associate ad una tipica sintomatologia, indirizzano
verso una corretta diagnosi. La terapia é chirurgica. L'exeresi deve esse -
re minuziosa e particolarmente attenta alle strutture nervose.

SUMMARY: Glomic tumour and neurovascolar disease of upper
limbs: case report

G. MONACELLI, I. CAsCIOLI, M. MONGARDINI, S. CORELLI,
E. CiGNA, A.M. SPAGNOLI

Glomic tumour rappresents a benign tumor originates from myoe-
pithelial cells of arteriovenous anastomosis that has a preference for
subungual localization with algetic and multiform symptomarology.

A fifthy years-old female presented vasospastic symptom with hype-
raphia, algesia and cold hypersensitivity in the forth finger of the right
hand. There was a little palpable umefaction and after an echography
we decided for surgical revision.

Differential diagnosis with Raynaud’s phenomenon is very impor-
tant but not simple. The diagnosis is often tardive. MRI and angio-
MR with its tipical symptomatology could turn to the accurate diagno-
sis. The therapy is only surgical. The excision must be very careful
making sure to the nervous structures.
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Introduzione

Il tumore glomico, noto anche come nodulo di
Masson, di Wood, peritelioma (Mueller), glomangio-
ma, rappresenta una neoformazione benigna a lenta
crescita, di dimensioni variabili da alcuni millimetri ad
alcuni centimetri, che deriva dalle cellule mioepitelioi-
di delle anastomosi arterovenose precapillari.

Leziologia, tuttora non ben definita, sembra esse-
re secondaria a traumatismi ripetuti o, meno proba-
bilmente, ad un singolo trauma. Il tumore glomico
rappresenta l'evoluzione patologica di un particolare
modello anatomo-funzionale, il glomo normale di
Masson. Questa struttura rappresenta un manometro
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con funzioni di regolazione del microcircolo, deputa-
to al mantenimento della pressione interstiziale su
quei valori che ottimizzano le funzioni della varie ter-
minazioni sensitive delle dita (1). Di questo modello,
infatti, il tumore glomico rispetta I'architettura strut-
turale (Fig.1), ma ne altera le caratteristiche funzio-
nali.

La localizzazione del tumore glomico ¢ sistemica,
essendo stata descritta a livello di diversi organi e appa-
rati (2-4)

La lesione nel 45% dei casi predilige la localizzazio-
ne agli arti superiori, in particolare a livello subunguea-
le, con occasionali localizzazioni pluridigitali (5). La
frequenza sembra essere piti alta nel sesso femminile,
manifestandosi con una sintomatologia che mima una
sindrome di Raynaud o una patologia neurovascolare
mal definita, con dolore localizzato, episodico e
comunque sempre scatenato dall’ esposizione allo sti-
molo termico e/o al trauma meccanico, con variazione
del colorito cutaneo secondo tre fasi successive: pallore
cutaneo iniziale, seguito da cianosi e, infine, dallo stato
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Fig. 1 - Schema della struttura normale del glomo di Masson.

congestizio. L'intensita del dolore ¢ tale da impedire al
paziente l'uso della mano.

Il sesso, 'eta del paziente, la stretta correlazione con
lo stimolo meccanico o termico indirizzano la diagnosi
(6,7). Lo studio strumentale si avvale della radiografia
standard (con possibile evidenziazione di un’area erosi-
va a carico della falange ungueale), dell'ecografia ad alta
risoluzione (sonda da 10 MHz), della RM (9-11).

La terapia ¢ chirurgica e risolutiva del quadro clini-
co; non rare le recidive (8,12,13).

Caso clinico

Una donna di 50 anni si presenta alla nostra osservazione con
una storia pregressa di circa 18 mesi di intolleranza al freddo, con
una concomitante manifestazione (neuro)vascolare a carico del solo
IV dito della mano destra e diagnosi del curante di fenomeno
Raynaud-simile resistente a terapia specifica (pentossifillina 800
mg/die in due somministrazioni).

Nell'anamnesi personale non vi sono patologie significative. La
paziente manifesta una evidente ipersensibilita al freddo con rapida
comparsa di ischemia a carico del IV dito della mano e, dopo risolu-
zione della fase asfittica (circa 1 minuto), un quadro congestizio assai
doloroso; altresi dolorosi erano il contatto ed il microtrauma locale
accidentale. All’esame obiettivo non si evidenziano alterazioni strut-
turali significative a carico della cute e degli annessi cutanei né limi-
tazioni motorie e funzionali. Non risulta positivita al test di Phalen e
di Allen con una predominanza irrorativa dell’arteria radiale.

Alla palpazione del polpastrello del IV dito si apprezza una
minuta tumefazione estremamente dolorosa. Il test termico (3-5
min in acqua a 0-4°C), al contrario, provoca un immediato dolore,
accompagnato da un modesto pallore protratto alle altre dita e
seguito da una fase congestizia, in particolare del IV dito, della
durata di 4-5 minuti ed estremamente dolorosa.

Si consiglia alla paziente di sottoporsi ad un esame radiografico
che risulta essere negativo, mentre I'esame ecografico evidenzia una
neoformazione di circa 3 mm solida, nel contesto del tessuto adipo-
so del polpastrello.

Si suppone quindi I'esistenza di un tumore glomico sia per
Ietd ed il sesso della paziente, sia per la tipologia del dolore, urente
ed invalidante, sia per la focalita delle alterazioni neurovascolari
(monodigitali), per la presenza di una tumefazione palpabile a
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carico del polpastrello e, non meno rilevante, per I'attivita lavora-
tiva della paziente (lavoratrice dell’ industria) con una costante
esposizione al microtrauma. Si pone indicazione ad una terapia
chirurgica.

L'exeresi chirurgica viene effettuata in anestesia locale (carbo-
caina 2%) con tourniquet alla base del dito. Si esplora chirurgica-
mente il fascio vascolonervoso digitale, evidenziandosi una neofor-
mazione ovalare di circa 3 mm, a superficie translucida, vascolariz-
zata. Lexeresi chirurgica viene seguita da diatermocoagulazione per
la prevenzione di un neuroma d’amputazione.

Nell'immediato post-operatorio la paziente segnala la completa
risoluzione del quadro doloroso sia spontaneo che provocato, men-
tre si assiste alla scomparsa del quadro Raynaud-simile; al test del
freddo, a circa 15 giorni dall’intervento chirurgico, si rileva una
risposta nei limiti della norma. Persiste una modesta area di ipoe-
stesia a 3 mesi dall’intervento a carico del territorio di innervazione
del nervo digitale con la scomparsa pressoché totale delle manifesta-
zioni Raynaud-simili.

Discussione

I tumore glomico rappresenta una neoformazione
benigna a lenta crescita, di dimensioni variabili da alcu-
ni millimetri ad alcuni centimetri, che deriva dalle cel-
lule mioepitelioidi delle anastomosi arterovenose pre-
capillari.

Se localizzato all’estremita degli arti, puo esordire
con sintomatologia estremamente polimorfa, miman-
do sindromi neurovascolari, sindromi da compressione
del sistema nervoso periferico, tumori del sistema ner-
voso periferico, sindromi endocrino-correlate (14,15).
Va posta diagnosi differenziale, inoltre, con I’ osteoma
osteoide della falange ungueale, il melanoblastoma
subungueale per la sintomatologia dolorosa, il fibro-
xantoma o le varianti intraossee di un tumore giganto-
cellulare o di un condroma (16,17).

Il tumore glomico appare macroscopicamente di
colorito rosaceo, a superficie liscia omogenea. Istologi-
camente riproduce la struttura del glomo di Masson,
con vasi sanguigni tortuosi ectasici costituiti da un
unico strato di cellule endoteliali. Caratteristica ¢ la
presenza di cellule rotonde, ovoidali, dette cellule glo-
miche. Fibre nervose amieliniche e fasci di miocellule
lisce completano il quadro in uno stroma spesso in
degenerazione mucoide. Utilizzando la microscopia
elettronica, si ¢ notato un gran numero di mastociti
attorno alle terminazioni nervose che potrebbero essere
responsabili dell'insorgenza del quadro doloroso per la
liberazione locale di sostanze (istamina, serotonina ed
eparina).

Il tumore glomico delle dita della mano puo alterare,
per I'azione centrale regolatrice che svolge sul flusso arte-
riolo-capillare periferico, la normale vascolarizzazione e
gli adattamenti della stessa agli stimoli termici e mecca-
nici, determinando un’ischemia prolungata a cui segue,
immancabilmente, una fase asfittico-congestizia con
ingorgo del complesso venulare distalmente all’anasto-
mosi arterovenosa.
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Nella revisione bibliografica da noi effettuata il
tumore glomico appare significativamente correlato
all’eta (quarta decade di vita) (12, 18), al sesso (femmini-
le) e ad attivita lavorative che espongano al trauma ripe-
tuto. Lesordio clinico ¢ sicuramente piti rapido ed ingra-
vescente del Raynaud o dei fenomeni Raynaud-simili
che accompagnano le patologie del connettivo, patolo-
gie dalle quali deve essere necessariamente e prontamen-
te distinto per la diversa condotta terapeutica nelle due
affezioni.

In presenza di un'alterazione funzionale vascolare, in
particolare se indotta dal freddo o da trauma anche
modesto, ad espressione monodigitale, di un arto supe-
riore in un paziente di sesso femminile alla quarta decade
di vita, se associata a dolore subungueale possiamo con
ragionevole certezza porre diagnosi di tumore glomico
(19, 20).

Lesame obiettivo si presenta estremamente povero di
segni. Si pud notare nelle tumefazioni pil rilevanti una
deformita della placca ungueale (21), la cui digitopres-
sione scatena la sindrome neurovascolare correlata a
dolore intenso. In rari casi, descritti in bibliografia, sono
state segnalate alterazioni trofiche cutanee e degli annes-
si. Molto significativa ¢ la risposta positiva al test termi-
co, sempre monodigitale. Utile puo risultare I'effettua-
zione di una radiografia (in particolare in LL del dito)
che permette nelle localizzazioni subungueali di eviden-
ziare un’ immagine di erosione della corticale ossea (22-
24).

Lecografia eseguita con sonda “small parts” e con
power-color rappresenta una metodica elettiva per lo
studio delle localizzazioni pulpari (25).

LRM, e ancor pitt I angio-RM, sono estremamente
descrittive della lesione.

Il trattamento, sia nei casi di conferma diagnostica
pre-operatoria che nel caso di forte sospetto , ¢ chirurgi-
co (26). Preferiamo adottare un’incisione secondo
Bunner che ci permetta di esplorare tutto il canale di
Grayson nelle localizzazioni pulpari per un’ adeguata
preparazione del peduncolo nervoso. Nelle localizzazio-
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