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Manifestacion segmentaria tipo 1 de glomangiomas multiples
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Las dermatosis autosémicas dominantes en ocasio-
nes muestran un fenotipo en mosaico con una distri-
bucién lineal o segmentaria. Se han identificado 2 va-
riedades: tipo 1 caracterizada por lesiones segmentarias
con una severidad similar al fenotipo no en mosaico; y
el tipo 2 que se traduce en la coexistencia en un mis-
mo paciente de las manifestaciones habituales de la
enfermedad, junto con una expresion segmentaria mu-
cho mas pronunciada'.

Los tumores glémicos multiples son mucho menos
frecuentes que los solitarios. Los primeros glomangio-
mas aparecen durante la infancia y paulatinamente el
numero de lesiones se incrementa, desarrollandose le-
siones salpicadas por toda la superficie cutinea. A me-
nudo se heredan con cardcter autosémico dominante,
presentando una distribucién, morfologia clinica e
histopatologia diferentes que la variedad solitaria®?®.
Un pequeno porcentaje de estos casos recogidos en
la literatura médica muestra lesiones segmentarias al

Fig. 2.—En la dermis, luces vasculares con hematies en su interior
rodeadas de células endoteliales y varias capas de células glémicas.
(Hematoxilina-eosina, x200.)

nacer o en la infancia y, posteriormente, en la edad
adulta, desarrollan nuevas lesiones pequenas dispersas
por la superficie cutanea'*5. Este tipo de presentacion
ha sido recientemente reclasificado por Happle y Ko-
nig como una afectacién segmentaria tipo 2 por tu-
mores glémicos multiples!.

Un varén de 82 anos de edad hipertenso, fue remi-
tido a nuestro Servicio para valoraciéon de multiples
tumores congénitos, violaceos, blandos, asintomaticos
con una distribucién segmentaria en area cervicoesca-
pular derechay brazo y antebrazo derecho (fig. 1). No
presentaba otras lesiones en el resto de la superficie
cutanea.

El examen histopatolégico evidencié un tumor no
encapsulado localizado en la dermis, compuesto por
numerosas luces vasculares dilatadas con hematies
en su interior, rodeadas por células endoteliales y pe-
quenos agregados de células glomicas (fig. 2). Desde
el punto de vista inmunohistoquimico las células
glémicas expresaron actina muscular especifica y vi-
mentina, pero la desmina resulté negativa. No se
descubrieron antecedentes familiares de lesiones si-
milares.

Consideramos que nuestro caso corresponde a una
distribucién segmentaria tipo 1 de tumores glémicos
multiples porque no presenta lesiones salpicadas por
la superficie cutaneas y porque la severidad de las le-
siones segmentarias es similar al que sucede en un fe-
notipo no en mosaico®.
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