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Resumen

Introduccidn: La exostosis ungueal es una lesién benigna rara. Presentamos tres casos de exostosis ungueal en
nifios, de los que dos plantearon dificultades diagnésticas.

Casos clinicos: 1) Nifio de 6 afios, con una tumoracién subungueal dolorosa en el primer dedo del pie derecho
de 15 dias de evolucién. En la radiografia no se observa afectacién 6sea. Se procede a su exéresis quirdrgica.
Histolégicamente se diagnostica de exostosis ungueal. A los 6 meses recidiva, precisando reintervencion. 2)
Nifia de 8 afios, que desde hace 1 afio presenta una lesién subungueal dolorosa en el segundo dedo del pie
izquierdo. En la radiologia no se observan alteraciones. Se realiza una exéresis completa de la lesién. La
anatomia patologica determina una exostosis ungueal. Actualmente esta asintomatica. 3) Nifia de 7 afios de
edad, con sobrecrecimiento subungueal del quinto dedo del pie izquierdo, con supuracion, de 6 meses de
evolucién. La apariencia radiolégica es de lesion osteocartilaginosa. Se realiza una exéresis ungueal completa.
La anatomia patoldgica confirma una exostosis osteocartilaginosa. A dia de hoy no ha presentado
complicaciones.

Conclusiones: Ante un nifio con una lesién proliferativa en las falanges distales, debemos tener en cuenta el
diagndstico de exostosis ungueal. Aunque la radiografia ayuda a diferenciarla de otras entidades, una placa
normal no la excluye. Es importante realizar un tratamiento quirdrgico adecuado para evitar las recidivas y las
complicaciones posteriores.
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Abstract

Title: Exostosis in the differential diagnosis of subungual tumors in children

Purpose: Subungual exostosis is a rare benign lesion. We report 3 subungual exostosis cases in children, two of
which we have diagnostic difficulties.

Case reports: 1) A 6 years male with painful subungual tumor in the first right toe for 15 days. Radiologically
without bone involvement. We proceed to surgical resection. Histological diagnosis in subungual exostosis. He
suffered a recurrence at 6 months later, requiring a second operation. 2) A 8 years old female with painful
subungual injury in second left toe for one year. Radiology was normal. Complete resection was performed. The
anatomopathology determined subungual exostosis. Currently asymptomatic. 3) A 7 year old female presented
an overgrowth mass with drainage in the fifth left toe for 6 months; with radiographic appearance of
osteocartilaginous injury. Complete nail excision was performed. Histopathology confirmed osteocartilaginous
exostosis. She had no complications after the procedure.

Conclusions: In children with proliferative lesion in distal phalanges, we must consider the diagnosis of nail
exostosis. Although radiography helps differentiate it from other lesions, a normal plate does not excluded. It is
important to perform appropriate surgical treatment to prevent recurrence and subsequent complications.

Keywords: Subungual exostoses, glomus tumour, osteoid osteoma, paediatric patients, differential diagnosis.

Introduccion

La exostosis ungueal es una tumoracién benigna infrecuente. Es mas comudn en la edad pediatrica y suele
localizarse en las falanges distales de los pies (80%)*. Descrita por Dupuytren en 1817 (Dupuytren’s exostosis),
consiste en una lesion osteocartilaginosa que causa dolor y deformidad ungueal. La clinica y la apariencia
radiolégica permiten realizar un diagnéstico correcto, aunque existen otras entidades que inducen a error, como

el osteoma osteoide o el tumor glémico.

Resulta dificil definir una guia de actuacion de esta patologia, dado el desconocimiento al respecto, la escasez
de estudios, la baja incidencia y la amplia gama de diagnésticos diferenciales. El tratamiento definitivo es

quirargico, aunque existe cierta controversia en las técnicas empleadas?.

Casos clinicos
Se presentan tres casos de exostosis ungueal, con el fin de conocer esta entidad y sus posibles diagnosticos

diferenciales. Dos de ellos plantearon dificultades en su enfoque, de los que uno precisé ser reintervenido.
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Caso 1

Nifio de 6 afios, con una tumoracién subungueal dolorosa en el primer dedo del pie derecho desde hace 15 dias,
que dificultaba su actividad diaria. Presentaba una tumoracion epitelizada, de 0,5 ¢cm, sin signos de infeccién,
que se extendia hacia el pulpejo. La placa ungueal peritumoral estaba bien adherida, sin deformaciones

asociadas (figura 1). Se realiz6 una radiografia, en la que no se observaba afectacion 6sea (figura 2).

Diagnosticado de tumor glomico, se procedié a su intervencién quirdrgica, consistente en una plastia ungueal,
una extirpacion de la formacion indurada que profundizaba en el lecho y un legrado de la zona afectada (figura

3). Histolégicamente |a pieza fue informada de exostosis ungueal (figura 4a).

A los 6 meses presento, junto con una erupcién ungueal, una lesion proliferativa en el lecho que le provocaba
molestias. En el control radioldgico no se observaban lesiones 6seas. Se procedié a su reintervencidn, con una
avulsiéon ungueal completa y un legrado (figura 4b). Actualmente el paciente evoluciona con crecimiento

distrofico de la ufia y controles radioldgicos normales.

Caso 2
Nifia de 8 afos, que desde hace 1 afio presentaba una lesién subungueal dolorosa en el segundo dedo del pie
izquierdo, que protruia en la zona lateroexterna y desplazaba la ufia. En la radiologia no se observaba afectacion

6sea, por lo que se descartd una exostosis ungueal.

Se realiz6 una exéresis completa y un legrado de la zona afectada. La anatomia patolégica determind una

exostosis ungueal. La paciente permanece actualmente asintomatica, con un correcto crecimiento ungueal.

Caso 3

Nifia de 7 afios, con un sobrecrecimiento subungueal del quinto dedo del pie izquierdo, de 6 meses de evolucion,
que habia supurado en alguna ocasion tras la manipulacion local. La apariencia radiolégica era de lesion
osteocartilaginosa. Ante estos hallazgos, compatibles con una exostosis ungueal, se realizd una exéresis
ungueal completa, un legrado, una reseccion y un lijado. La anatomia patoldgica confirmé el diagnéstico de

exostosis osteocartilaginosa. A dia de hoy la paciente no ha presentado complicaciones.

Resultados
En los casos 1y 2 la radiologia no mostraba afectacion dsea, lo que descartaba la exostosis ungueal como
principal diagndstico y condicionaba una actitud quiriirgica mas conservadora, aumentando el riesgo de recidiva.

Ante la sospecha de exostosis ungueal, una prueba radioldgica normal no es excluyente de dicha patologia.
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Discusion

La exostosis ungueal es un tumor benigno osteocartilaginoso infrecuente, que afecta a las falanges distales de
las manos y, con mayor frecuencia, a las de los pies (80%). De etiopatogenia incierta, hay hipdtesis que la
correlacionan con un traumatismo previo (29%) que produce metaplasia, infeccion crénica (14%) o irritacion. Se

ha descrito la implicacidn genética (t[X;6][q22;q13-14]) en un reducido nimero de pacientes.

El tumor glémico es un hamartoma vascular, neoplasia benigna infrecuente, con origen en el cuerpo glémico,
que controla la presion arterial y la temperatura mediante la regulacién de la vascularizacién cutanea3. Su alta
concentracion en la dermis reticular implica que el 75% de estos tumores se encuentren en la mano (un 65%
subungueales), y es inusual en las extremidades inferiores. Hay dos tipos: a) Unico, el mas frecuente, en el lecho
ungueal, o b) multiple, familiar o congénito, asociado a la neuromiofibromatosis tipo 1. No se han publicado

alteraciones genéticas de tumores glémicos esporadicos.

En la exostosis ungueal la progresidn es variable, de meses a afios; como se refleja en los casos tratados
previamente: mientras que el caso nimero 1 presentd un gran crecimiento en 15 dias, los casos 2 y 3
evolucionaron mas paulatinamente (entre 6 meses y 1 afio). Se caracteriza por un Unico nédulo hiperqueratinico

que produce dolor, eritema y deformidad ungueal, lo que provoca una alteracion en la calidad de vida.

El tumor glémico se manifiesta de forma similar: nédulos solitarios, rosaceo-azulados que provocan una
deformidad de la ufia y presentan la triada clasica: dolor espontaneo, a la palpaciéon o desencadenado por un
descenso brusco de la temperatura®. Existen tres pruebas que confirman la sospecha diagnédstica: test de Love
(dolor a la presion), test de Hildreth (alivio con isquemia y dolor subito con recuperacion de flujo sanguineo) y

prueba de hipersensibilidad al frio.

Otra entidad que cabe tener en cuenta es el osteoma osteoide, tumor dseo benigno que afecta a la diéfisis y la
metafisis de los huesos largos®, caracterizado por la presencia de dolor local que aumenta por la noche y cede

con antiinflamatorios no esteroideos (AINE).

Radiolégicamente, en la exostosis ungueal se observa masa radioopaca pediculada en la cara dorsomedial de la
falange distal, aspecto importante para su diagnéstico diferencial. La calcificacion insuficiente del cartilago
dificulta su identificacion, como ha ocurrido en los 2 primeros casos. Todo ello, junto con la variedad de
profesionales que observan esta patologia y la falta de experiencia, contribuye a un retraso en el diagndstico.

En el tumor glémico se han descrito erosiones radiologicas en el 36-48% de los casos. El osteoma osteoide
muestra un nidus central radiolucido y una resorcion dsea periférica; aunque si la sospecha es alta, la tomografia

computarizada es la prueba de eleccién.

El tratamiento definitivo de la exostosis ungueal y el tumor glémico es quirdrgico, asegurando la exéresis

completa con una minima deformidad ungueal, lo que disminuye el riesgo de recurrencia (en un 4 y un 4-50%,
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respectivamente). Generalmente, se debe a resecciones incompletas que precisan una segunda cirugia, como

en el caso 1.

No se han descrito casos de degeneracién maligna. En el tumor glémico hay que valorar la presencia de
lesiones de novo o sincrénicas preexistentes. Si los sintomas persisten mas de 3 meses, se recomienda repetir

las pruebas de imagen y reexplorar el area afectada.

En contraposicién, en el osteoma osteoide existe evidencia de regresion espontanea en los pacientes tratados
con AINE o salicitatos®, por lo que se prefiere mantener una actitud conservadora. La cirugia depende de la

gravedad de los sintomas, y su éxito reside en la localizacion del nidus y su escision completa.

Conclusion

Ante un paciente pediatrico que presenta una lesion proliferativa en las falanges distales de los dedos de las
manos Y, sobre todo, de los pies, debemos tener en cuenta la posibilidad diagnéstica de una exostosis ungueal.
Aunque la radiografia es importante para diferenciarla de otras entidades, una placa normal no es excluyente de
esta patologia. Es importante realizar un tratamiento quirdrgico adecuado para evitar recidivas y complicaciones

posteriores.
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Figura 1. Tumoraci6n epitelizada, de 0,5 cm, que se extiende hacia el pulpejo. La placa ungueal
peritumoral esta bien adherida, sin deformaciones asociadas

Figura 2. Radiografia del caso 1,
en la que no se observa afectacion
Osea
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Figura 3. Intervencion quirurgica:
plastia ungueal, extirpacion de la
formacion indurada que profundiza

en el lecho y legrado de la zona afectada

Figura 4. A) Componente dseo y cartilaginoso en la zona superior derecha. Se observan
cambios celulares de tipo reactivo sin evidencia de necrosis; B) Tejido dérmico con pequefias
trabéculas de tejido 6seo maduro, sin evidencia de tejido cartilaginoso asociado
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