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Resumo

O hamartoma angiomatoso écrino é um tumor benigno, raro,
mais prevalente na infincia,. Caracteriza-se pela presenga
de nédulos ou placas de coloragio azul-purpiirica, de con-
sisténcia macia e tamanhos variados, sendo freqiientemente
encontrados na regido acral. A lesdo pode ser acompanhada
de dor, hipertricose e hiperidrose. Histologicamente apre-
senta numerosas estruturas écrinas e canais capilares. Serd
descrito um caso de hamartoma angiomatoso écrino atendi-
do na Clinica de Dermatologia da Santa Casa de Sdo Paulo.

Descritores: Hamartoma, Glandulas écrinas, Neoplasias
das glindulas sudoriparas, Nevo, Hipertricose, Hiperidrose

Abstract

The eccrine angiomatous hamartoma is a rare, benign tu-
mor, most prevalent in childhood. Its characteristics includes
presence of and plaques purple-blue, smooth consistence and
a variety of sizes. The histopathological findings are
described as numerous eccrine structures and capilar
channels, frequently found in the acral area. It will be
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presented a report of case of eccrine hamartoma seen in the
Clinic of Dermatology of Santa Casa de Sao Paulo.

Key words: Harmatoma, Eccrine glands, Sweat gland
neoplasms, Nevus, Hypertrichosis, Hyperhidrosis

Introducao

O hamartoma angiomatoso écrino (HAE) é um
tumor benigno rarissimamente descrito, mais preva-
lente até os 10 anos, que afeta ambos os sexos igual-
mente, podendo ser familial'.

Caracteriza-se pela associagdo de alteracdes
vasculares e de glandulas sudoriparas écrinas. Essas
glandulas sdo mais numerosas na pele da regido acral,
justificando a maior freqiiéncia desse tumor nessa lo-
calizagdo. O termo envolve um espectro de lesdes que
se estende desde angiomas sudoriparos predominan-
temente angiomatosos até nevos sudoriparos, com
vasculariza¢do normal®.

Clinicamente, caracteriza-se pela presenga de um
amplo espectro de lesdes, desde nédulos angioma-
tosos simples a placas eritémato-purptiricas. O HAE
tem consisténcia macia e apresenta tamanho variavel
entre 0,5 e 11 cm. A lesdo pode ser assintomatica, apre-
sentar hiperidrose localizada ou em grande parte dos
casos, ser acompanhada de dor espontanea ou a
palpacéo.

A maioria dos casos ocorre ao nascimento ou na
infancia, sob formas variadas de apresentagio clinica.
Em geral, ha predominio de lesdes solitarias®, porém
j& foram descritos casos sem lesdes cutaneas*, com le-
sdes multiplas e bilaterais®.

O hamartoma angiomatoso écrino freqiientemente
tem evolugdo benigna, havendo relatos de remissao
espontdnea da dor, sem necessidade de remogao®.
Contudo, foram descritos casos em que a dor levou a
exérese da lesdo e mesmo a amputagdo do membro
afetado.

Histologicamente apresentam glandulas écrinas
grandes porem normais, entremeadas ao tecido fibro-
so frouxo, contendo numerosos vasos linfaticos e san-
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guineos. A epiderme pode estar discretamente
acantética. Outros componentes, como os foliculos
pilosos, podem estar associados ao complexo écrino
angiomatoso. Assim como, pode haver envolvimento
de fibras nervosas, depdsito de mucina e gordura’.

O principal diagnéstico diferencial deve ser feito
com o tumor glomico®. Ele caracteriza-se por espagos
vasculares separados por células musculares lisas
modificadas, semelhantes ao arranjo do glomus
arterio-venoso. Seu inicio geralmente acontece na in-
fancia, com lesdes assintomaticas e multiplas. As le-
ses solitarias sdo azul escuras e firmes e apresentam
marcada sensibilidade. Ocorrem principalmente em
adultos, afentando particularmente o leito ungueal’.

Sera descrito a seguir um caso de hamartoma
angiomatoso écrino avaliado na Clinica de Dermatologia
da Santa Casa de Sao Paulo com confirmacao diagndstica
pelo exame anatomopatoldgico realizado no Departa-
mento de Patologia da Santa Casa de Sdo Paulo.

Relato do caso

Paciente L.S., do sexo masculino, branco, 52 anos,
procurou o Servico de Dermatologia queixando-se de
manchas dolorosas e pruriginosas na panturrilha, de
aparecimento stibito hé trés anos.

Ao exame dermatolégico apresentava dermatose
localizada em perna direita caracterizada pela presen-
¢a de trés nédulos eritemato-violadceos endurecidos,
dolorosos a palpagdo (Figura 1).

Figura 1- N6dulo eritemato-violdceo endurecido e doloroso
a palpacao.

Foi realizada bidpsia incisional da lesdo. O exame
anatomopatoldgico evidenciou cortes de pele cuja
epiderme esta conservada. Na derme profunda havia

glandulas sudoriparas écrinas que apresentavam pro-
liferagao vascular no seu interior, formando nédulos.
(Figuras 2).

Figura 2 - Na derme média e inferior, observam-se elementos
secretdrios e ductais écrinos e proliferagdes lobulares
angiomatosas.

O diagnéstico histopatoldgico foi de nevo écrino
angiomatoso ou hamartoma angiomatoso écrino.

Devido a sintomatologia referida pelo paciente, foi
realizada a exérese cirirgica da lesdo e o material foi
enviado ao Servico de Patologia da Santa Casa de Sao
Paulo.

O exame andtomo-patolégico observou corte de
pele que apresentava na derme processo inflamatério
caracterizado por infiltrado linfoplasmocitario e
histiocitdrio, proliferagdo fibrosa e focos de hemorra-
gia que comprometiam a derme e o tecido celular sub-
cutaneo. Notou-se ainda acentuada proliferagéo fibro-
sa e volumosa quantidade de neutréfilos. A epiderme
estava conservada.

No primeiro retorno, o paciente referiu trauma na
regido da ferida cirtirgica. A inspegao, mesma apre-
sentava crosta melicérica e saida de secrecao sero-pu-
rulenta de moderada quantidade. Foi prescrito
amoxacilina 500mg de 8/8h por 10 dias e orientado
compressas com dgua boricada.

A reavaliagdo clinica ap6s o término da antibio-
ticoterapia observou, no local da ferida cirirgica, ci-
catriz sem sinais flogisticos.

Discussao

O hamartoma angiomatoso écrino é uma entida-
de benigna e extremamente rara.

Descrito pela primeira vez em 1859, por Lotzbeck*
citado por Kolodny (1938)%, que observou uma lesao

* Lotzbeck C. Ein fafl von schweissdrusengeschwulst an der wange. Virchows Arch Pathol Anat.1859; 16:160.1859. APUD Kolodny A. Glomus tumor.

Ann Surg. 1938;107:128-31.62
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angiomatosa em uma crianga, localizada acima da re-
gido malar, e caracterizada histologicamente por es-
truturas glandulares associadas a um estroma
vascular.

Hamartoma angiomatoso écrino (HAE) é um ter-
mo que agrupa todas as referéncias da literatura que
fazem alusdo a mesma lesdo como, por exemplo,
hamartoma angiomatoso com transpiracao funcional,
hamartoma angiomatoso com secre¢do de suor e
angioma com nevo de glandula sudoripara'®'.

Esse tumor cutdneo também pode ser conhecido
como: hamartoma angiomatoso sudoriparo secre-
tante'?, hamartoma angiomatoso sudoriparo funcio-
nante®, nevus de glandulas sudoriparas com angio-
ma'* e angiomatose cavernosa dos ductos sudori-
paros®.

Acredita-se que a formacado dos hamartomas deve-
se a uma anormalidade de dependéncia heterotépica,
que ocorre durante a organogénese, onde as interacdes
bioquimicas defeituosas entre o epitélio em diferenci-
acdo e o mesénquima subjacente induzem a uma pro-
liferacdo anormal de estruturas anexas e vasculares.
Na literatura, existem duas importantes revisdes so-
bre o tema: uma com 24 casos'® e 0 mais recente com
37 casos'. As revisdes mostram que as lesdes se ma-
nifestam desde os dois meses de idade até os 73 anos.
Sdo congénitos em 45% dos casos e a porcentagem
restante surge antes da puberdade, sendo 51,4% em
homens e 48,6% em mulheres. A estrutura das lesdes
é variavel, sendo a forma em nédulo e placa as mais
freqiientes com 75.6%, seguido das papulas (18.6%) e
maculas (13.5%). E possivel encontrar mais de uma
estrutura na lesdo e as cores descritas variam de roxo
a violaceo, azulado, amarelado, pardo ou uma com-
binacao de cores. Eventualmente, sdo descritos na su-
perficie aparéncia de pele em casca de laranja e even-
tual ulceragao'. As lesdes geralmente sdo tinicas, mas
em 13,5 % podem ser miltiplas. As extremidades sdo
acometidas na maior parte dos casos (81%) podendo
ocorrer lesdes no torax e regido sacra'®.

A hiperidrose descrita como um achado caracte-
ristico esta presente em apenas 34.3% dos casos, ape-
sar da presenca das glandulas e condutos écrinos em
quase todos os espécimes no exame histopatolégico.
Esta manifestacdo presumivelmente se deve a uma
estimulagdo sudoral no componente écrino por um
incremento local da temperatura dentro do angio-
ma'®®. Nao ha diferenca entre sua apresentagao tanto
em criangas como nos adultos.

A dor na lesdo ocorre em 42% dos casos', que na
maioria das vezes se resolve com a exérese cirtirgica,
podendo ocorrer resolucdo espontanea?. A dor é de-
vida a presenca de pequenos nervos infiltrantes ob-
servados na microscopia eletrénica®*. No sexo femi-
nino, a puberdade e a gravidez sdo periodos de dor
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mais freqiiente e intensa, por provavel causa hormonal
ou pela retengao de fluidos”*.

A histopatologia mostra a proliferagao de elemen-
tos secretérios e ductais écrinos maduros e muitas
vezes aumentados de volume, na derme média e in-
ferior na jungdo da derme com tecido celular subcuta-
neo, associados a canais angiomatosos dilatados e/
ou colapsados e bem diferenciados. Os agregados
vasculares se organizam em prolifera¢des lobulares
de capilares de paredes delgadas e em focos angioma-
tosos mal-definidos. Sdo descritos canais venosos de
paredes grossas e glandulas écrinas contendo células
claras de natureza cistica e vilosa®. Por trds de um
hamartoma podem-se encontrar também estruturas
pilosas®*¥, glandulas apdcrinas’, focos lipomatosos®,
linfaticos e mucina**. A epiderme suprajacente pode
ser normal® ou mostrar acantose irregular®, papilo-
matose e/ou hiperqueratose**'. Em geral, ndo se ob-
serva mitose nem atipias citolgicas®.

Séo critérios histolégicos para o diagndstico a
hiperplasia de glandulas écrinas dilatadas ou normais,
a associacdo de estruturas écrinas com focos angio-
matosos capilares e a presenga variavel de estruturas
pilosas, lipomatosas, mucinosas e linfaticas.

A porgéo secretora das glandulas écrinas é positi-
va para proteina S 100, antigeno carcino embridnico,
antigeno para membrana epitelial e Cam 5.2. O com-
ponente ductal expressa positividade para o antigeno
carcino embridnico e citoqueratina 1 e é fracamente
positivo para o antigeno de membrana epitelial’*.

O diagnéstico diferencial inclui as malformacées
vasculares e que cursam com dor, como o tumor
glomico®, o hamartoma de musculos lisos, o angio-
leiomioma, o “tufted” angioma, a Sindrome do “blue
rubber bleb” nevus, hemangioma congénito de glan-
dulas écrinas®, sindrome de Maffucci* e a mastocitose
telangectasica macular, que sdo relativamente faceis
de diferenciar pelos achados histol6gicos® *.

O HAE, por ser uma lesdo benigna, ndo requer
tratamento agressivo. A luz pulsada ja foi descrita
como ttil no tratamento. A necessidade de interven-
¢do cirurgica depende da localizacdo, do tamanho,
da infiltragdo, da velocidade de crescimento do tu-
mor e fundamentalmente da intensidade da dor.
Casos localizados nas extremidades sem melhora
ap0s exérese parcial da lesdo podem necessitar de
amputagdes”.
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