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Resumen:

El hamartoma ecrino angiomatoso es una malformacion infrecuente, caracterizada por un
aumento del nimero de gldndulas ecrinas y vasos sanguineos, por lo general capilares y vénulas.
Suele aparecer al nacimiento, pero tardiamente en la infancia y raramente en la pubertad o en
adultos. En la mayoria de los casos se manifiesta como una lesion Unica en la extremidad,
asociada a hiperhidrosis y dolor. En los ultimos 10 aflos menos de 50 casos han sido descritos
en la literatura y muy pocos con variante morfoldgica verrugosa. Se reporta un caso de esta
patologia en paciente con diagndstico inicial de angioqueratoma y hemangioma capilar
dérmico, en el cual las lesiones progresaron en el tiempo. Se describe el manejo terapéutico
del paciente.

Palabras clave: hamartoma angiomatoso ecrino, glandulas ecrinas, verrugoso, dolor,
sudoracion, tratamiento.

Eccrine angiomatous hamartoma: a case with an unusual clinical
presentation and therapeutic approach.

Abstract:

Eccrine angiomatous hamartoma is a rare malformation characterized by an increased num-
ber of eccrine glands and vessels, usually capillaries and venules. It presents itself usually at
birth, but it may appear later in childhood, puberty and rarely in adults. In most cases it appears
as a single lesion on the limbs associated with hyperhidrosis and pain. In the past 10 years fewer
than 50 cases have been described, less commonly with a verrucous morphological variant. A
case of this disease is reported in a patient with initial diagnosis of angiokeratoma and dermal
capillary hemangioma. The lesion grew over time. The therapeutic approach of this patient is
described.

Key words: eccrine angiomatous hamartoma, eccrine glands, verrucous, pain, sweating,
treatment.

Dermatol Venez « Vol.54 - N°2

- 2016

51



CASO CLIiNICO

Introduccion

El hamartoma ecrino angiomatoso constituye una entidad clinica
poco frecuente, de comportamiento benigno, caracterizado por la
proliferacion de las porciones secretoras de las glandulas ecrinas
que se encuentran estrechamente relacionados con la proliferacion
capilar; lo que origina una lesién generalmente solitaria de
predominio en las extremidades que puede acompafarse de
hipertricosis, sensibilidad, dolor e hiperhidrosis’. Su etiologia es
desconocida, sin embargo se postula que pueden originarse
alteraciones durante la organogénesis causado por la interaccion
bioquimica entre la diferenciacion del epitelio y el mesénquima
subyacente’?.

Su incidencia real es desconocida y se requiere de criterios
histologicos para su diagnéstico confirmatorio como son;
proliferacién de glandulas ecrinas y asociacion de estructuras
ecrinas con proliferacion vascular benigna3. Fue descrito por primera
vez por Lotzbeck en 1859 como una lesion angiomatosa en la
mejilla de un nifo y su nombre fue acufado por Hyman y
Colaboradores en 1968*°. Se reporta un caso de hamartoma ecrino
angiomatoso con variante morfoldgica inusual verrugosa.

Reporte del caso

Paciente femenina de 18 afios de edad, quien presenta desde
los 8 afios de edad tumor eritematovioldceo de crecimiento
progresivo localizado en el dorso y la cara medial de la planta del
pie izquierdo, con diagnostico clinico e histopatolégico de
angioqueratoma vs hemangioma capilar dérmico. Fue tratada en
varias oportunidades durante 2005 y 2006 con etoxisclerol al 3% sin
mejoria. En vista de la poca respuesta a los tratamientos y de
asociarse dolor punzante de fuerte a moderada intensidad e
hiperhidrosis, consultd al servicio de Dermatologia del Hospital
Universitario de Caracas.

Los antecedentes personales, familiares y los habitos
psicobiol6gicos no contribuyeron a su enfermedad actual.

Al examen fisico, se observo tumor renitente mal delimitado
violaceo, que se extiende desde la region plantar al dorso del pie
izquierdo, sobre el cual se observa una placa verrugosa
angiomatosa de forma irregularmente en cruz, bordes bien
definidos de 9cm x 7cm y hacia borde medial de regién plantar,
macula color rojo violaceo de bordes festoneados, con algunas
lesiones satélites (figuras 1y 2). Se plantearon los diagnosticos de
malformacién vascular vs angioqueratoma vs hemangioma
Verrugoso.

El Test de Minor (yodo-almiddn) en el pie izquierdo evidencié un
area de mayor sudoracion sobre la placa verrugosa de lesion
(figuras 3a'y 3b).

Examenes de laboratorio, (hematologia completa, glicemia, urea,
creatinina y perfil hepéatico) dentro de limites normales.

Figuras 1y 2: Pie izquierdo: tumor que se extiende desde region
plantar a dorsal con placa eritematoviolacea verrugosa adyacente

Figura 3: Test de Minor. a) Negativo en dorso pie izquierdo
b) Positivo en lesion

En el estudio de imagen, la resonancia magnética nuclear se
observé: imagen heterogénea hacia los tiempos T1y T2, intensidad
hacia tejido graso. En su interior multiples imagenes tubulares que
corresponden a estructuras vasculares. La localizacién fundamental
esta en el antepié y en la cara interna de la planta; componente que
se localiza en las estructuras 6seas de la primera cuiia (figuras 4a'y
4b).

Figura 4: Resonancia magnética
del pie izquierdo a) Corte Sagital
b) Corte transversal.
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Se realizo biopsia de la lesion en ojal que incluyd la dermis profunda
y el paniculo adiposo. En la evaluacién histopatoldgica se observd
a menor aumento epidermis acral con redes de cresta irregulares
elongadas y anastomosantes. En la dermis un tumor vascular con
componente superficial y profundo. Componente superficial
formado por proliferacion de capilares y vénulas con luces dilatadas
en dermis papilar. Componente profundo formado por numerosas
glandulas y ductos ecrinos asociados a numerosos capilares y
vénulas que se extienden hasta paniculo adiposo (figura 5a,b,c,d).
Se observd ademas invasion de filetes nerviosos por pequefios
vasos que posiblemente explicaba el dolor intenso manifestado por
la paciente (figura 6a).

Figura 5: Biopsia de piel-tincion H/E. a) 4x: Tumor vascular
componente superficial y profundo b) 10x: Componente superficial,
proliferacion de capilares y vénulas en dermis papilar, epidermis con
hiperqueratosis y acantosis c) 4x: Componente profundo d) 10x:
Numerosas glandulas, ductos ecrinos, capilares y vénulas.

Figura 6: Biopsia de piel- tincion H/E. a) 4x: Invasion de filetes
nerviosos por capilares b) 20x: Componente ecrino y vascular hasta
paniculo adiposo.

Con el estudio histopatolégico se concluyé como hamartoma
ecrino angiomatoso con componente superficial y profundo.

Se realizd exeresis parcial con programacién en tres tiempos
para tratamiento del componente profundo y electrocoagulacién
mas curetaje para tratamiento del componente superficial
verrugoso que se extiende a region dorsal (Figura 7). Se realizaron
infiltraciones trimestrales con bleomicina en seis oportunidades y
se observé una mejoria del aspecto fisico y disminuyendo
significativa del dolor y la limitacion funcional.

Figura 7: a) Procedimiento quirtrgico

Figura 7: b) Postoperatorio tardio.

Discusion

El hamartoma ecrino angiomatoso se presenta tipicamente
como una lesion benigna solitaria tipo papula, placa o nédulo de
color azul, marrén o rojizo de predominio en las extremidades, sin
embargo, pueden observarse variantes morfoldgicas de
presentacion infrecuente tales como lesiones hiperqueratésicas y
verrugosas®’. En este caso se presenta como un tumor solitario en
el pie izquierdo de crecimiento progresivo color violaceo desde los
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8 afnos de edad con posterior desarrollo de componente inusual
verrugoso adyacente; en ausencia de enfermedad sistémica como
lo describe la literatura. La mayoria de los casos reportados se
presentan en el nacimiento o durante la infancia y es menos
frecuente durante la pubertad o la edad adulta®.

Alteraciones durante la organogénesis inducen la proliferacién
anormal de estructuras anexiales y vasculares; de ahi la evidencia
histopatolégica de numerosas glandulas, ductos ecrinos, capilares
y vénulas observadas en el paciente, similar a lo reportado en la
literatura®.

Los sintomas mas comunmente asociados son dolor (40%) e
hiperhidrosis  (66%) que aumenta progresivamente y en
concordancia con el crecimiento del paciente; ambos observados
en el caso reportado, con aumento significativo del dolor e
hiperhidrosis durante su evolucion, que explica la escasa
sintomatologia en los primeros afios de vida. Hasta 33% de los
pacientes son asintomaticos, 73% se presenta como nédulo y 80%
corresponden a lesiones solitarias®.

Se postula que la infiltracion de pequefios nervios puede ser
responsable del dolor y la hiperhidrosis por la estimulacion de los
componentes ecrinos'. En este caso se observa en la histopatologia
invasion de filetes nerviosos por capilares que ocasionan de esta
manera el dolor punzante reflejado en la enfermedad actual. El
diagnéstico diferencial clinico incluye nevus ecrino, nevus azul,
lesiones  angiomatosas  como Verrugoso,
angioqueratoma, mastocitosis telangiectasica, tumor del glomus, y

hemangioma

hamartoma de musculo liso'%; inicialmente los diagndsticos
planteados en el caso fueron malformacion vascular vs
angioqueratoma vs hemangioma verrugoso.

La confirmacion de esta entidad se realiza por histopatologia
debido a que las caracteristicas clinicas de la lesion pueden ser
inespecificas y variables. Histopatolégicamente se observa una
proliferacién dérmica de glandulas y ductos ecrinos asociado a
numerosos capilares, como se describe en el paciente; la epidermis
usualmente no presenta alteraciones, pero puede mostrar
hiperqueratosis y acantosis™.

Estudios imagenoldgicos, tales como angioresonancia, pueden
ayudar a confirmar la sospecha clinica y proporcionar informacion
acerca de la evidencia de trombosis, calcificacion, anatomia vascular
y participacion de estructuras adyacentes'?; los resultados de la
resonancia magnética de pie en nuestro paciente evidencid
multiples imagenes tubulares que corresponden a estructuras
vasculares. Sin embargo el diagnostico preciso se realiza por
histologia, de ahi la importancia de tomar una muestra adecuada

en profundidad que permita la evaluacion del componente ecrino
necesario para establecer el diagnostico y de ahi la terapéutica
adecuada.

En el presente caso, posiblemente no se hizo el diagndstico
correcto en las dos biopsias previas debido a la realizacién de
biopsias superficiales que sélo evidenciaron el componente vascular
superficial y la hiperplasia epidérmica concluyéndolo como un
angioqueratoma vs hemangioma capilar.

El hamartoma ecrino angiomatoso es un tumor benigno de
crecimiento lento con tendencia a la involucion espontanea, por lo
que no se justifica tratamiento agresivo; la escisién quirtrgica simple
generalmente es curativa y se reserva para lesiones dolorosas o de
gran tamafio a la involucion espontanea'’.

En el presente caso debido al crecimiento progresivo y al dolor
importante, se realizé tratamiento combinado con extirpacién
quirdrgica y tratamientos intralesional con bleomicina, con
excelentes resultados cosméticos e importante mejoria de la
sintomatologia. En la actualidad el tratamiento generalmente no es
necesario, a excepcion de los casos en los que se reporta dolor
severo, sudoracion incapacitante, o aumento progresivo del tamafo
de la lesion con resultados estéticos no deseables, todos reportados
en el paciente.

Los tratamientos de eleccion son el quirlrgico, o los no invasivos
tales como; antitranspirantes topicos o administracion de toxina
botulinica intralesional para bloquear la liberacién de acetilcolina y
disminuir la producciéon de sudor®. Hasta la fecha no existen casos
reportados que combinen el tratamiento quirdrgico con uso de
bleomicina intralesional.

Conclusion

Se presenta un caso de clinica inusual, extensa y muy dolorosa
con diagnéstico inicial errado posiblemente motivado a una
incorrecta toma de biopsia anterior que llevo a un tratamiento
inadecuado. Este caso se suma al pequefio nimero de casos
reportados en la literatura y consolida la importancia de los estudios
histolégicos confirmatorios y oportunos para establecer la
terapéutica, ante esta entidad clinica. El tratamiento quirdrgico
combinado con otras modalidades, como el empleo de bleomicina
intralesional, en este paciente fue efectivo con mejoria importante
de la sintomatologia@
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