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RESUMO - O hamartoma angiomatoso écrino é uma malformagéo benigna rara, de etiologia desconhecida, ca-
racterizada histologicamente por numerosos capilares e estruturas glandulares écrinas. Surge mais frequentemente
ao nascimento ou na inféncia, manifestando-se por mancha, placa ou nédulo com crescimento proporcional ao da
crianca. Pode apresentar hiperhidrose, hipertricose e dor. Descreve-se o caso de uma crianca do sexo masculino, de
3 anos, referenciada por 3 manchas discretamente hiperpigmentadas de tonalidade castanha clara, com contornos
irregulares e hipertricose, com mais de 20 cm de maior eixo cada, localizadas & drea toracolombar esquerda. A
fricco as lesdes tornavam-se mais evidentes. Evoluiom desde os 6 meses de idade com hiperhidrose local. A biopsia
confirmou o diagnéstico de hamartoma angiomatoso écrino. Face & benignidade da leséo e & fruste sintomatologia
optou-se por néo realizar tratamento. O hamartoma angiomatoso écrino é uma entidade rara destacando-se neste
caso, as lesées de grande dimensdo, segundo o nosso conhecimento, ndo referidas anteriormente na literatura.

PALAVRAS-CHAVE - Hamartoma; Doencas das glandulas sudoriparas.

ECCRINE ANGIOMATOUS HAMARTOMA

ABSTRACT - Eccrine angiomatous hamartoma is a rare, benign malformation, of unknown aetiology, histologically
characterized by capillary and eccrine glandular proliferation. It begins more frequently at birth or during childhood,
presenting with a patch, plaque or nodule growing proportionally to the child’s growth. It can present with hyperhidro-
sis, hypertrichosis and pain. We report the case of a 3-year-old boy who was referred by 3 lightly brownish hyperpig-
mented patches, with more than 20cm long each, irregular borders, hypertrichosis, at the left thoracolumbar region.
At friction, lesions became more vivid, with an evolution from é month-old with hyperhidrosis. The biopsy confirmed
eccrine angiomatous hamartoma diagnosis. Due to the lesion’s benign nature and subtle symptomatology it was de-
cided not to perform any treatment. Eccrine angiomatous hamartoma is a rare entity and this case, to the best of our
knowledge, is the biggest one described until now.
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INTRODUCAO

O hamartoma angiomatoso écrino (HAE) é uma
malformacgdo benigna rara, descrita pela primeira vez
por Lotzbeck! em 1859, aquando da observagdo de um
tumor angioma-like na face de uma crianca.

Caracteriza-se histologicamente pela proliferagéo
hiperpldsica glandular écrina em associacéo a capila-
res numerosos ao nivel da derme e tecido celular sub-
cutéineo, por vezes, a fibras nervosas, mucina ou tecido
adiposo?.

Pode estar presente ao nascimento® ou surgir na in-
fancia e manifesta-se por uma placa, nédulo, mancha
ou pdpula com crescimento proporcional ao da crian-
ca?, estando descrita a possibilidade de crescimento ré-
pido na menarca* e gravidez®, provavelmente devido a
um estimulo hormonal.

Embora sejom ainda mais raros, h& também casos
de aparecimento de HAE reportados na idade adulta®.

O HAE tem sobretudo localizag@o acral nos mem-
bros inferiores, podendo apresentar sudorese excessiva,
hipertricose ou dor?®’, estando esta Ultima possivel-
mente relacionada com a presenca de pequenos ner-
vos infiltrantes, observados & microscopia electrénica®.

CASO CLINICO

Descreve-se o caso de uma crianca do sexo mas-
culino, de 3 anos de idade, referenciada & consulta de
Dermatologia Pedidtrica por manchas do dorso, evo-
luindo desde os 6 meses de idade, com hiperhidrose
local.

Ao exame objectivo observavam-se trés manchas
discretamente hiperpigmentadas, de tonalidade cas-
tanha, com contornos irregulares e hipertricose, com
mais de 20 cm de maior eixo cada, localizadas & drea
toracolombar esquerda (Fig. 1). A friccéo as lesées tor-
navam-se mais evidentes.

Foi realizada biopsia cuténea que mostrou epider-
me sem alteracdes e hiperplasia das glandulas sudori-
paras écrinas, aumento do numero de capilares, com
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Fig 1 - Manchas castanhas discretamente hiperpigmen-
tadas, de contornos irregulares, hipertricose, com mais
de 20cm de maior eixo cada, na drea toracolombar es-
querda.

tecido adiposo disperso focalmente e hiperplasia de fi-
bras nervosas (Fig. 2), confirmando o diagnéstico de
hamartoma angiomatoso écrino.

Face & benignidade da leséo, & fruste sintomatolo-
gia e com acordo da familia, optou-se por néo realizar
qualquer tratamento.
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Fig 2 - Hiperplasia da porcao secretora das gléndulas su-
doriparas écrinas, ligeiramente dilatadas, com fibras nervo-
sas e com fecido adiposo disperso focalmente (H&E, 40x).

DISCUSSAO

O HAE é uma leséo rara, benigna e de morfologia
heterogénea.

A sua etiologia é desconhecida, estando postulada
a possibilidade de uma mecanismo biogquimico defei-
tuoso na diferenciagéo do epitélio e do mesénquima
subjacente induzindo uma proliferagéo anormal de es-
truturas anexiais e vasculares?. As dimensées da lesdo
presente neste caso séo maiores do que aquelas des-
critas na literatura?, tendo o maior caso descrito até &
data, 15 x 8cmé.

Os principais diagnésticos diferenciais clinicos séo
as malformagdes vasculares, o hamartoma do musculo
liso, o nevo écrino, o angioma sudoriparo e o hamarto-
ma fibroso da inféncia?7:1°,

Do ponto de vista histolégico importa diferenciar
com o nevo écrino, em que existe um aumento do ta-
manho e/ou nimero dos ductos espiralados écrinos,
mais do que das glandulas propriamente ditas, sem
associagéo com aumento do nUmero de vasos, tecido
adiposo, fibras nervosas ou mucina. A distingGo com
o angioma sudoriparo pode também ser dificil, embo-
ra nestes a proliferacdo seja de vasos de grande cali-
bre?!,

Face & sua beniginidade ndo necessita habitualmen-
te de tratamento’. Por outro lado, atendendo & dor e &
hiperhidrose, caracteristicas acompanhantes frequentes
(em cerca de 42,4% e 34,3% dos casos respectivamen-
te?), e & perturbagdo estética, por vezes incomodativa,
poderd ser questionada uma possivel abordagem tera-
péutica. A excisdo cirdrgica é habitualmente curativa,
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podendo, dependente da extensdo, sinfomatologia e
localizagéo da lesdo, serem ponderadas a utilizagéo de
toxina botulinica'?, injeccdo de agentes esclerosantes!'s,
ou o uso de laser pulsado de contraste ou Nd-YAG'.

As caracteristicas clinicas descritas do HAE permitem
um bom indice de suspeicdo, sendo a confirmacédo ob-
tida pelos achados histolégicos.
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