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PALABRAS CLAVE El hamartoma angiomatoso ecrino es un tumor benigno e infrecuente que se carac-
Glandulas ecrinas; teriza por la proliferacion de elementos ecrinos y vasculares. Presentamos dos casos, el de
Hamartoma; una mujer de 33 afos que consultdé por una lesion marronacea en la espalda, con hiperhi-
Hiperhidrosis drosis asociada, y el de un varon de 25 afios con una lesion eritematosa, asintomatica, en la

palma izquierda. Tras el estudio histoldgico ambos pacientes se diagnosticaron de hamartoma
angiomatoso ecrino.

El hamartoma angiomatoso ecrino generalmente se presenta al nacimiento o en la infancia. Se
manifiesta habitualmente como una lesion Unica con presentacion clinica variable, por lo que su
diagnostico es fundamentalmente histologico. La localizacion mas frecuente es la region distal
de las extremidades. Suele ser asintomatico, pero puede haber dolor e hiperhidrosis asociados.
No requiere tratamiento salvo en aquellos casos asociados a sintomatologia recalcitrante, sudor
excesivo o por motivos estéticos.
© 2010 Elsevier Espana, S.L. y AEDV. Todos los derechos reservados.
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Hamartoma; Eccrine angiomatous hamartoma is a rare, benign tumor characterized by a prolife-
Hyperhidrosis ration of eccrine and vascular structures. We present 2 cases and review the characteristics of

this disorder. The first patient was a 33-year-old woman who consulted for a brownish lesion on
her back associated with local hyperhidrosis. The second patient was a 25-year-old man with
an asymptomatic erythematous lesion on his left palm. In both patients a diagnosis of eccrine
angiomatous hamartoma was made based on the histological findings.

Eccrine angiomatous hamartoma is usually present at birth or develops during childhood. It
is typically a solitary lesion and signs and symptoms can vary; diagnosis is therefore based on
histological study. The most common site is on the distal parts of limbs. The lesions tend to be
asymptomatic, but there may be associated pain and hyperhidrosis. Treatment is not usually
necessary except in cases with persistent symptoms, excessive sweating, or cosmetic concerns.
© 2010 Elsevier Espana, S.L. and AEDV. All rights reserved.
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Introduccién

El hamartoma angiomatoso ecrino es un tumor benigno
e infrecuente de naturaleza hamartomatosa que se
caracteriza por la proliferacion de elementos ecrinos y
vasculares’2. Presentamos dos casos de hamartoma angio-
matoso ecrino y revisamos las caracteristicas de dicha
entidad.

Casos clinicos

El caso clinico 1 corresponde a una mujer de 33 afos que
consulté por una lesion en la espalda con sudacion local
excesiva, de 13 afos de evolucion. No existian antecedentes
de traumatismos o agresion local en la zona. En la explora-
cion fisica se observé una macula marrén-rojiza en la region
dorsal izquierda (fig. 1).

El caso clinico 2 es el de un varén de 25 afos que con-
sultd por una lesion asintomatica localizada en la palma
izquierda, de 17 aios de evolucion, con crecimiento progre-
sivo durante el desarrollo y estabilizacion tras la pubertad.
No habia relacion con posibles factores desencadenan-
tes. En la exploracion presentaba maculas eritematosas
de disposicion lineal, desde el extremo distal del ter-
cer dedo hasta la zona central de la palma izquierda
(fig. 2).

Se realizo6 biopsia en ambos pacientes. El estudio his-
tologico mostrd hiperplasia de glandulas ecrinas en intima
relacion con una proliferacion de canales vasculares y fibras
colagenas desestructuradas en proximidad, hallazgos com-
patibles con el diagnoéstico de hamartoma angiomatoso
ecrino (figs. 3 y 4). Con la prueba del yodo-almidon se
demostrd sudacion excesiva local en ambas lesiones (fig. 5).
Se pauto tratamiento con clorhidrato de aluminio topico en
la paciente del caso 1. En el segundo caso no se indicé ningln
tratamiento.

Discusion

El término de hamartoma angiomatoso ecrino fue acufado
por Hyman et al en 1968, pero probablemente esta lesion
fue primeramente descrita por Lotbeck en 1959,

Lesion en espalda en la paciente del caso 1.

Figura 1

Figura 2 Lesion en mano en el paciente del caso 2.

El origen del hamartoma angiomatoso ecrino puede
explicarse por alteraciones bioquimicas en las interac-
ciones entre el epitelio diferenciado y el mesénquima
subyacente’*3¢8, Se ha descrito asociacién con radiote-
rapia, y en casos de presentacion tardia se ha propuesto
relacién con traumatismos repetidos®'°.

La incidencia real es desconocida. No tiene predilec-
cion por sexo?48%11.12  Casi el 70% de los hamartomas
angiomatosos ecrinos aparecen antes de la pubertad, siendo
aproximadamente el 49% congénitos, aunque también pue-
den presentarse en la vida adulta®2>%'"!, Generalmente se
manifiesta como lesiones Unicas’?4. El tamafo varia desde
3mm a 11cm"28%, Tiene una clara predileccién por las
extremidades, afectando mas frecuentemente a la region
palmoplantar'. Las siguientes localizaciones en frecuencia
son el tronco y el cuello">¢811,

Clinicamente tiene una presentacion heterogénea en
forma de placas, nédulos y mas raramente papulas o
maculas. El color puede ser rojo, azul-rojizo, violaceo, ama-
rillo, marrén o rosado"2%°. Ocasionalmente puede haber
hipertricosis®.

Imagen de la biopsia del caso 1. Glandulas ecrinas

Figura 3
entremezcladas con capilares y rodeadas de colageno deses-
tructurado (H-E, x100).
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Figura 4
desestructurado (H-E, x40).

El hamartoma angiomatoso ecrino suele ser asin-
tomatico, aunque puede haber dolor o hiperhidrosis
asociados"2>"3, El dolor se presenta en aproximadamente
la mitad de los casos, con mayor intensidad inicialmente y
disminuyendo tras afios de evolucién®. Este sintoma puede
explicarse por la presencia de pequenos nervios que infil-
tran las lesiones"2%'213, Seglin algunos autores, el dolor y
también un rapido crecimiento de la lesion podrian estar
influenciados por hormonas, de ahi la exacerbacion durante
la pubertad y el embarazo en algunos casos"%%'3, La hiper-
hidrosis es una manifestacion del componente ecrino que
esta presente en un tercio de los casos; se desencadena por
estimulos habituales de la secrecion ecrina como calor o
estrés, aunque también puede ocurrir tras la manipulacion
de la lesion o espontaneamente’2. Se piensa que la elevada

Figura 5 Prueba del yodo-almidon. Tincidon negruzca tenue
del almidén en la zona de la lesion.

Imagen de la biopsia del caso 2. Proliferacion hamartomatosa de glandulas ecrinas, capilares, tejido adiposo y colageno

temperatura dentro del componente angiomatoso provoca
la estimulacién del componente ecrino'!. Ocasionalmente
se ha observado la regresion de la hiperhidrosis, ya sea indu-
cida por farmacos o de forma espontanea’. Ni el dolor ni la
hiperhidrosis se correlacionan con el aspecto clinico ni con
el tamario de la lesion'.

Se han descrito variantes clinicas atipicas simulando
acantosis nigricans o lesiones lineales verrucosas, o pro-
vocando destruccion de la matriz ungueal y alteraciones
osteoliticas. También se ha comunicado la coexistencia del
hamartoma angiomatoso ecrino con los nodulos de los nudi-
llos, nevus sebaceo o nevus verrucoso epidérmico’-'2. Es raro
que se asocie con enfermedades sistémicas, aunque se ha
descrito un caso en el contexto de una neurofibromatosis
tipo 1y otro con sindrome de Cowden'84,

La evolucion natural del hamartoma angiomatoso ecrino
es la de un crecimiento paralelo al crecimiento del paciente.
Por el contrario, la regresion espontanea es excepcional’
y no se ha documentado degeneracion maligna en ningln
caso'’.

Desde el punto de vista histologico se caracteriza por
hiperplasia de glandulas ecrinas normales o dilatadas en
proxima asociacion con focos de capilares angiomatosos
y presencia variable de estructuras pilares, lipomatosas,
mucinosas y linfaticas’>%'°, La porcion angiomatosa esta
compuesta de capilares de pared fina y vasos de paredes
gruesas dilatados en un estroma fibrocolagenoso denso entre
las glandulas ecrinas®. El que puedan aparecer foliculos
pilosos, mucina, estructuras linfaticas, e incluso glandulas
apocrinas, tejido adiposo o colageno denso en el estroma le
confiere la naturaleza hamartomatosa?>2. No hay mitosis ni
presencia de atipia®'2. Las lesiones se localizan en la dermis
profunda y en el tejido celular subcutaneo®. La epidermis
no suele presentar anomalias®, aunque en algunos pacientes
se han descrito hiperqueratosis, papilomatosis o acantosis?.
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Son lesiones microscopicamente bien delimitadas, pero no
encapsuladas®. Los marcadores inmunohistoquimicos son
similares a los de las glandulas ecrinas normales®®%1213,

El espectro del diagnéstico diferencial del hamartoma
angiomatoso ecrino es amplio, debido a la clinica hetero-
génea que puede presentar. Deben considerarse lesiones
vasculares, nevus ecrino, angioma sudoriparo, hamartoma
fibroso de la infancia, hamartoma de musculo liso, tumor
glémico, nevus de Becker o angioleiomioma®*%!", Todas
estas entidades pueden distinguirse mediante el estudio
anatomopatologico®'!.

Histologicamente las lesiones mas dificiles de diferen-
ciar son el nevus ecrino y el angioma sudoriparo’%%', El
nevus ecrino se caracteriza por una proliferacion de glan-
dulas ecrinas que no se asocia a un componente vascular?.
Asimismo, un dato clinico que puede ser de utilidad en el
diagnostico diferencial es que la mayoria de los nevus ecri-
nos muestran hiperhidrosis, mientras que s6lo un tercio de
los hamartomas angiomatosos ecrinos la presentand. EL tér-
mino angioma sudoriparo es controvertido, ya que se ha
utilizado como sindénimo de hamartoma angiomatoso ecrino.
Otros autores, por el contrario, lo consideran una entidad
independiente, en la que el componente angiomatoso es mas
dominante y los elementos ecrinos estan mas dilatados que
hiperplasicos?*7.

El tratamiento generalmente no es necesario, salvo si
hay dolor intenso, sudor excesivo, crecimiento progresivo o
por motivos estéticos. En estos casos el tratamiento quir(r-
gico es considerado la primera eleccion’®°. Algunos autores
recomiendan ‘‘esperar y ver’’ si el tratamiento quirdrgico
es demasiado traumatico®. Una biopsia excisional puede ser
curativa para tumores pequefos, pero en caso de lesiones
grandes puede ser preciso un procedimiento quirirgico mas
agresivo, debiéndose tener en cuenta la evaluacion prequi-
rargica del tamano, profundidad y aporte vascular de la
lesion®4613, Para ello son Utiles la ecografia o la resonancia
magnética nuclear®. Otras alternativas terapéuticas inclu-
yen el tratamiento con toxina botulinica para el control de
la hiperhidrosis, o la inyeccion de aethoxysclerol al 1% den-
tro del componente vascular, que podria inducir la regresion
de la lesion®® 13,

En definitiva, el hamartoma angiomatoso ecrino es un
tumor infrecuente con una clinica heterogénea e inespeci-
fica, en la que la presencia de dolor o hiperhidrosis pueden
representar sintomas guia que orienten hacia la sospecha
de esta entidad, que en cualquier caso requerira un estudio
histologico para un diagndstico definitivo?. El conocimiento
y sospecha de esta entidad y de su buen prondstico puede
evitar tratamientos quirdrgicos agresivos innecesarios’.

Los autores declaran no tener ningln conflicto de intereses.
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