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RESUMEN

Introduccion: El hamartoma ecrino angiomatoso esta caracterizado por una proliferacion de miltiples estructuras
ecrinas y vasculares, que generalmente se presentan desde el nacimiento y con crecimiento proporcional al indi-
viduo, como placas o noédulos solitarios o mdltiples, de coloracion variable que afectan principalmente a las ex-
tremidades distales. Se desconoce la patogenia exacta, aunque se han propuesto varias teorias, como la induccién
anormal de dependencia heterotipica con malformacién resultante de los elementos anexiales y mesenquimatosos.
El diagno6stico debe confirmarse con el estudio histopatoldgico, en donde se encontrara una neoplasia en la dermis
media o profunda con proliferacién de estructuras ecrinas y elementos vasculares pequefias. Para los pacientes
sintomaticos, el tratamiento es la escision quirtrgica.
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ECCRINE ANGIOMATOUS HAMARTOMA, A RARE ENTITY

SUMMARY

Introduction: Eccrine angiomatous hamartoma is characterized by a proliferation of multiple eccrine and
vascular structures, generally presenting from birth, with growth proportional to the individual, as solitary or
multiple plaques or nodules of variable color that mainly affect the distal extremities. The exact pathogenesis
is unknown, but several theories have been proposed, including abnormal heterotypic dependency induction
with resulting malformation of adnexal and mesenchymal elements. The diagnosis must be confirmed with a
histopathological study, where a neoplasm in the middle or deep dermis with proliferation of eccrine glands and
vascular structures will be found. For symptomatic patients, surgical excision is the treatment.

KEY WORDS: Eccrine glands; Hamartoma/Congenital; Hamartoma; Neoplasms; Vascular tissue.

GENERALIDADES

El hamartoma ecrino angiomatoso (HEA) fue descrito
por primera vez por Lotzbeck en 1859, por una lesi6n
similar a un angioma observada en la cara de un nifio®.
Posteriormente, en 1968, Hyman lo denomin6é ham-
artoma ecrino angiomatoso @. El HEA es una neopla-
sia benigna rara caracterizada por la proliferaciéon de
multiples estructuras ecrinas y elementos vasculares.
Las lesiones generalmente se presentan al nacer o apa-
recen en la primera infancia y aumentan de tamafio
proporcionalmente a medida que el paciente crece. No
hay una explicacién clara para la predileccién por las
extremidades ©.

EPIDEMIOLOGIA

La incidencia real es desconocida. Casi el 70% aparece
antes de la pubertad (49% son congénitos) y no tiene
predileccion segln el sexo ©. En un estudio se encontrd
que el 61,5% iniciaban en la primera infancia, el 30,8%
fueron congénitos (30,8%) y el 7,7% iniciaron en la edad
adulta @,

ETIOLOGIA

No se conoce la causa exacta, aunque se han propuesto
varias teorias, como la interaccion bioquimica anormal
entre el mesénquima y la diferenciacién del epitelio,
la cual induce una alteracion de la proliferaciéon de las
estructuras anexiales y vasculares, y la proliferacién
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de otros elementos dérmicos (tejido adiposo y foliculo
pilosebaceo) ©. Los mecanismos de propagacion malti-
ple de este hamartoma a varias partes del cuerpo pu-
eden deberse al mosaicismo de mutacion genética que
ocurre en la etapa temprana de desarrollo. También se
ha descrito en asociacién con radioterapia y trauma
repetido @,

MANIFESTACIONES CLINICAS

El HEA se presenta como placas o nddulos solitarios
o mdltiples ©, rara vez como maculas o papulas @, lo-
calizadas frecuentemente en las extremidades distales.
El color de estas es variable: puede ser rojo, violaceo,
azul, amarillo o pardo o pueden verse combinacio-
nes de colores ©. Puede ser doloroso (infiltracién de
pequefios nervios) y estar asociado con hiperhidrosis,
lo que puede ser 1til en el diagnéstico ®. Tipicamente
es de crecimiento lento, proporcional al crecimiento
del paciente ®. En casos raros, las lesiones pueden ser
miultiples y pueden encontrarse en otras localizaciones,
como el tronco, las extremidades superiores, la cabeza
y el cuello @,

DIAGNOSTICO

La sospecha clinica se confirma con el estudio histopa-
tologico. En la dermis media o profunda se observa una
lesi6n bien delimitada, pero no encapsulada, consti-
tuida por una proliferacién de estructura ecrinas nor-
males, agrandadas o dilatadas, y elementos vasculares
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proliferados de paredes delgadas. La epidermis gener-
almente no esta afectada, pero se ha informado hiper-
queratosis, papilomatosis o hiperplasia 4.

Diagnésticos diferenciales

Desde el punto de vista histologico ©:

e  Nevo ecrino: solamente glandulas ecrinas madu-
ras sin proliferaciones angiomatosas.

e Angioqueratoma: ectasia vascular en la dermis
papilar que puede extenderse a la epidermis, con
cambios epidérmicos usuales (hiperqueratosis y
acantosis).

e Tumor glémico: proliferaciéon de células glémicas
que surgen del masculo liso del cuerpo glémico.

TRATAMIENTO

Si la lesion es sintomatica, localizada y pequeiia, esta
indicada la escisién quirdrgica. La observacion es ra-
zonable para las lesiones asintomaticas. Se ha docu-
mentado el uso de toxina botulinica para la hiperhidro-
sis @, También existe un reporte de dos casos “ trata-
dos satisfactoriamente con laser PDL y Nd: YAG. Sin em-
bargo, en general, la HEA tiene una afectacion limitada
y puede tratarse con extirpacion quiriirgica; en raras
ocasiones puede causar sintomas severos y deformidad
anatémica, que, segiin el caso, requiere la amputacién
de una extremidad @.

CONCLUSION

El hamartoma ecrino angiomatoso es una neoplasia
benigna de buen pronodstico; es poco frecuente y se
presenta predominantemente en la infancia. Los sinto-
mas y formas de presentacion en la piel son variables;
por tanto, para su diagnoéstico definitivo, es indispens-
able la sospecha clinica y el estudio histopatolégico. El
tratamiento depende fundamentalmente de los sinto-
mas del paciente y abarca desde la vigilancia y escision
quirdrgica local de la lesion hasta la amputacion de la
extremidad. Para el enfoque y el manejo adecuado, es
de gran importancia el conocimiento amplio de esta en-
tidad.

Puntos clave

e El hamartoma ecrino angiomatoso es una neoplasia benigna rara.
Su incidencia real es desconocida, pero la mayoria aparece antes de

la pubertad.

e  No se conoce de manera exacta su etiologia. Se ha asociado a trauma
repetido y radioterapia. Se caracteriza por la proliferacién de las es-
tructuras anexiales, vasculares y otros elementos dérmicos.

e Eldiagnéstico se confirma con estudio histopatoldgico, el tratamien-
to va desde la escisién quirdrgica hasta el uso de toxina botulinica

y laser.
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