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El hamartoma angiomatoso ecrino (HAE) es una neo-
plasia benigna, poco frecuente, que se caracteriza por la
proliferacién de glandulas sudoriparas ecrinas dentro de
un estroma vascular. La mayoria aparece en el naci-
miento o en la infancia temprana, pero se han descrito
casos en edades mas tardias. Son normalmente lesiones
unicas, clinicamente de morfologia variable, que se loca-
lizan principalmente en las extremidades. Pueden ser le-
siones hiperhidréticas o dolorosas, pero también asinto-
maticas. El diagnéstico es siempre histoldgico.

HISTORIA

El HAE fue descrito por Lotzbeck! en 1859, en un nifio
que presentaba una lesion de aspecto angiomatoso en la
cara, en cuya histologia se observaba masas tubulares y
glandulares dentro de un estroma vascular. Vilanova?, en
1963, y Domonkos®, en 1967, publicaron casos similares
como hamartoma angiomatoso sudorifero y angioma su-
doriparo, respectivamente. Fue Hyman* quien, en 1968,
acuii6 el término de HAE y lo definié como una prolife-
racién de glandulas ecrinas normales asociado a estruc-
turas vasculares de tipo capilar. Estas malformaciones
han sido denominadas de diversas formas, como hamar-
toma angiomatoso sudoriparo secretante, hamartoma
angiomatoso sudoriparo funcionante, nevo de las glan-
dulas sudoriparas con angiomas y angiomatosis caver-
nosa de los ductos sudoriparos. Los diferentes nombres
se emplean segun si predomina el componente vascular
(angioma sudoriparo) o el glandular (HAE).

MANIFESTACIONES CLINICAS

Los HAE son lesiones poco frecuentes, y en la bibliogra-
fia inglesa hay descritos 44 casos (tablas I y II). Aun siendo
lesiones raras, son mas comunes que los nevos puramente
ecrinos, en los que no se observa proliferacién vascular en
intima relacién con glandulas ecrinas aumentadas.

La revision mas amplia es la realizada por Pelle et al®
en el afio 2002, donde describen 4 pacientes con HAE
unicos y revisan 33 casos previos aparecidos en la bi-
bliografia inglesa.

Correspondencia: Dra. M. Garcia Arpa.
Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario de Alarcos.
Ronda del Carmen, s/n. 13002 Ciudad Real. Espana.

Figura 1. Placa eritematosa asintomatica situada en pierna izquier-
da, presente desde el nacimiento.

Figura 2. Placa congénita eritematosa localizada en el dorso de
mano izquierda. También presenta otras 2 lesiones similares de me-
nor tamano en antebrazo. Estas lesiones son asintomaticas, nor-
mohidréticas y no dolorosas.

Casi la mitad de los HAE son congénitos, y en mas de
2 tercios de los casos estan presentes antes de la puber-
tad. No hay diferencias en cuanto al sexo, y se afectan
por igual varones y mujeres (tabla III).

Clinicamente son muy variables y se presentan como
macula o pdpula, aunque las formas mas frecuentes son
nddulos y placas; estas 2 tltimas formas clinicas represen-
tan mas de 2 tercios de los casos. En los pacientes con
HAE muiltiples pueden coexistir varias formas clinicas.

Los HAE pueden presentar diferentes tonalidades: eri-
tematoso, violaceo, amarillento, marrén o similar al co-
lor de la piel (figs. 1-4).

El tamaiio oscila entre 3 mm y 11 cm. Son de crecimien-
to lento, de forma proporcional al desarrollo del paciente,
aunque en una paciente embarazada el crecimiento fue
tan rapido que requiri6 la amputacién del dedo afecto’®.

Los HAE suelen localizarse en las extremidades (més del
80% de los casos), principalmente en sus porciones distales,
pero también pueden aparecer en el tronco y en el cuello.

La mayoria de las veces son lesiones tinicas y mas ra-
ramente multiples (en la bibliografia apenas se han des-
crito 11 casos de HAE muiltiples)?#%,

Los HAE pueden ser asintomaticos (38%), hiperhidroti-
cos (36%) y dolorosos (50%) de forma espontinea o tras
manipulacién de la lesién. Los pacientes manifiestan esta
sensacién dolorosa desde una simple sensacion molesta
0 quemazon hasta un dolor insoportable. El dolor se atri-
buye a la presencia de pequefios nervios dentro de la le-
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TABLA 1. Casos descritos de hamartomas angiomatosos ecrinos iinicos
REFERENCIA EDAD/SEXO DOLOR/SUDOR LOCALIZACION CLINICA
Way® 10 a/V ?/sudor Espalda Pépula
Hyman* Ro/M No Cuello Placa
Zeller” Rn/V ?/no Rodilla derecha Placa
Challa® 2M Dolor Muieca derecha Nédulo
Kikuchi’ Rn/V Dolor/sudor Planta derecha Nédulo
Velasco! Rn/V Dolor Rodilla derecha Placa
Donati'! 52 a/M No Mano derecha Placa
Wolf!? 39 a/V Dolor/? Pie derecho Placa
Gabrielsen 34 a/M Dolor/sudor 5.° dedo mano Né6dulo
Sanmartin* Rn/M No 1. dedo pie Nédulo
Diaz-Landaeta!® Rn/V Dolor/sudor Muslo izquierdo Placa
Nair'6 4a/M Sudor Térax Placa
Nakayama'? 49 a/M Dolor Sacro Placa
Calderone' Rn/V No Muslo izquierdo Nédulo
Torres" Ro/M No Gluteo izquierdo Placa
Smith? 3m/M Sudor 1. dedo pie Nédulo
Smith? Rn/M ? 5.° dedo pie Papula
Smith? 6a/V No Dedo mefique Nédulo
Flax* Ro/M Dolor Muslo izquierdo Nédulo
Kwon? Rn/V Sudor Térax Placa
Enjolras® WV ?/Sudor Pierna Placa
Cebreiro* 22 aM No Mano derecha Nédulo
Cebreiro® Rn/M No Mano izquierda Placa
Cebreiro* 25 alV No 3. dedo mano Papula
Cebreiro* 15 aV No 2.° dedo mano Placa
Cebreiro* 62 a/M Dolor 3. dedo mano Placa
Nakatsui®® Rn/V Sudor Murieca derecha Nédulo
Tsuji® 60 a/M Dolor/sudor Gliteo derecho Nédulo
Pelle? Rn/V Dolor Tobillo izquierdo Nédulo
Pelle® 2 a/M Dolor Pierna izquierda Nédulo
Pelle® Rn/V No Brazo derecho Placa
Pelle® X 13 a/M Dolor Pierna derecha Placa
Castilla® Ro/V Dolor/sudor Brazo izquierdo Placa
Casos no incluidos en la revision de Pelle, et al’. a: afios; m: meses; Rn: recién nacidos; M: mujer; V: varén.
TABLA II. Casos descritos de hamartomas angiomatosos ecrinos miultiples
REFERENCIA SEXO/EDAD EDAD PRESENTACION | SUDOR | DOLOR LOCALIZACION CLINICA
Choi®" 9a Rn S St Piernas Nédulos
Kim?" 16a Infancia No Si Piernas Nédulos
Aloi* Vi5a Rn No No Tronco, extremidades  Placa
Seraly®! M/35a 3Ma Si St Pierna derecha Placas
Sulica® M/28 a 13a No No Tronco, brazos Nédulos
Son®* 24a 6a Si Si Piernas Noédulos
Cebreiro* Vi3la 3la No No Dorso dedos manos Pépulas color piel
Cebreiro* V/14a 14a No No Dorso pulgares Pépulas eritematosas
MorrelPP* M/14 a 13a No St Ambas muiiecas 2 Nédulos
Lee®" M/29 a Rn Si No Brazo Placas eritematosas
Lees™ V22 a Rn No Si Térax, hombro Placas violaceas
#Casos no incluidos en la revision de Pelle, et al®. a: afios; m: meses; Rn: recién nacidos; M: mujer; V: varén.
si6én hamartomatosa que se pueden observar con el mi- | HISTOLOGIA
croscopio electronico®'>!®, Pero algunos autores opinan Aunque el diagnoéstico es siempre histoldgico, no exis-
que el dolor y el rapido crecimiento que se produce en ten criterios claramente definidos. Se caracterizan por
ocasiones pueden deberse a estimulos hormonales, ya una epidermis normal o con acantosis moderada, hiper-
que esto ocurre con mayor frecuencia durante la puber- queratosis o papilomatosis. La dermis media y profunda
tad y el embarazo. El dolor podria ser causado por la re- contiene una proliferacién de glandulas ecrinas ma-
tencion de fluidos que se produce en la menstruacién y duras o aumentadas de tamafo, en asociacion con au-
en el embarazo'. En el caso de las lesiones hiperhidroti- mento en el nimero de vasos capilares de paredes finas.
cas la sudacion se desencadena por los estimulos habi- No se observan figuras de mitosis o atipia citologica®
tuales de la secrecion ecrina, calor, estrés, comida, pero (figs. 4-6). Ocasionalmente pueden aparecer otros ele-
también puede producirse espontaneamente. mentos en la dermis, como foliculos, mucina, glandulas
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Figura 3. Placas eritematosas congénitas en térax y miembro supe-
rior izquierdo. Las lesiones son estables y asintomaticas.

Figura 4. Nodulo congénito, asintomatico, en antebrazo izquierdo
eritematoviolaceo, de consistencia blanda al tacto, correspondiente
al paciente de la figura 3.

TABLA III. Resumen de las caracteristicas clinicas
de los casos de hamartomas angiomatosos ecrinos
descritos hasta la fecha

Sexo Varén: 20/41 (49%)
Mujer: 21/41 (51%)
Desconocido: 3

Edad de presentacion Congénito: 20/42 (48%)

Prepuberal: 31/42 (74%)
Desconocido: 2

Unico: 33/44 (75%)
Muiltiples: 11/44 (25%)
Dolor: 20/40 (50%)
Hiperhidrosis local: 15/42 (36%)
Dolor y sudor: 8/39 (21%)
Asintomaticos: 15/39 (38%)
Extremidades: 38/44 (86%)
Tronco: 7/77 (16%)

Cuello: 1/44 (3%)

Placa: 21/44 (48%)

Nédulo: 18/44 (41%)
Pépula: 5/44 (11%)

Nimero de lesiones

Sintomas

Localizacion

Forma clinica

apocrinas, tejido adiposo o estructuras linfaticas. La
presencia de estas estructuras es lo que confiere a los
HAE la naturaleza hamartomatosa®?%%,

Desde el punto de vista inmunohistoquimico no hay di-
ferencias con las glandulas ecrinas normales. Se tifie con
anticuerpos antiantigeno carcinoembrionario tanto el
componente secretor como el ductal, anti-S-100 que tifie
la regién secretora, antiantigeno de la membrana epitelial
que marca la regién secretora intensamente y débilmente
la ductal, y anticitoqueratina CK1 que tifie la regién duc-
tal. Respecto al componente vascular, se tifie con anti-
cuerpos anti-Ulex europaeus y antifactor VIII, que tifie las
estructuras endoteliales normales. Esto apoya mads la teo-
ria de su origen hamartomatoso mas que neoplasico. Sin
embargo, el estudio inmunohistoquimico se ha realizado
en pocos casos de los publicados?227%31,

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Clinicamente los HAE pueden confundirse con todo
tipo de malformaciones vasculares, como angiomas pla-
nos, angioma en penacho, tumor glémico, asi como ha-
martoma del musculo liso, mastocitomas e incluso con

¥ ] .
Figura 5. Grupos de glandulas ecrinas aumentadas en nimero en

dermis reticular junto con proliferacion de elementos vasculares de
pared fina de tipo capilar.

Figura 6. Detalle de la proliferacion de las glandulas ecrinas norma-
les en relacion con los capilares. También se observan focos de teji-
do adiposo en la dermis.
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manchas café con leche®®¥, El diagnéstico, como ya he-
mos sefalado, es siempre histoldgico. Normalmente no
es dificil etiquetar histolégicamente una lesién como
nevo ecrino, aunque si es mas dificil distinguir entre un
HAE y el angioma sudoriparo. Clinicamente el nevo
ecrino produce hiperhidrosis con mayor frecuencia que
los HAE y tiene una proliferacién de glandulas ecrinas
que no se asocia a proliferacion vascular®. En el angio-
ma sudoriparo predomina el componente angiomatoso,
y las glandulas ecrinas estan dilatadas pero no aumenta-
das en nimero. En el HAE los vasos son capilares, mien-
tras que en el angioma sudoriparo son vasos de mayor
calibre®.

ETIOPATOGENIA

Se ha planteado que una estimulacion excesiva del ec-
toblasto durante el periodo embrionario produciria una
induccién anormal de la diferenciacién anexial epitelial.
La existencia de distintas estructuras dentro de los HAE
(tejido adiposo, foliculos pilosos, vasos linfaticos, muci-
na) apoya la idea de que son lesiones hamartomatosas®.

Debido a que un gran nimero de los HAE aparecen en
zonas acras, se les podria considerar como malforma-
ciones vasculares o hemangiomas, ya que en estas regio-
nes son mas abundantes las glandulas ecrinas. Esto apo-
yaria mas el término de angioma sudoriparo®.

EVOLUCION Y TRATAMIENTO

Los HAE son neoplasias benignas que no tienen nin-
guna relevancia clinica y que no se asocian a ninguna
patologia. Tan sélo hemos encontrado 1 caso de un pa-
ciente varén de 13 afios con neurofibromatosis familiar
tipo 1 conocida y un HAE congénito en el brazo?’.

En cuanto a la posibilidad de asociacién familiar, no
existen casos de HAE familiares descritos en la literatura.

Debido a que tienen un curso benigno, crecimiento
lento y que suelen ser asintomaticos, no precisan trata-
miento, aunque éste se reserva para cuando produzcan
sintomas o por motivos estéticos. En estos casos el tra-
tamiento es quirtirgico, pero en ocasiones hay que man-
tener una actitud expectante, porque a veces el dolor
puede desaparecer con el tiempo. Lee et al*® describen
2 pacientes con HAE en placas sintomaticos que tratan
con laser de luz pulsada, obteniendo buenos resultados
en sélo en 1 de los pacientes. En los casos de HAE hi-
perhidréticos no esta aprobado el empleo de la toxina
botulinica, aunque podria ser efectivo, al igual que en
los casos del nevo ecrino®.

CONCLUSIONES

Creemos que los HAE son lesiones mas frecuentes de
lo que la bibliografia refleja, ya que, cuando son asinto-
maticos, pueden confundirse clinicamente con angio-
mas planos e incluso con manchas café con leche, y la
unica manera de hacer el diagnéstico de HAE es a tra-
vés de la biopsia.

Los HAE son lesiones benignas, poco frecuentes, ge-
neralmente tUnicas y clinicamente muy variables. Pue-
den ser asintomaticos o producir exceso de sudacién o

dolor. El diagndstico es histolégico. No tienen ninguna
relevancia clinica y no suelen precisar tratamiento.
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