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Angioqueratoma circunscrito: clinica,

dermatoscopia e tratamento cirargico
Angiokeratoma circumscriptum: clinical features, dermoscopy and
surgical approach

Diagndstico por
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RESUMO

Angioqueratomas sio malformacgdes vasculares constituidas por telangiectasias de vasos
preexistentes, nio sendo considerados angiomas propriamente ditos. O tipo circunscrito
¢ o mais raro dos angioqueratomas, com poucos casos descritos na literatura mundial. O
mecanismo de desenvolvimento destas lesdes ainda nio foi completamente elucidado.
Lesdes pequenas podem ser tratadas por eletrocauteriza¢io, curetagem ou criocirurgia. Le-
sdes maiores requerem excisio cirargica profunda e, dependendo do tamanho do defeito,
fechamento direto, retalho ou enxerto. Outras op¢des incluem laser de CO2 ou de argo-
nio. Neste relato de caso descrevemos um quadro clissico de angioqueratoma circunscrito,
com aparecimento ao nascimento e crescimento progressivo até a idade adulta.
Palavras-Chave: Dermatologia; Malformagdes vasculares; Procedimentos cirGrgicos
ambulatérios

ABSTRACT

Angiokeratomas are vascular malformations constituted by telangiectasia of preexisting vessels. They
are not classified as angiomas. It is the rarest variant of angiokeratomas, with few cases in the literature.
The mechanism of development of these lesions has not yet been fully elucidated. Small lesions can
be treated with electrosurgery, curettage, or cryosurgery. Larger lesions require deep surgical excision,
and depending on the size and depht of the lesion, direct closure, flap, or grafting. CO2 or argon laser
are considered other treatment options. In this case report we describe a classic case of circumscribed
angiokeratoma, with onset at birth, and progressive growth.

Keywords: Ambulatory surgical procedures; Dermatology; Vascular malformations

INTRODUGAO

Angioqueratomas sio malformagdes vasculares relativa-
mente raras, caracterizadas por lesdes cutaneas assintomaticas.
Sio telangiectasias de vasos preexistentes, nio sendo considera-
dos angiomas propriamente ditos.! Ocorre uma dilatagio dos ca-
pilares da derme papilar, com altera¢cdes epidérmicas secundarias,
com hiperceratose e acantose.”? O angioqueratoma circunscrito é
a variante mais rara dos angioqueratomas.’

Clinicamente, apresentam-se como mdaltiplas papulas e
placas vinhosas, as vezes enegrecidas, ceratdsicas, por vezes frid-
vels, com sangramento ao minimo trauma.Variam em tamanho,
profundidade e localiza¢io.* Mais comumente, ocorrem nos
membros inferiores, em distribui¢io segmentar.

Na maioria dos casos, a leso ja é notada ao nascer, porém
raramente a lesio se desenvolve tardiamente na infincia ou ado-
lescéncia. Nio ha relatos de regressio espontanea.*

Outras formas clinicas de angioqueratomas incluem: 1.
Angioqueratoma corporis diffusum (angioqueratoma de Fabry); 2.
Angioqueratoma de Mibelli (ocorre no dorso das falanges de
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maios e pés); 3. Angioqueratoma de Fordyce (regiio escrotal); 4.
Angioqueratoma papular solitirio (forma mais comum).'” Exis-
te ainda o angioqueratoma circunscrito neviforme, que é uma
variante ainda mais rara do angioqueratoma circunscrito.

O mecanismo exato de desenvolvimento destas lesdes
ainda nio foi completamente elucidado.?

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 25 anos, relatava lesio em
membro inferior esquerdo desde o nascimento. Inicialmente,
eram lesdes vinhosas, com pouco relevo, segmentares, na face
medial da perna esquerda. Com o passar dos anos, a lesdo sofreu
modificacdes, tornando-se ceratdsica, elevada e sangrante (Figu-
ra 1). O paciente procurou nosso Servi¢o devido a friabilidade
e a dor nas lesdes elevadas, que o incomodavam ao calgar os sa-
patos e realizar atividades fisicas. Nio apresentava comorbidades
conhecidas.

Ao exame fisico, apresentava placas ceratdsicas elevadas,
de superficie aspera/ verrucosa e friavel, dolorosa a minimos
traumas e pressio de roupas e sapatos. As placas mais elevadas
variavam de tamanho, entre 1 e 4cm em seu maior eixo.

Ao redor das lesdes mais elevadas, havia placas vinhosas
pouco ceratésicas, de distribui¢io segmentar, estendendo-se do
terco inferior da perna esquerda até o dorso do pé e halux ipsila-
terais. Nio havia diferenca na circunferéncia entre as duas pernas.

A dermatoscopia foi importante para a elucidacio diag-
nostica, evidenciando lesio com componente ceratdsico impor-
tante e discreto véu esbranquicado, entremeando lagos vascula-
res vinhosos/enegrecidos, com pequenas crostas hemorragicas e
eritema periférico (Figura 2).

O paciente relatou ja ter realizado excisio parcial da lesio
ha dez anos, porém houve recidiva local.

Devido ao histérico de recidiva, optamos por excisio
cirargica profunda (até fiscia muscular), em dois tempos. Ini-
cialmente, foi excisada a lesio maior, com marcacio angulada de
forma que permitisse fechamento primario, que resultou em ci-
catriz emY, e fechamento com tensio moderada devido a pouca
mobilidade de pele no local (Figura 3).

FIGURA 1: Placas vinhosas elevadas, ceratésicas e fridveis
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Foram realizados pontos iniciais centrais em roldana, para
melhor aproximacio das bordas, e posteriores pontos simples in-
ternos e externos, com nylon 3.0.

O fechamento primario permite recuperagio mais rapida
e menor morbidade no pds-operatério. Quando possivel, deve
ser sempre a primeira opg¢ao cirtrgica.

A histopatologia evidenciou ectasia e prolifera¢io de va-
sos na derme superficial e média, circundada por epitélio esca-
moso epidérmico hiperplasico, sem atipias (Figura 4).

Corroborando dados clinicos, dermatoscopicos e histo-
patologicos, concluimos tratar-se de angioqueratoma circunscri-
to, a variante mais rara entre os angioqueratomas.

O paciente apresentou boa cicatriza¢io da ferida cirtr-
gica e retornou para exérese das outras lesdes menores, proximas
a lesao maior.

DISCUSSAO

Os angioqueratomas sio lesdes vasculares definidas como
um ou mais vasos dilatados da derme papilar, acompanhados de
acantose/hiperqueratose da epiderme.* A prevaléncia mundial é
de 0,16%, acometendo ligeiramente mais o sexo masculino.* O
angioqueratoma circunscrito ¢ considerado a variante mais rara.

Atinge com maior frequéncia os membros inferiores,
de forma unilateral ou de distribui¢ido assimétrica entre os dois
membros*, mas pode ocorrer também nas coxas, gliteos ou ou-
tros locais do corpo.® Sio lesdes papulosas e/ou nodulares que,
com o tempo de evolugio, coalescem e se tornam placas hiper-
queratdticas verrucosas, em distribui¢io zosteriforme.'?*

Na maior parte dos casos, ja estio presentes a0 nascimen-
to, porém podem se desenvolver na infincia ou adolescéncia e
até durante a vida adulta.>¢

O paciente acima descrito apresentou o quadro classi-
co do angioqueratoma circunscrito: sexo masculino, lesio em
membro inferior presente desde o nascimento, com crescimento
progressivo até a vida adulta, tornando-se sintomatica.

e h:
FIGURA 2: Dermatoscopia evidencia ceratose, com discreto véu esbranquica-
do, entremeando lagos vasculares vinhosos/enegrecidos, com pequenas cros-
tas hemorrdgicas e eritema periférico
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FIGURA 3: Excisdo cirtirgica profunda

FIGURA 4: Ectasia e proliferagdo de vasos na derme superficial e média, circun-
dada por epitélio escamoso epidérmico hiperpldsico, sem atipias (Hematoxi-
lina & eosina 40x)

Ainda é desconhecido o mecanismo fisiopatologico da
formacio dessas lesdes.*>*” Inicialmente, ha ectasia vascular da
derme papilar e as altera¢des epidérmicas ocorrem de forma se-
cundaria.

Alguns autores sugerem que o desenvolvimento da hi-
perqueratose possa estar associado a expressio da metaloprotei-
nase-9 (mmp9) na lesio.*® Alteracdes na hemodinamica local,
como trauma aos capilares da derme papilar, podem ocasionar o
aparecimento de telangiectasias na derme papilar com hiperce-
ratose e acantose na epiderme. Ha também relatos da expressdo
de VEGF e seus receptores (VEGFR-1 e 2) nas células endo-
teliais dos capilares dilatados dessas lesdes. O VEGF é um fator
de crescimento angiogénico. De seus receptores, o VEGFR-1
estd envolvido na migracio celular e manuten¢io vascular; ja
o VEGFR-2 estd primariamente envolvido na regulacio da
mitose e proliferacio celular, porém o papel exato destes ainda
nio foi precisamente elucidado até o momento.®

Alguns autores consideram, além do trauma, gravidez,
hematomas subcutineos e hipdxia tecidual como outros possi-
veis fatores desencadeantes.’

Os angioqueratomas circunscritos podem coexistir em
associagio com a sindrome de Klippel-Trenaunay (mancha vi-
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nho do Porto, malformacio venosa e linfitica e hipertrofia de
tecidos moles).*>7# Pode ter associa¢io também com a sindrome
de Cobb, nevus flammeus, hemangioma cavernoso e fistula arte-
riovenosa traumatica.

Nosso paciente nio apresentava fatores de risco conheci-
dos nem associagdo com outros tipos de lesdes.

O diagnéstico é essencialmente clinico e confirmado
pela histopatologia, que evidencia hiperqueratose, papilomatose
e acantose, com proliferacio de vasos limitados a derme papi-
lar.”®* O diagnéstico diferencial histopatoldgico se faz com o
hemangioma verrucoso, que consiste em malformacdo vascular
congénita e localizada, porém envolvendo a derme reticular e o
subcutaneo. O angioqueratoma circunscrito consiste em dilata-
¢do vascular sem proliferacio de vasos. Ja o hemangioma verru-
coso ¢é considerado um tumor hiperplasico, com proliferagio de
células mesenquimais que tendem a formar capilares.

A dermatoscopia auxilia no diagnéstico, evidenciando la-
cunas avermelhadas e véu esbranquicado, encoberto por escamas
esbranquicadas e/ou crostas hematicas. Com a dermatoscopia,
nio é possivel diferenciar um hemangioma verrucoso de um
hemangioma circunscrito pela dificuldade em estimar a profun-
didade da lesdo.

E importante lembrar que, clinicamente, pode mimetizar
um melanoma maligno.”'” Também deve-se pensar como diag-
nosticos diferenciais clinicos a tuberculose cutanea, micoses pro-
fundas, verrugas virais e outras lesdes que apresentam padrio de
crescimento linear.’

Corroborando dados clinicos, dermatoscopicos e his-
topatoldgicos, fechamos o diagndstico de angioqueratoma cir-
cunscrito, a variante mais rara entre os angioqueratomas.

O angioqueratoma nio regride espontaneamente. Lesdes
pequenas podem ser tratadas com eletrocauterizagdo, curetagem
ou criocirurgia. LesGes maiores requerem excisio cirargica pro-
funda e, dependendo do tamanho do defeito, fechamento direto,
retalho ou enxerto. Outras op¢des incluem laser de CO2 ou de
argdnio. *>710

A raridade desta entidade na literatura mundial motivou
o relato deste caso.

O paciente descrito apresentava caracteristicas clinicas,
dermatoscopicas e histopatologicas classicas do angioqueratoma
circunscrito.
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