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Angioqueratoma circumscriptum:
uma entidade subdiagnosticada

Angiokeratoma circumscriptum: an underdiagnosed entity
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O angioqueratoma é uma malformacao vascular rara de etiologia desconhecida. O tipo circumscriptum esta presente desde a infancia e acomete pre-
ferencialmente mulheres. Algumas medidas terapéuticas sdo empregadas, tais como: curetagem com eletrocoagulacao, crioterapia, excisao cirurgica
e laser. Relataremos um caso de angioquertoma circunscrito, que obteve resposta terapéutica satisfatoria apos tratamento com crioterapia.

(K. Massucatti, R. Tadeu Villa, V. Bedin. Angioqueratoma circumscriptum: uma entidade subdiagnosticada. Med Cutan Iber Lat Am 2011;39(1):19-22)
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Summary

Angiokeratoma is a rare vascular malformation of unknown etiology. The circumscriptum type presents since childhood and affects preferentially
women. Some therapies have been tried, including: curettage and electrosurgery, cryotherapy, surgical excision and laser. We report a case of angiok-

eratoma circumscriptum with good response to cryotherapy.
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Os angioqueratomas sao lesdes vasculares raras, defini-
das histologicamente por ectasia dos vasos sanguineos na
derme, acompanhados de hiperqueratose na epidermel1,
2]. Existem cinco tipos descritos na literatura: solitarium,
circumscriptum, corporis difusum, Mibelli e Fordyce[1, 2,
3, 4]. Tanto as manifestacgdes clinicas, quanto a epidemio-
logia dos angioqueratomas, variam de acordo com a clas-
sificacéol3].

O tipo circumscriptum corresponde a 13% dos angio-
queratomas, esta presente ao nascimento, e € mais comu-
mente encontrado entre as mulheres[3]. Caracteriza-se por
placas de aspecto verrucoso, de coloragao violacea. Por
vezes, apresenta disposicao zosteriforme, ao longo das

extremidades, que correspondem a sua localizagdo mais
comum. Outro sitio de predilacdo é o tronco. Histologica-
mente, 0 angioqueratoma circumscriptum apresenta hiper-
queratose, papilomatose e acantose na epiderme, bem
como, dilatagdo dos vasos na derme[2-4].

O principal diagnéstico diferencial deve ser realizado
com o0 hemangioma verrucoso, em que as lesdes se mani-
festam como papulas, placas ou nédulos vasculares de colo-
racao azulada, com superficie verrucosa e disposicao linear,
unilateral, localizados habitualmente nos membros inferio-
res. Neste caso, o exame histolégico, exibe vascularizacao
aumentada desde a derme até o tecido celular subcuta-
neolb, 6]. Além disso, segundo Rios e colaboradores, o
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exame imunohistoquimico mostra positividade focal, no
endotélio vascular, para o antigeno erythrocyte-type glucose
transporter protein 1 (GLUT-1)[6].

No entanto, outras dermatoses podem manifestar-se de
forma semelhante ao angioqueratoma circunscrito, tais
como: nevo melanocitico, nevo de Spitz, melanoma maligno
e pseudolinfomal3, 41.

Caso clinico

J.D. G., 16 anos, sexo feminino, branca, estudante e natural
de Séo Paulo. Admitida, no servico de Dermatologia, com
manchas avermelhadas, no gluteo direito, desde o nasci-
mento. Referia episédios ocasionais de sangramento da
lesdo, principalmente aos traumas.

O exame dermatoldgico revelou lesdo em regido glutea
direita, caracterizada por placa verrucosa, hiperqueratética,
violacea, medindo cinco centimetros de diametro, com bor-
das definidas, porém irregulares, que nao desapareciam a
diascopia (Figuras 1 e 2).

Tal quadro nos sugeriu a diagnose de angioqueratoma
circumscriptum ou hemangioma verrucoso.

Foi realizada bi¢psia da lesdo. O exame histopatoldgico
evidenciou ectasia dos vasos sanguineos na derme, acom-
panhados de hiperqueratose na epiderme (Figura 3).

O resultado do anatomopatolégico foi compativel com o
diagnéstico de angioqueratoma circumscriptum, sendo,
entdo, iniciado tratamento crioterdpico com nitrogénio liqui-
do. Houve resolucao esteticamente aceitavel apos 8 ses-
sdes, com tempo de congelamento de 30 segundos, para
cada regido, com intervalos regulares de 2 semanas entre
cada sessdo (Figura 4).

Comentarios

Conforme Schiller e cols.[3], 0 angioqueratoma é uma enti-
dade vascular rara, prevalente no género masculino e pre-
sente em apenas 0,16% da populacdo em geral. Na maioria
das vezes, os angioqueratomas sdo assintomaticos, mas, em
25% dos casos, ocorre sangramento apés traumatismos no
local da lesdo[3]. Existem cinco tipos de angioqueratomas
descritos na literatura: circumscriptum, solitarium, corporis
difusum, Mibelli e Fordyce[1-4].

O tipo circumscriptum é uma variante rara, de etiologia
desconhecida, correspondendo a apenas 13% dos angio-
queratomasl3, 4]. Esta variante encontra-se presente desde
a infancia, sendo mais comumente observado no género
feminino[1-8]. Caracteriza-se por placas hiperqueratéticas,
verrucosas, eritemato-violaceas, unilaterais e zosterifo-
mes[2-9]. O principal diagndéstico diferencial deve ser reali-
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zado com 0 hemangioma verrucoso, no qual ocorre ectasia
dos vasos na derme e hipoderme, sendo que no angioquera-
toma circumscriptum, o acometimento ocorre apenas na
dermel3, 4, 10, 111.

O solitarium é o tipo mais comum, corresponde a 80%
dos angioqueratomas, e apresenta maior incidéncia entre
0s homens. S&o papulas verrucosas, eritemato-purpuricas,
que podem ocorrer em qualquer area do corpo, sendo
mais frequente nas extremidades inferiores[2, 31. O mela-
noma maligno é seu principal diagnéstico diferencial, por
isso, a dermatoscopia é extremamente Util em sua avalia-
cdo. No entanto, o diagnostico final é confirmado pelo
estudo histopatologico, apds bidpsia excisional da
lesdo[2].

O angioqueratoma corporis difusum, também conheci-
da como Doenca de Fabry, é uma afeccdo hereditéria, liga-
da ao cromossomo X, caracterizada pela deficiéncia da
enzima a-galactosidase-A[2, 10]. O surgimento das lestes
vasculares cutaneas ocorre durante a infancia ou adoles-
céncia, acompanhado de: crises dolorosas, principalmen-
te nas extremidades; febre; xerose cutanea; hipertenséo
arterial sistémica (HAS); acidente vascular encefalico
(AVE) e lesédo renal. Vale a pena ressaltar que o acometi-
mento renal corresponde a principal causa de 6bitos nes-
ses pacientes[1, 2, 10].

O angioqueratoma de Mibelli é uma dermatose vascular
hereditaria, autossdbmica dominante, que atingem adoles-
centes principalmente do género feminino[2]. Apresentam-
se como papulas verrucosas, eritemato-acastanhadas, loca-
lizadas na face extensora dos dedos e joelhos[1-4].

Ja, o angioqueratoma de Fordyce caracteriza-se por
papulas eritemato-acastanhadas, angiomatosas, localizadas
no escroto ou vulva de pacientes adultos ou idosos[1-3].

Os principais diagnoésticos diferenciais dos angioquera-
tomas devem ser realizados com hemangioma verrucoso,
nevo melanocitico, melanoma maligno, nevo de Spitz e
pseudolinfoma. O diagnostico é baseado no aspecto clinico
da lesdo e confirmado pela histopatologia, a qual revela ecta-
sia dos vasos sanguineos, na derme, acompanhados de
hiperqueratose na epiderme(3, 41.

Dentre os angioqueratomas existentes, o solitarium é o
mais comumente encontrado em nosso meio. Ja a variante
apresentada por nossa paciente, o tipo circumscriptum, cor-
responde a uma forma menos comum, reafirmando a rari-
dade do quadro[2, 31.

Embora nossa opcao terapéutica tenha se voltado para a
crioterapia, seriam alternativas validas: curetagem associa-
da a eletrocoagulacéo, exciséo cirdrgica e laser. Todas elas
trazem beneficios ao paciente, ainda que as respostas sejam
incompletasl3, 4, 8, 10].
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Conclusao

O angioqueratoma circumscriptum é uma malformacao vas-
cular rara, de etiologia desconhecida e pouco descrita na
literatura. Para sua raridade, deve contribuir o proprio des-
conhecimento da existéncia dessa dermatose e a dificulda-
de diagnostica, visto que, clinicamente, assemelha-se ao
hemangioma verrucoso.

Figura 3. Ectasia dos vasos na derme e hipoderme.

Figura 1. Lesdo no gluteo direito.

Figura 2. Leséo por menor no gluteo direito. Figura 4. Lesdo no gluteo direito.
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