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Caso dermatolégico

Crianga do sexo feminino, sete anos, referenciada a Con-
sulta de Dermatologia por multiplas lesdes cutaneas azuladas/
violaceas, dispersas por todo o corpo, com cerca de um ano de
evolugdo. Desde o aparecimento da primeira lesdo, no joelho
direito, surgiram outras na regido mandibular, perna esquerda,
térax e abdémen, perfazendo um total de 15.

Trata-se da segunda filha de um casal saudavel, ndo con-
sanguineo, sem antecedentes patoldgicos referidos. O tio mater-
no apresenta lesdes semelhantes desde a adolescéncia, locali-
zadas apenas na regido lombar, sem aumento das dimensdes
ou do numero.
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Ao exame objectivo sdo visiveis maculas e papulas violace-
as, que nao desaparecem a digitopressao, com bordos irregula-
res mas bem definidos e didametros variando entre 2 mm e 1 cm
(Figuras 1 e 2). A crianga encontra-se assintomatica e o restante
exame fisico € normal. Realizou estudo analitico, ecografia ab-
dominal e ressonancia magnética cerebral, que ndo evidencia-
ram alteracdes.

Qual é o seu diagnoéstico?

Figura 2
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DIAGNOSTICO
Malformagdes glomuvenosas multiplas

COMENTARIOS

As malformagdes glomuvenosas (GVM, OMIM 138000), tam-
bém conhecidas por glomangiomas, sdo hamartomas — malforma-
¢oes semelhantes a neoplasias — com células idénticas as células
musculares lisas modificadas dos corpos glémicos. Os corpos glémi-
cos sao estruturas especializadas na termorregulagao, localizadas
na derme profunda, constituidas por anastomoses arteriovenosas
revestidas por células musculares lisas epitelidides (células glomi-
cas) e um estroma de tecido conjuntivo(.

A primeira descrigao clinica e histolégica detalhada foi realiza-
da por Masson, em 1924, que denominou esta lesdo de “tumor glomi-
co”. ldentificaram-se mais tarde trés subtipos histolégicos, segundo
a proporgao de células glémicas e componentes vascular e muscular
— 0o tumor glémico sélido, o glomangioma e o glomangiomioma®.
Esta classificagdo foi entretanto substituida pela designagéo geral de
malformagdes glomuvenosas®®, embora alguns autores continuem
a diferenciar o tumor glémico per se e a malformagéo glomuvenosa,
ou glomangioma®. O primeiro corresponde a lesao isolada, espora-
dica, enquanto o segundo corresponde a forma genética/hereditaria.

As malformagdes glomuvenosas ocorrem habitualmente em
areas ricas em corpos gléomicos, como as extremidades distais dos
dedos (sobretudo a regido subungueal), palmas, punhos, antebragos
e pés®d. Localizagdes menos frequentes incluem os tecidos moles
profundos, nervos, 0ssos, pénis, pulmao, estdmago e intestino delga-
do. A apresentagdo subungueal é mais frequente no sexo feminino®,
nao existindo preferéncia por género nas restantes localizagdes.

A grande maioria dos casos surge de forma esporadica, em
adultos entre a terceira e a quarta décadas de vida. A apresentagao
mais habitual consiste numa papula ou nédulo pequeno e solitario,
firme, de coloragéo vermelha, violacea ou azul, consoante a sua pro-
fundidade®. As dimensdes variam geralmente entre os 2 e os 10 mm
de diametro®@3. Histologicamente, sdo quase sempre capsulados. A
estimulagéo local pelo frio ou pela pressao pode desencadear paro-
xismos dolorosos intensos, por vezes incapacitantes®.

As malformagdes multiplas sdo mais raras, constituindo me-
nos de 10% dos casos descritos®. Sdo geralmente maiores que as
lesbes isoladas, ndo capsuladas e indolores. Subdividem-se nas
formas localizada, disseminada e congénita ou em placa®. A apre-
sentagdo da doenga nas formas multiplas ocorre, em média, 10 a
15 anos mais cedo que nas formas isoladas. Cerca de 60% destes
doentes referem pelo menos um familiar afectado®. Reconhece-se,
nestes casos, um padrao de hereditariedade autossémico dominan-
te, de penetrancia incompleta e expressao variavel. Nas formas fa-
miliares foram identificadas mutagdes no gene da glomulina, locali-
zado no cromossoma 1p21-22@3).

O diagnéstico definitivo é dado pelo exame anatomopatoldgico
da leséo. Apesar da sua aparéncia epitelidide, as células glomicas
sdo imunorreactivas a a-actina do musculo liso® e ndo expressam
determinantes epiteliais. A ressonancia magnética podera ser util
para definir a extensdo da doenga e planear o tratamento, bem como
para detectar alteragdes cerebrais sugestivas de neurofibromatose
tipo 1, patologia que tem sido descrita em associagdo com as mal-
formagdes glomuvenosas®. Os exames laboratoriais sdo desneces-
sarios, excepto se houver risco de sequestragao plaquetaria (lesdes
multiplas ou extensas).

186 | caso dermatolégico
dermatology case

O diagnéstico diferencial faz-se com hemangioma, malformagao
venosa cutaneo-mucosa, tumor pericitico, granuloma piogénico, espi-
radenoma, angiolipoma, nevo intradérmico e melanoma maligno®9.

O tratamento de eleicdo para as malformagdes glomuvenosas
isoladas e dolorosas é a exciséo cirdrgica, quase sempre curativa®4,
Nos casos de lesdes de grandes dimensdes, a escleroterapia ou a
ablagao com laser poderao oferecer algum beneficio®4.

As lesdes sdo habitualmente n&o involutivas mas o prognés-
tico é, na maioria dos casos, excelente. Embora extremamente
rara, esta descrita a transformagao maligna de lesdes recorrentes”.
Recomenda-se a vigilancia anual dos doentes afectados.

ABSTRACT

Glomuvenous malformations, also known as glomangiomas,
are tumor-like malformations or hamartomas of the glomus body.
They can be sporadic or inherited as an autosomal dominant disease.
Glomuvenous malformations tend to resemble hemangiomas.
Clinical distinction between these entities is important due to their
different therapeutic approaches. Surgical excision is the treatment of
choice for isolated, painful glomuvenous malformations. We describe
a case of a 7-year-old girl with multiple glomuvenous malformations.

Keywords: Glomuvenous malformations, glomangioma, glomus
tumor.
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