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Angioqueratoma pseudolinfomatoso acral – relato de caso*

Acral pseudolymphomatous angiokeratoma – a case report*

Fernanda Maria Zucoloto Freire1 João Basilio de Souza Filho2

Luiz Calice Cintra3 Lucia Martins Diniz4

Resumo: Paciente de 29 anos, do sexo feminino, com aparecimento há quatro anos de  pápu-
las assintomáticas, eritêmato-acastanhadas, no antebraço direito. Duas das lesões foram bio-
psiadas para exames histopatológico e imuno-histoquímico. A paciente foi inicialmente trata-
da com corticoterapia intralesional, sem melhora. Procedeu-se, então, à exérese das lesões
com resolução completa do quadro.
Palavras-chave: Imuno-histoquímica; Pele; Pseudolinfoma

Abstract: A 29-year-old female patient with asymptomatic red-brown papules that had ari-
sen four years before in her right forearm. Two lesions were removed for histopathological
and immunohistochemical exams. Intralesional corticosteroid injection resulted in no
improvement and the lesions were subsequently surgically excised with complete resolution
of the condition.  
Keywords: Immunohistochemistry; Pseudolymphoma; Skin

Caso Clínico
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INTRODUÇÃO 
O angioqueratoma pseudolinfomatoso acral é

entidade cutânea benigna que, apesar das semelhan-
ças histopatológicas com os processos linfomatosos,
deve ser incluída no grupo dos pseudolinfomas da
pele. Foi descrito por Ramsay em 1988 a partir da
observação de cinco crianças (um menino e quatro
meninas) que apresentavam múltiplas pápulas erite-
matosas e violáceas, de localização unilateral, acome-
tendo pé em quatro casos e mão em um caso; daí a
denominação acral. É conhecida por sua sigla em
inglês Apache – Acral Pseudolymphomatous
Angiokeratoma of Children.1-3

A etiologia do Apache permanece desconheci-
da, porém alguns autores acreditam na possibilidade
de uma reação de hipersensibilidade à picada de inse-
tos, devido ao quadro histopatológico e à localização
acral das lesões.3-5

Clinicamente caracteriza-se por cerca de 10 a
40 pápulas eritêmato-violáceas, com diâmetro varian-

do de um a 4mm, assintomáticas, de localização uni-
lateral, geralmente com distribuição acral e ocorren-
do com maior freqüência entre dois e 13 anos de
idade. Deve ser diferenciado ao exame histopatológi-
co das seguintes doenças clinicamente semelhantes:
angioqueratoma de Mibelli, hemangioma, nevo mela-
nocítico, carcinoma basocelular, linfocitoma cútis e
linfoma cutâneo.1,2

Na histologia do Apache observam-se epider-
me de aspecto normal e um denso infiltrado linfoci-
tário na derme, bem diferenciado, permeando estru-
turas do tecido conjuntivo, sem comprometer os ane-
xos cutâneos. Esse aspecto histopatológico configura
proliferação linfocitária, porém sem atipias nucleares,
requerendo estudo imuno-histoquímico para diferen-
ciação com os linfomas.1-3

As terapêuticas recomendadas para o Apache
incluem exérese total das lesões cutâneas, corticoste-
róide intralesional ou radioterapia.2,3
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RELATO DO CASO
Paciente do sexo feminino, de 29 anos,

parda, há quatro anos iniciou com uma pápula sés-
sil, eritêmato-acastanhada, de aproximadamente
3mm de diâmetro, assintomática, no antebraço
direito. Há um ano o quadro cutâneo evoluiu com
o aparecimento de mais quatro lesões, de mesmo
padrão, próximo à primeira (Figura 1). Foi subme-
tida a duas biópsias, sendo que os exames histopa-
tológicos revelaram epiderme de aspecto normal,
denso infiltrado linfocitário permeando estruturas
do tecido conjuntivo da derme, mas sem compro-
metimento dos anexos cutâneos, configurando pro-
liferação linfocitária nodular (Figura 2) e sugerindo
diferenciação com as doenças linfoproliferativas,
por meio da imuno-histoquímica. A paciente não
apresentava lesões em outra região do tegumento e
nem sistêmicas. 

O estudo imuno-histoquímico do material da
biópsia revelou positividade para linfócitos B
(CD20+), linfócitos T (CD3+) e cadeias leves de
imunoglobulinas kappa e lambda na população
plasmocitária (Figuras 3, 4, 5 e 6), concluindo-se,
pelo conjunto dos achados histopatológicos e
imuno-histoquímicos, tratar-se de infiltrado leuco-
citário policlonal (linfócitos B e T), indicativo de
processo inflamatório reacional inespecífico, sem
qualquer evidência de malignidade, afastando os
linfomas. 

Foi realizada infiltração intralesional com
triamcinolona, que se mostrou ineficaz com recorrên-
cia imediata das lesões. Optou-se então pela exérese
total das lesões, havendo completa resolução do pro-
cesso dermatológico até um ano de acompanhamen-
to da paciente. 

DISCUSSÃO
O angioqueratoma pseudolinfomatoso acral

apresenta semelhanças clínicas com o angioquerato-
ma de Mibelli e os hemangiomas. Na histopatologia,
observa-se proliferação linfocitária, sem atipias
nucleares, configurando “pseudolinfoma”, cujos
principais diagnósticos diferenciais são líquen nítido,
linfocitoma cútis, papulose bowenóide e reação a
picada de insetos. Recomenda-se a realização de estu-
do imuno-histoquímico, após estudo em parafina,
para exclusão de linfoma cutâneo propriamente dito,
uma vez que no angioqueratoma pseudolinfomatoso
acral o infiltrado linfocitário consiste de linfócitos B e
T. Ocasionalmente, encontram-se histiócitos e plas-
mócitos de permeio, confirmando o caráter reacional
do processo, diferente do linfoma cutâneo propria-
mente dito, que apresenta proliferação apenas de lin-
fócitos T ou B.1-5

Como visto, apesar de a sigla Apache denotar
localização acral e maior freqüência em crianças, essa
doença não possui localização exclusiva nas extremi-
dades e nem é restrita a essa faixa etária.1-7 Okada et
al.,6 ao descreverem três casos clínicos em pacientes
do sexo feminino, nas idades de 11, 41 e 52 anos,
com lesões clínicas semelhantes às do Apache, pro-
puseram o termo pseudolinfoma angioqueratoma
acral-símile (acral angiokeratoma-like pseudolym-
phoma). Essa denominação deveu-se ao aspecto clí-
nico, semelhante ao do angioqueratoma, porém com
características histopatológicas de pesudolinfoma.
Ohtsuka e Yamazaki7 descreveram o caso de paciente
do sexo feminino de 28 anos de idade e também se
referiram ao diagnóstico clínico como pseudolinfo-
ma angioqueratoma acral-símile. A infiltração intrale-
sional de corticosteróide, além de dolorosa, mos-

FIGURA 1: Pápulas de aproximadamente 3mm de diâmetro,
assintomáticas, no antebraço direito

FIGURA 2: Infiltrado leucocitário com predomínio de linfócitos
(HE x 40)
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trou-se ineficaz no tratamento das lesões cutâneas da
paciente, e, como a radioterapia é método muito
agressivo para essa entidade de caráter tão benigno,
os autores optaram pela exérese total das lesões
cutâneas, tendo sido a melhor opção terapêutica,
pois a paciente apresenta-se curada após um ano de
seguimento.3

Em síntese, o angioqueratoma pseudolinfo-
matoso acral é pseudolinfoma cutâneo raro, benig-

no, caracterizado por pápulas eritêmato-violáceas,
de localização unilateral, comumente acral, apare-
cendo freqüentemente entre dois e 13 anos de
idade e que requer exames histopatológicos e
imuno-histoquímicos para o diagnóstico diferencial
com os linfomas cutâneos. Apesar de incomum,
existe a possibilidade de aparecimento em adultos e
fora da localização acral, como observado no caso
aqui apresentado.1-5 �

FIGURA 4: Imuno-histoquímica: CD3 – complexo associado a
receptor de linfócitos T-positivo, em castanho-escuro (HE x 40)

FIGURA 5: Imuno-histoquímica: cadeia leve de imunoglobulina
kappa-positiva, em castanho (HE x 40)

FIGURA 6: Imuno-histoquímica: cadeia leve de imunoglobulina
lambda-positiva, em castanho (HE x 40)

FIGURA 3: Imuno-histoquímica: CD20 – positivos, em
castanho-escuro, nos linfócitos B (HE x 40)
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