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Riassunto L’angiocheratoma è una rara condizione caratterizzata dalla presenza di vasi dilatati nel
derma e solo apparentemente intraepidermici, spesso associata a numerosi difetti metaboli-
ci. Sono state descritte forme differenti di angiocheratoma, che hanno lo stesso quadro
istologico, ma diverso quadro clinico. Viene descritto un caso di angiocheratoma orale in
un bambino di 6 anni: si tratta a nostro parere del quinto caso di angiocheratoma orale, il
terzo in età pediatrica.

Parole chiave Angiocheratoma, lingua.

S otto il nome di angiocheratoma vengono
comprese alcune lesioni vascolari della
cute potenzialmente associate a difetti

metabolici. All’esame istologico l’angiocherato-
ma è caratterizzato da vasi dilatati nel derma,
apparentemente inclusi in una epidermide acan-
tosica e ipercheratosica. Questi spazi vascolari,
circondati da epidermide acantosica, possono
essere trombizzati e la superficie epidermica può
essere ulcerata. Clinicamente le lesioni di colori-
to intensamente brunastro e di forma irregolare
sanguinano facilmente (9). L’angiocheratoma
della mucosa orale è raro e più frequentemente
associato con la malattia di Fabry, caratterizzata
dalla presenza di angiocheratomi multipli della
cute e della mucosa orale (8). L’angiocheratoma
può anche essere la conseguenza di un trauma,
cui segue proliferazione epiteliale ed iperchera-
tosi (9). L’angiocheratoma della mucosa orale
descritto in questo lavoro non è associato a segni
sistemici o a traumi locali predisponenti allo svi-
luppo di tali lesioni.

Caso clinico

Si tratta di un bambino di 6 anni senza prece-
denti significativi nella storia patologica remota,
che si presenta all’osservazione per una lesione
recidivante del margine sinistro della lingua,
comparsa per la prima volta tre anni prima. Un
esame istologico praticato in un altro istituto
aveva mostrato i reperti di un angiocheratoma. Il
paziente fu trattato con laserterapia (laser a colo-
ranti pulsato) per 4 volte, ma per la particolare
sede della neoformazione, questa non fu mai
asportata completamente. Tre mesi dopo l’ulti-
mo intervento la neoformazione cominciò a cre-
scere nuovamente con conseguente sanguina-
mento nella cavità orale; il paziente fu quindi
ricoverato nuovamente per una escissione com-
pleta della neoformazione. Al momento del rico-
vero la neoformazione occupava la superficie
anterolaterale della lingua, partendo al davanti
della papilla della base linguale, ma non supe-
rando la linea mediana. Ancora una volta, a



234

Farooq et Al.

Fig. 1: Angiocheratoma della lingua: l’esame istologico mostra acantosi epidermica e spazi cistici contenenti emazie (ema-
tossilina/eosina, 400x).

causa di difficoltà tecniche, il tumore non potè
subire una rimozione radicale. Il campione rice-
vuto misurava 4 x 3 x 1 centimetri. Macrosco-
picamente erano visibili le papille linguali leg-
germente più brunastre e lo spesso strato musco-
lare sottostante. Le sezioni istologiche mostrava-
no spazi dilatati nella mucosa squamosa e una
sottomucosa ripiena di sangue e liquido linfati-
co. Trattandosi di una mucosa, non c’era iper-
cheratosi ortocheratosica, ma iperplasia pseu-
doepiteliomatosa e paracheratosi (Fig. 1).

Commento

Un angiocheratoma solitario è stato descritto
per la prima volta nel 1967 (4). Lesioni di que-

sto tipo si localizzano frequentemente al fianco,
cosce, natiche, ombelico, regione ipogastrica,
scroto, glande del pene e raramente alla mucosa
orale.

Si distinguono 5 tipi di angiocheratoma:
1) angiocheratoma corporis diffusum di Fabry
(12, 14), che è il tipo sistemico e generalizzato,
secondario a difetti metabolici;
2) angiocheratoma di Mibelli, malattia autoso-
mica dominante, caratterizzata da lesioni sim-
metriche localizzate sulla superficie dorsale
delle dita delle mani e dei piedi;
3) angiocheratoma di Fordyce o forma localizza-
ta dello scroto;
4) angiocheratoma circoscritto, consistente in
lesioni papulose multiple, più frequente in
donne e bambini;
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5) angiocheratoma solitario, che è stato attribui-
to ad eventi traumatici.

Forme cutanee isolate di angiocheratoma
sono state descritte in letteratura (5, 10), ma
lesioni localizzate al cavo orale sono ecceziona-
li, come dimostra il fatto che ne sono stati
descritti solo 4 casi (tabella 1). L’interessamento
della mucosa orale può essere comunemente tro-
vato nell’angiocheratoma corporis diffusum, ma
nel nostro caso non erano associate altre lesioni.
La patogenesi delle lesioni localizzate non è
stata chiarita, pur essendo stata attribuita a fisto-
le artero-venose (2); si è anche parlato di linfan-
gioma circoscritto conseguente a traumi locali
ripetuti (7).

Le opzioni terapeutiche comprendono abla-
zione chirurgica, crioterapia e rimozione con
laser. Numerose sono le segnalazioni di succes-
so terapeutico con quest’ultima tecnica nel trat-
tamento di angiocheratomi cutanei (11, 1, 3).
L’insuccesso della laserterapia nel nostro caso
sembra indicare che questa tecnica non rappre-
senta il trattamento di scelta nell’angiocherato-
ma del cavo orale: in quest’ultimo l’escissione
chirurgica radicale potrebbe costituire la scelta
più appropriata.

In conclusione abbiamo descritto il quinto
caso della letteratura di un angiocheratoma iso-
lato del cavo orale, il terzo in una popolazione
pediatrica.

Tabella 1: Casi di angiocheratomi della mucosa orale nella letteratura.

Autore Anno Sesso Età (anni) Sede

Leung (11) 1997 Maschio 82 Cavo orale
Kumar (12) 1998 Maschio 16 Cavo orale
Karthikeyan (13) 2000 Maschio 30 Cavo orale
Vijaikumar (14) 2003 Maschio 12 Lingua
Farooq 2005 Maschio 6 Lingua
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