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RESUMEN

El nevo sebaceo de Jadassohn es una malformaciéon hamartomatosa congénita poco comun, caracterizada por
el crecimiento anormal de las estructuras pilosebaceas, apocrinas y ecrinas. Puede desarrollar neoplasias se-
cundarias, tanto benignas como malignas; de estas tltimas, el carcinoma basocelular es la mas frecuente. Pre-
sentamos un caso inusual con un tumor maligno asociado, por lo que es de esencial importancia realizar segui-
miento, diagndstico y tratamiento oportuno.
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MALIGNANT TRANSFORMATION IN A SEBACEOUS NEVUS

SUMMARY

Jadassohn’s nevus sebaceous is a rare congenital hamartomatous malformation characterized by abnormal
growth of pilosebaceous, apocrine, and eccrine structures. It can develop secondary neoplasms, both benign
and malignant, like a basal cell carcinoma is the most frequent. We present an unusual case of Jadassohn’s nevus
sebaceous with an associated malignant tumor. This underscores the importance of regular follow-up, early di-
agnosis, and prompt treatment.
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INTRODUCCION

El nevo sebaceo de Jadassohn es una malformacion
hamartomatosa, congénita y rara, que combina compo-
nentes epidérmicos, foliculares, sebaceos, apocrinos y
ecrinos @, Ocurre en el 0,3% de los recién nacidos, sin
predileccion de sexo, y en la mayoria de los casos es es-
poradico, aunque se han informado casos familiares ©.
La presencia de defectos cerebrales, oculares o esquelé-
ticos y de un nevo sebaceo lineal, extenso y con distri-
bucién a lo largo de las lineas de Blaschko se denomina
sindrome de nevo sebdceo ©.

La causa es poco clara, aunque se ha asociado a mu-
taciones en mosaico poscigéticos en los genes HRAS
0 KRAS vy, en menor proporcion, en los genes NRAS y
FGFR, donde el aminoacido glicina es sustituido por el
aminoacido arginina, lo que permite la activaciéon de
las vias MAPK y PI3K-AKT 7, y activa la proliferacién ce-
lular en células mutadas @.

Se han descrito tres etapas evolutivas segiin la edad:
puede estar presente el nevo sebaceo desde el naci-
miento o aparece poco después @. En la infancia, se pre-
senta como una placa con o sin pelo, bien circunscrita,
de superficie lisa, color amarillo-anaranjada y configu-
racion ovalada o lineal; 1a localizacién mas frecuente es
el cuero cabelludo (vértice) (62,5%), seguida de la cara
(24,5%) y excepcionalmente el tronco (4,7%) y las extre-
midades (4,2%) ©. En la segunda etapa, durante la pu-
bertad, los cambios hormonales provocan hiperplasia y
proliferacién de la lesi6n, adquieren un aspecto verru-
goso y aumentan de tamario @. Finalmente, durante la
adultez, el nevo puede desarrollar tumores secundarios
entre un 10% y un 20% de los pacientes. Los tumores
benignos son los mas frecuentes, como el tricoblasto-
ma, el siringocistoadenoma papilifero, el tricolemoma,
los tumores sebaceos, apocrinos y ecrinos, los leiomio-
mas y los nevos melanociticos @. Con respecto a las
neoplasias malignas, el carcinoma basocelular (CBC) se
presenta en menos del 1% de los nevos sebaceos >3,

Presentamos el caso de una paciente joven con un nevo
sebaceo de Jadassohn en la cara, que desarrolla un tu-
mor maligno secundario, lo cual destaca la evolucién
de este tipo de lesiones y la importancia del seguimien-
to, diagnostico y tratamiento oportunos.
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CASO CLIiNICO

Paciente femenina de 26 afos, sin antecedentes de im-
portancia, con un cuadro clinico desde el nacimiento
de lesién amarilla en la mejilla izquierda y asintomati-
ca; hace 1 afio aparece una lesion pigmentada sobreele-
vada dentro de la lesion previa, con sensibilidad al tac-
to y crecimiento progresivo. Hace seis meses, con otras
lesiones de iguales caracteristicas en la regiéon superior
e inferior izquierda de la lesién, sin tratamiento.

A la exploracion fisica: fototipo Fitzpatrick III, en la re-
gién preauricular izquierda con papulas amarillentas
perladas multiples, que confluyen en una placa de bor-
des irregulares, mal definidos, de 3 x 3,5 cm, en su inte-
rior con papula marrén grisacea bien definida de 0,5 cm
y otras mas pequefias marron claras en la parte inferior
izquierda y superior (Figura 1).

Inicialmente con impresiéon diagnéstica de tumor de
colision vs. nevo sebaceo de Jadassohn asociado a car-
cinoma basocelular vs. siringocistoadenoma papilifero.

Se realiz6 biopsia de piel y estudio histopatologico para
establecer la etiologia, el cual report6 dos tipos de le-
siones: la primera, correspondiente a lesién tumoral
maligna de células basaloides, la cual estd formada
por grandes nidos con degeneracién quistica central,
empalizada periférica y algunas hendiduras. La lesion
tumoral infiltra la dermis y llega a una profundidad
de 1,6 mm, medida desde la supertficie, y queda a una
distancia de 0,6 mm del margen profundo y a una dis-
tancia de o,5 mm del margen lateral mas cercano. Entre-
mezclada con esta lesion se observa una segunda lesion
tumoral de tipo hamartomatoso, caracterizada por una
superficie exofitica irregular, con focos de acantosis
de la epidermis, con hiperplasia irregular del epitelio,
elongacién y fusion irregular de las crestas (Figura 2).

Basados en la correlacion clinica y la histopatolégica,
se confirmo el diagnostico de nevo sebaceo de Jadasso-
hn asociado a carcinoma basocelular.
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Figura 1. A. Placa amarillenta rosada de bordes irregulares mal definidos, con papula marrén
grisacea redonda a nivel central de la lesion, con otras papulas marrones en la parte superior
e inferior izquierda de iguales caracteristicas y con papula pediculada queratosica en la parte
lateral derecha. B. A la dermatoscopia, con placa marrén rosada de bordes irregulares y con
papula marrén grisacea homogénea.

Figura 2. La imagen corresponde a una zona con grandes nidos de un carcinoma basocelular
nodular asociado a cambios epidérmicos de un nevo sebaceo de Jadassohn, con presencia de
glandulas sebaceas sin conexidn a foliculo piloso
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DISCUSION

Algunos autores han considerado al nevo sebaceo como
una lesién premaligna, debido a que con la edad llega
a generar neoplasias secundarias malignas hasta en el
2,5% de los casos, como el carcinoma basocelular, es-
camocelular, sebaceo y apocrino @. La causa del desa-
rrollo del CBC en estos nevos es poco conocida, aunque
se ha vinculado con el virus del papiloma humano,
fototipo de piel claro, antecedentes familiares de CBC,
frecuentes quemaduras solares durante la juventud y
exposicion a sustancias toxicas, como aceites industria-
les, alquitran de hulla, entre otros @.

El diagnoéstico inicialmente es clinico, por la apariciéon
rapida de una lesion pigmentada nueva dentro del nevo
sebaceo, bien definida, con ulceracién o no, y esto hace
sospechar una transformacién maligna @. En el caso
de la paciente, se encontrd una lesiéon de color marrén
nueva dentro del nevo sebaceo, por lo cual se realizd
biopsia de piel, que confirm6 un CBC. En la mayoria de
los casos, los tumores que emergen en nevos organoi-
des se consideran de baja agresion @,

El tratamiento definitivo es con la escision quirargica
ante la confirmacién de tumor maligno asociado; sin
embargo, también puede realizarse reseccion profilac-
tica en la adolescencia, con evaluacion del tamafio, la
ubicacién y el aspecto estético “ 5. En nuestra paciente,
se realiz6 reseccién y reconstruccién con colgajo por
parte de cirugia plastica. Otras opciones de tratamien-

to en pacientes con nevos sebaceos sin transformacion
maligna pueden ser el laser de CO, y la dermoabrasion,
aunque hay que tener en cuenta que no eliminan por
completo la lesién y esta puede recurrir ¢ 9. Ademas,
es muy importante destacar que es necesario el se-
guimiento clinico a largo plazo en pacientes con nevo
sebaceos no tratados, para poder identificar y tratar a
tiempo cualquier alteracion.
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Puntos clave

e El nevo sebaceo es una anomalia congénita poco comdn, que pu-
ede generar deformidad estética, alopecia o transformaciéon ma-

ligna en casos raros.

e  El caso que describimos presenta una localizacién poco usual, que
desarrolla una neoplasia maligna en la adultez, lo que documenta la
importancia del seguimiento y tratamientos oportunos para evitar el
desarrollo de tumores a lo largo de la vida de este tipo de pacientes.
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