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-~ ANTECEDENTES:

El nevo sebiceo de Jadassohn o nevus organoide, es una lesién cutinea hamartomatosa
circunscrita compuesta predominantemente de glandulas sebdceas (1). Generalmente, es
una lesioén solitaria, mas frecuentemente localizada en piel cabelluda, cara y cuello.
Puede ser de configuracion lineal o generalizada como en el sindrome de nevo sebdceo

lineal en donde se asocia a convulsiones y retraso mental (3).

Descrito originalmente por Jadassohn en 1895, se caracteriza por presentar 3 etapas
clinicas e histologicas diferentes, con la posibilidad de desarrollo en su etapa tardia de
otras neoplasias malignas y benignas. Los cambios que sufre en sus diferentes etapas el
nevo sebiceo, sugieren una hiperrespuesta hormonal de la glandula sebicea y apdcrina;
segun se ha demostrado, estas glandulas son los 6rganos blanco de los andrdgenos en
donde incluso el nimero de receptores androgénicos se encuentra aumentado, asi se ha
propuesto que dada la estirpe de algunas de las neoplasias asociadas, la estimulacidn

androgénica podria ser promotora también de su aparicion y crecimiento (1).

El nevo sebiceo de Jadassohn es un hamartoma bien delimitado, de color amarillo-
naranja, de aspecto verrugoso, con un tamafio variable que va desde algunos milimetros
hasta varios centimetros en didmetro. La lesion se encuentra presente desde el
nacimiento, mds frecuentemente localizada en el vértex del crianeo pero también muy
comunmente en la cara y cuello, favoreciendo las dreas alrededor de orejas, zonas

temporales, frente y region centrofacial.

El nevo sebiceo puede presentarse aproximadamente hasta en el 0.3% de todos los

neonatos (2). La incidencia en relacién al sexo es practicamente igual ,



Existe un solo reporte de la ocurrencia de nevos sebiceos en madre e hija
respectivamente (6).

En la infancia se caracteriza por una placa amarillo-café de superficie lisa y aspecto
céreo, frecuentemente alopécica con cambios histopatolégicos de foliculos hipopldsicos y
glindulas sebiceas pequeiias (Estadio 1, infantil) (1,7); alrededor de la pubertad, la lesion
muestra engrosamiento y un aspecto verrugoso encontrandose en la histologia,
hiperqueratosis y acantosis epidérmica, papilomatosis, glandulas sebdceas abundantes e
hiperpldsicas, con foliculos pilosos mal desarrollados. (Estadio 2, Puberal) (3,6,7). En la
vida adulta, se sefiala la posibilidad de desarrollo en forma mds frecuente de neoplasias
benignas de origen epidérmico y de anexos, y también de neoplasias malignas. (Estadio
3, tumoral ) (4,6,7,8,12). Un crecimiento ripido circunscrito, ulceracién o la aparicién de

un nddulo exofitico debe hacer sospechar la transformacion maligna. (6)

Los cambios clinicos son un reflejo de los cambios histopatolégicos que se presentan a
través de las 3 etapas mencionadas; Las glindulas sebaceas del nevo siguen los patrones
normales de las glandulas sebiceas durante la infancia, nifiez y adolescencia. En los
primeros meses de vida éstas se encuentran bien desarrolladas (4,5). Posteriormente, en
la nifiez, las glandulas sebdceas se encuentran reducidas en tamafio y niimero, por lo que
el diagnéstico histologico puede ser dificil. Sin embargo, la presencia de estructuras
foliculares diferenciadas incompletamente es tipica de esta etapa. En la pubertad, la
lesién adquiere sus caracteristicas histoldgicas diagndsticas. Presenta glindulas sebdceas
maduras en gran cantidad y tamafio e hiperplasia papilomatosa epidérmica. Las
estructuras foliculares permanecen hipoatroficas. La presencia de glindulas apdcrinas
ectopicas se presenta en aproximadamente tres cuartas partes de los pacientes en la
pubertad. Estas glandulas se localizan en la dermis profunda, debajo de las masas de

I6bulos sebdceos. (4,6,7)



El riesgo de malignizacion es dificil de estimar con precisién, puesto que los estudios
publicados en la literatura varian considerablemente en los métodos de seleccién
empleados, y en la edad de los pacientes (6,7,8,9,15). Siendo el mds comun el carcinoma
basocelular, el siringocistadenoma papilifero y el epitelioma sebiceo; también se
mencionan: hidradenoma, infundibuloma, cistadenoma apdcrino, queratoacantomna y el
carcinoma espinocelular; aunque generalmente se reportan en la vida adulta, también hay

casos reportados en la infancia (2,4,6,8).

Aunque el tipo de neoplasias asociadas al nevo sebiaceo son mds frecuentemente de
estirpe benigna, y las de estirpe maligna son, por lo general, menos frecuentes y poco
agresivas (6), se han comunicado casos de neoplasias de mayor agresividad e incluso con
metastasis a ganglios linfaticos y a otros sitios (4,12) como el carcinoma espinocelular,
carcinoma apdcrino y écrino, con caracteristicas clinicas que permiten sospechar su
presencia, como crecimiento ripido de la lesién, edad avanzada de los pacientes y
cambios en el aspecto morfolégico; sin embargo, puede no haber evidencia clinica de

malignidad y hacerse el hallazgo de la neoplasia en base al estudio histopatolégico (4).

La frecuencia de aparicién de neoplasias malignas es baja, para algunos autores no mayor
del 5% y para otros hasta del 10 al 30% (4), por lo que el nevo sebiceo se ha considerado

por muchos autores como lesién premaligna.

Su asociacion con lesiones neuroldgicas es también conocida y van desde lesiones
hamartomatosas, gliomas, hemangiomas, astrocitomas hasta cambios semejantes a la
esclerosis tuberosa, manifestados clinicamente por convulsiones, retraso mental y
cefaleas (3,5). Es conveniente diferenciar el Sindrome de Salomon, en donde la lesién
dermatoldgica que acompaifia a las alteraciones neuroldgicas es un nevo epidérmico

verrugoso (7).



MARCO TEORICO:

El nevo sebdceo de Jadassohn es una lesién relativamente frecuente en nuestro medio asi
como en el resto del planeta. Sin embargo, la informacion que se tiene es muy limitada y
con datos poco precisos y controversiales en relacion a la frecuencia e incidencia,
aspectos clinicos (7,9,10) y asociacidn con neoplasias (2,4,6,9,10).

Brownstein y Shapiro encontraron la presencia de un siringocistadenoma papilifero
asociado en un 8% de los casos (13), mientras que Wilson Jones (14) lo encontrd en un
19% de los casos. Otros tumores anexiales menos frecuentes presentes reportados son ¢l
hidradenoma nodular , siringoma, epitelioma sebiceo (15), siringoma condroide,
triquilemoma (16) y quiste triquilémico proliferante (17).

La presencia de epiteliomas basocelulares clinicamente evidentes asociados se observo
hasta en un 5 a 7% de los casos de nevo sebiceo. (13). Muchas veces estos epiteliomas

son pequefios y clinicamente no aparentes.

En nuestro pafs, la informacién respecto al nevo sebiceo es todavia mds escasa. Existen
solo 2 tesis del Centro Dermatoldgico Pascua y del Hospital General de México de 1988
y 1990 respectivamente (9,10). Estos trabajos reportan una incidencia asociada de
carcinoma basocelular del 4.5 y 4.8% respectivamente. Otros tumores reportados fueron
el siringocistoadenoma papilifero (0.9 y 3.8% resp.) y en casos aislados un epitelioma
sebdceo y un hidrocistoma apdcrino.

La experiencia del Hospital General "Manuel Gea Gonzalez" con respecto al nevo

sebdceo es desconocida.

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA:



Estudiar las caracteristicas clinicas, histolgicas, asociaciones con otras neoplasias,
frecuencia ,e implicaciones del nevo sebiceo de Jadassohn dentro del Servicio de
Dermatologia del Hospital "Manuel Gea Gonzalez".

Determinar si las caracteristicas clinicas y patoldgicas de los casos de nevo sebdceo son

similares a las de otras series reportadas.

Obtener la informacidn y la experiencia con respecto al nevo sebaceo de Jadassohn en el
Departamento de Dermatologia y analizar las caracteristicas clinicopatoldgicas de los
casos y hacer una comparacion con los resultados de otras series de estudios reportados

anteriormente en México y el extranjero.

OBIETIVOS:

1) Describir las caracteristicas clinicas e histologicas de los casos de nevo sebiceo de
Jadassohn.

2) Determinar la relacion posible con otras neoplasias u sindromes neurocuténeos,
3)Determinar si existe transmisién de tipo familiar en algunos de los casos detectados.

4) Presentar la experiencia del servicio en relacion a esta entidad.

5) Comparar nuestra experiencia con otras series ya reportadas.

DISENO:

Estudio descriptivo, observacional, en forma retrospectiva y transversal.

MATERIAL Y METODOS:



Universo: Se realizé un estudio de los pacientes que acudieron a la consulta externa
del Servicio de Dermatologia del Hospital desde 1978 a la fecha (Abril 1993) y se

captaron a todos los pacientes con el diagnéstico de nevo sebiceo de Jadassohn.

CRITERIOS DE SELECCION:

Criterios de inclusidn: se estudié a todo caso que cumpla con el cuadro clinico y en el
cual se sospechd el diagndstico de nevo sebiceo. Es necesario que el caso tenga estudio
histologico que lo apoye, asi como una historia clinica y descripcién adecuada de su

dermatosis, asi como una iconografia adecuada.

Criterios de exclusion: en caso de no cumplir con alguno de los enunciados descritos en

los criterios de inclusion,

Criterios_de_eliminacién; En caso de descartarse o no confirmarse los diagndsticos

posteriormente a los estudios histologicos.

VARIABLES Y PARAMETRQS DE MEDICION:

-Variables dependientes de la patologia:

Topografia de la dermatosis (localizada, diseminada, generalizada, bilateral o simétrica,
segmentos corporales afectados etc.)

-Morfologia: tipo de lesion elemental presente y su semiologia.

-Evolucion (en tiempo), sintomatologia (prurito, ardor, etc).
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Imigen histopatolégica:  Hiperqueratosis, acantosis, atrofia, hipergranulosis,
papilomatosis, presencia de estructuras anexiales o neopldsicas de tipo sebdceo, écrino o
apdcrino, patrén infiltrado celular en dermis.

Otros familiares afectados y tipo de herencia.

Variables dependientes del investigador:

Valoraci6n del cuadro clinico y la imdgen histopatolégica.

- Variables Independientes: Sexo, edad, tipo de piel, ocupacién y residencia.

PROCEDIMIENTO DE CAPTACION DE LA INFORMACION

a) Se reviso en forma completa, todo el archivo de pacientes dermatoldgicos, asi como
los registros de los diagndsticos de los estudios de histopatologia realizados desde el
inicio del Departamento (1978) hasta la fecha actual y se captaron los registrados como
nevo sebdceo de Jadassohn.

b) De acuerdo a la descripcion clinica y a la iconografia archivada, se obtuvieron los
datos ya mencionados previamente.

¢) Se analiz6 en forma abierta las imdgenes histopatologicas de cada caso.

RESULTADOS:

En forma retrospectiva, se revisaron y seleccionaron los casos de nevo sebiceo
corroborados por estudio histopatoldgico estudiados en el departamento de Dermatologfa,
en los afios comprendidos entre 1978 y primer trimestre 1993, Se realizé un anélisis de
las caracteristicas clinicas e histologicas de los casos y finalmente se compararon con los

resultados de otras series de estudios reportados anteriormente. Se captaron 50 casos en



total. Siendo 34 pacientes de sexo femenino (68%) y 16 del masculino (32%) (Tabla 1).
La edad varié de 8 a 65 afios, con un promedio de 25 afios. En 34 pacientes la aparicién
de la lesion se refirié al nacimiento (68%), diez (20%) en la infancia, dos (4%) en la
pubertad y cuatro (8%) en la vida adulta (tabla 2).

Todos, excepto un solo caso, cuya presentacion fue en cara y cuello (2%), fueron
lesiones Unicas. Se localizaron en piel cabelluda en 26 pacientes (52%), cara en 20

pacientes (40%), cuello 2 pacientes (4%) y tronco en un solo paciente (2%) (tabla 3).

El tiempo de evolucién promedio fue de 23 afios. Morfoldgicamente, el aspecto de la
lesion fue tipico en el 90% de los casos, y en un 10% se confundi6 la lesién con un nevo
verrugoso. La confusién se debié principalmente a variaciones de coloracién a gris-café

en vez del color caracteristico café-amarillento.

En 2 pacientes se encontré ademds asociacion a neoplasia maligna del tipo del carcinoma
basocelular (4%). En uno de estos casos mencionados, se encontré ademais de la
asociacion con el carcinoma basocelular, con un hidrocistoma apécrino y un poroma

écrino. Dos casos correspondieron a hermanos, pudiéndoseles considerar del tipo familiar

(4%).

Se observé ademds, un paciente que presentaba un nevo sebiceo y un carcinoma
basocelular, pero cuya disposicion en los cortes histolgicos, al ser extirpada la lesién,
hacia suponerlos como 2 neoplasis de aparicién simultinea y no como transformacion
maligna del nevo.

Este ultimo no se incluyd en la casuistica asi como un paciente que clinicamente se
considerd nevo sebiceo asociado a un hidradenoma nodular ya que histolégicamente fué

reportado como nevo verrugoso.



Los hallazgos histolégicos encontrados con mayor frecuencia fueron los siguientes:

L~ Acantosis epidermis......ueriiinesiscieismiosessionesinissees 45 casos  (90%)
2.- Atrofia epidermis.............. .5 casos (10%)
3.- Hiperpigmentacion de la capa basal......coceviicnvnnniseccncenaes 5 casos (10%)
4.- Glandulas sebiceas numerosas y de gran tamafio.............. 50 casos (100%)
S.~ Glandulas ap6cerinas ectépicns..,.................................y ....... 16 casos (32%)
6.~ Infiltrado linfohistiocitario.... 10 casos (20%)

CASOS CON TRANSFORMACION MALIGNA:

Primer caso: ABT, paciente femenina de 34 afios de edad, estudiada en Junio 1990 con
una dermatosis localizada al lado izquierdo del mentén y caracterizado por una
neoformacion verrugosa lineal, de 1.5 cm. de longitud, amarillenta, de bordes irregulares
y bien definidos, con una zona mas prominente e hiperpigmentada en la superficie de la
lesién (fig. 1). Tenia 20 afios de evolucidn y con un crecimiento gradual en los ultimos
10 afios, acompaiiado de prurito leve.

Se realiz6 excisidn de la lesién, la cual en los cortes histologicos mostré epidermis con
acantosis moderada; proliferacién superficial de glandulas sebiceas y complejos
pilosebaceos, delimitados hacia la regién profunda por grupos de glindulas apdcrinas,
algunas de las cuales estaban dilatadas y la presencia de un infiltrado inflamatorio
linfoplasmocitario en el estroma adyacente; al centro de la lesion se observa proliferacion
superficial de células basaloides con hipercromatismo y pleomorfismo nucleares y
disposicién en empalizada en la periferia de los nidos celulares.

Se emitié el diagnéstico de carcinoma basocelular superficial originado del nevo

sebaceo (fig. 2).
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Segundo caso: MPLP. mujer de 27 afios de edad, que fue estudiada en Noviembre de
1990 con una dermatosis localizada a cara a nivel de la mejilla derecha y caracterizada
por una placa de aproximadamente 2x2 cm., lineal, de superficie verrugosa, color café-
amarillento, en cuya porcién inferior presentaba una neoformacién distinta semiesférica
de 8 mm. de didmetro, café obscura y otras 4 neoformaciones adyacentes, mis pequeiias,

milimétricas y de un color semejante al de la piel normal.

La evolucién se refirié iniciar desde el nacimiento, con un crecimiento gradual
asintomdtico. El resto de las neoformaciones habian aparecido un afio antes de la

valoracion aparentemente.

Se realiz6 excisidon en huso de la lesion, identificindose en los cortes histoldgicos
varias lesiones: En epidermis hiperqueratosis y acantosis focales, ademds de franca
hiperplasia epitelial y tapones corneos que daban la impresién de queratosis seborréica;
en la dermis, papilomatosis, proliferacion de glandulas sebdceas, complejos pilosebiceos
y grupos de glindulas apdcrinas, la mayoria dilatadas. En uno de los extremos de la
lesion, se identific una neoplasia constituida por proliferacién de células basaloides con
escaso citoplasma, nucleos pleomdrficos e hipercromaticos con mitosis atipicas con un
patréon en empalizada hacia la periferia. En otra zona, se evidencid otra lesion
caracterizada por proliferaciéon de células basaloides con citoplasma eosinéfilo escaso,
niicleos ovoides, dispuestos en forma de nidos sélidos, cordones anastomosantes y
formaciones tubulares de diferentes formas y tamafios que se extienden hacia la
profundidad de la dermis. En la parte mas profunda de los cortes se identificé una
cavidad revestida de proyecciones pseudopapilares de células ciibicas con secrecién por

decapitacién hacia el interior de la cavidad mencionada. Los diagndsticos que se
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emitieron fueron de nevo sebiceo con un carcinoma basocelular superficial, asociado a

un poroma écrino e hidrocistomas apdcrinos (fig. 3).

En relacion a los 2 casos de transmisién familiar, cabe mencionar que se trataban de 2
pacientes de sexo masculino, El primero , de 14 afios de edad y con una neoformacion de
tipo verrugoso y de configuracion lineal de 2x2 cm de didmetro a nivel de region
temporal izquierda y con confirmacién histoldgica. El hermano de 5 afios de edad
presentaba una placa alopécica de 1.5 cm de didmetro aproximadamente, color
amarillento en region parietooccipital derecha. En este caso no se realizd biopsia. Ambas

lesiones se habian detectado aparentemente desde el nacimiento.

DISCUSION,

El nevo sebiceo de Jadassohn es un tumor de diferenciacion sebécea presente desde el
nacimiento. Casi siempre Unico y localizado a piel cabelluda. En ocasiones surge en cara
y muy rara vez en tronco y extremidades.

El nevo sebdceo se habia considerado como una malformaci6n rara y poco importante.
Posiblemente fué Gavazzeni en 1908 el primero en reportar la asociacién de un
carcinoma basocelular complicando un nevo sebiceo.

Michalowski publicé en 1962, siete casos, incluyendo 3 asociados por carcinomas
basocelulares (14). En su revision de la literatura mundial, encontré 34 epiteliomas de
tipo basocelular y 45 asociaciones con siringocistoadenoma papilifero entre 160 casos de
nevo sebdceo. Wilson Jones y Heil (14), encuentran entre 140 observaciones una
degeneracién a carcinoma basocelular en un 6.5% y una asociaciébn con el

siringocistoadenoma papilifero del 19.2%.
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En nuestro grupo de pacientes, hubo predominio en el sexo femenino, aparicidn de la
lesién desde el nacimiento y localizacién en piel cabelluda y cara, como en otras series
reportadas (7,9,10). La incidencia de la presencia del carcinoma basocelular (4%)
también fue semejante a lo referido por otros autores (2,6,9,10,14). La asociacion
individual con poroma écrino y la multiasociacion de carcinoma basocelular, poroma
écrino e hidrocistoma apécrino, no ha sido reportada previamente (fig. 4) (Tabla #4).
Este caso nos parece clinica e histologicamente rico, ya que presentaba multiples lesiones

sobre el nevo que debieron sugerir diferentes diagnosticos histologicos.

Lerma Puertas y cols. (7), encuentran una incidencia del 2.3% de carcinomas
basocelulares, 2.3% de siringocistoadenoma papilifero y 0.3% de epitelioma sebdiceo

entre 43 casos de nevo de Jadassohn,

La incidencia del carcinoma basocelular asociado al nevo sebdceo varia desde un 6% a
un 50 % (19), dependiendo de la edad y la serie reportada. En general se considera
alrededor del 10%, aunque no siempre es posible distinguir entre "proliferaciones

basaloides benignas" y carcinoma basocelular. (16)

En México, en el Centro Dermatoldgico Pascua, se registraron 110 casos en un lapso
comprendido de 1955 a 1987 (9). En el Hospital General de México, se revisaron 205
casos (10), en un lapso de 30 afios. Hubo un 4.5% y 4.8% de epiteliomas basocelulares

respectivamente, siendo estas cifras muy similares a las del presente estudio. (tabla 4)

Haber (1955) (14), considerd este tipo de lesiones como malformaciones locales de la
epidermis y de las estructuras derivadas del germen epitelial primario embrionario. La

presencia de complejos pilosebiceos con desarrollo anormal, asi como glindulas
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apOcrinas ectdpicas y la asociacion frecuente con tumores derivados del epitelio apdcrino

apoyan este concepto.

Mehregan y Pinkus (1965) (15), postulan que una alteracién subyacente en el tejido
conectivo pudiera estar implicado en la formacion del nevo sebiceo. Pinkus ha
enfatizado la importancia del tejido conectivo en el desarrollo de epiteliomas

basocelulares y ha postulado que estos tumores son "estroma dependientes".

Para Lever (18), el desarrollo de un epitelioma basocelular sobre un nevo sebiceo no es
el resultado de una "degeneracion maligna", porque las células del germen epitelial
primario muestran un descenso en el grado de diferenciacion, lo que indica un aumento

en la tasa de proliferacion celular.

Conclusiones

El nevo sebiceo de Jadassohn es un tumor de diferenciacion sebicea presente desde el
nacimiento. Casi siempre unico y localizado en piel cabelluda. En ocasiones afecta cara.
Pasa por 3 etapas: 1) placa lisa alopécica. 2) queratésica-verrugosa y 3) tumoral,

La histologia varia con la edad del paciente. Existe frecuentemente hiperplasia y
papilomatosis epidérmica. Las glindulas sebdceas estdn presentes siempre. Antes de la
pubertad son pequefias y no bien desarrolladas. Cuando el nevo madura, se forman
verdaderos I6bulos sebdceos hiperpldsicos.

Las gldndulas ap6crinas rara vez se observan en el nevo sebiceo antes de la pubertad,

siendo muy frecuentes a partir de ésta.



La principal complicacién del nevo sebiceo es el desarrollo de tumores benignos y/o
malignos. Destacd por su incidencia el epitelioma basocelular (4%), el hidrocistoma
apderino (2%) y el poroma écrino (2%).

La frecuencia de aparicion del nevo sebdceo va en aumento. El presente estudio y otras

revisiones confirman esto . (7)
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TABLA No. 1

NEVO SEBACEO
DISTRIBUCION POR SEX0S

MASCULINO

FEMENINO



TABLA No. 2

NEVO SEBACEO
EPOCA DE PRESENTACION

PUBERTAD

ADULTO

INFANCIA




TABLA No. 3

NEVO SEBACEO
DISTRIBUCION TOPOGRAFICA

PIEL CABELLUDA \\\\\‘\\\\‘ TRONCO
CARA - CARA-CUELLO

CUELLO




TABLA No. 4

NEOPLASIAS ASOCIADAS A NEVO SEBACEQ

TIPO HGM cop HeUS HGGG
CARCINOMA BASOCELULAR 48% | 4.5% 2.3% | 4.0%
SIRINGOCISTOADENOMA PAPILIFERO | 3.8% | 0.9% 2.3% | ---
EPITELIOMA SEBACEO 0.9% -—- 03% | ——-
HIDROCISTOMA APOCRINO 0.5% | —-—-— -—= | 2.0%
POROMA ECRINO —_— _— — | 2.0%

HGM  Hospital General de Meéxico 10

CDP  Centro Dermatoldgico Pascua
HGUS Hospital General Universitario 7
de Sevilla (Espaiia)
HGGG  Hospital General
Dr. Manuel Gea Gonzdlez
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CASO NO.1, ASP
LIN

CASO NO. 2, CARCINOMA BASOCELULAR SUPERFICIAL
ORIGINADO DE NEVO SEBACEO.



CASO NO. 1., PRO

LIFERACION DE GLANDULAS SEBACEAS Y CARCINOMA
BASOCELULAR EN NEVO SEBACEOD.



(%

CASO NO. 2, ASPECTO CLINICO: SE OBSERVAN DIFERENTES NEOPLASIAS
SOBRE EL NEVO SEBACEO.

R S

A ECRINO: CORDONES EPITELIALES
ANASTOMOSANTES DE CELULAS BASALOIDES.



CASQO NO. 2, PRESENCIA DE CARCINOMA BASOCELULAR Y GLANDULAS
SUDORIPARAS APOCRINAS.

. . ) . & i
CASO NO. 2, HIDROCISTQOMAS APOCRINOS. EVIDENTE
LA DECAPITACION CELULAR.
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