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Introduccion

Nevo epidérmico es un término genérico que se utiliza para denominar una gran variedad de
lesiones ectodérmicas hamatomatosas, que siguen las lineas de Blaschko y causadas por
mosaicismo cutaneo. Los queratinocitos y otras células de los apéndices epidérmicos, tales como
aguellas que forman las glandulas écrinas, foliculos pilosos y glandulas sebaceas, se derivan del
ectodermo. Diferentes estructuras ectodérmicas pueden observarse en los nevos epidérmicos,

clasificandose de acuerdo con la estructura que predomina.

Se clasifican en a) no organoides, de los cuales el mas frecuente el nevo epidérmico
queratinocitico y los organoides, encabezando este grupo el nevo sebaceo. Por su frecuencia

seran estos dos nevos el motivo de revision en este trabajo

Histéricamente los nevos epidérmicos han sido descritos con una gran variedad de designaciones
que se basan en la extension, distribucion de la lesion y como ya se mencion6 anteriormente por
su composicion histolégica. Estudios moleculares recientes, han confirmado la validez de la

diferenciacion clinica de varios subtipos de nevos epidérmicos.

Los nevos sebaceo y verrugoso (queratinocitico), son formaciones hamartomatosas congénitas
gue se producen a partir de aberraciones cromosomicas y que pueden presentarse de forma
aislada o asociadas a otras malformaciones de tejidos epidérmicos o no epidérmicos y que en
ocasiones pueden conformar sindromes, algunos de ellos muy bien establecidos como todos los
subtipos del sindrome de nevos epidérmicos en el cual se presentan de forma mas frecuente

alteraciones neuroldgicas, esqueléticas y oftalmoldgicas.

Solomon fue el primero en proponer el término de sindrome de nevo epidérmico, para describir
la asociacién de lesiones cutaneas hamartomatosas epidémicas con anormalidades sistémicas.
Posteriormente, el mismo Solomon y Esterly reconocieron que existen caracteristicas especificas
que permiten diferenciar particularmente distintos sindromes, como lo son el sindrome de

Proteus, Schimmelpenning-Feuerstein-Mims y CHILD entre otros.

La importancia de diagnosticar estas lesiones en forma temprana, radica en el hecho no solo de

sus potenciales asociaciones sino en que pueden presentarse neoplasias secundarias sobre el
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hamartoma, tanto benignas como malignas y aunque se presentan raramente, pueden llegar a

ser letales, situacion que sucede en forma ain menos frecuente.

El diagnostico se hace en forma clinica, y aunque son congénitas, pueden hacerse mas evidentes
en etapas tardias, pues pueden presentar crecimiento acelerado en la adolescencia. En
ocasiones, estas lesiones pueden ser atipicas o confundirse con otras lesiones, por lo cual,

realizar biopsias diagndsticas no es infrecuente.

El tratamiento de estas lesiones tradicionalmente ha sido quirdrgico, mas auln con respecto al
nevo sebaceo de Jadassohn que se ha considerado que presenta malignizacion en forma mas
frecuente, sin embargo, se ha corroborado que esta frecuencia no es tan alta como se pensaba,
por lo tanto, el debate actual radica en que tan temprana o tardiamente se debe realizar la
reseccion de la lesion, pues hay factores a favor y en contra que el clinico debe considerar. En
cuanto al nevo queratinocitico, el seguimiento se puede realizar con mayor tranquilidad sin la
necesidad imperante de realizar procedimientos quirdrgicos diagndstico-terapeuticos, pues el
riesgo de malignizacion es menor. Aunado a esto, estas lesiones suelen ser mas extensas y por

lo tanto el resultado cosmético de una reseccién total debe también tomarse en consideracion.
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Marco teoérico

Nevo Sebaceo de Jadassohn

Fue descrito por primera vez por Jadassohn en 1895. Se trata de una lesion hamartomatosa,
predominantemente constituida por glandulas sebaceas, por lo cual se les integra dentro de los
llamados nevos organoides. Histologicamente también puede mostrar otras estructuras cutaneas
como glandulas sudoriparas y foliculos pilosos a menudo sin pelo terminal adecuadamente
diferenciado.® Los nevos sebaceos y verrugosos estan estrechamente relacionados y muchos

autores los clasifican Unicamente como variantes.
Etiopatogenia

La causa de estas lesiones no se conoce, en algunos nevos no organoides se han encontrado
mutaciones activantes en FGFR3 y PICKA2, sin embargo, estas no estan presentes en los nevos
sebaceos. Recientemente se encontrd que la expresion exagerada de c—myc en ratones
transgénicos causa una incremento en la produccion de glandulas sebaceas ectodpicas en lugar
de la formacion de foliculos, mostrando grandes similitudes con el nevo sebaceo humano.
Recientemente se ha encontrado ademas una relacién entre madres portadoras de VPH y
mutaciones en el gen PTCH.*® Igualmente puede aparecer como parte de sindromes genéticos
como la didimosis aplasticosebacea, sindrome de Schimmelpenning y SCALP (nevo sebéaceo,
malformaciones en sistema nervioso central, aplasia cutis congénita, dermoide limbico y nevo

pigmentado).®
Epidemiologia

Esta lesién congénita, no hereditaria, se presenta hasta en el 0.3% de los recién nacidos vivos y
dependiendo la serie examinada, se observa una relacién por género 1:1 o un predominio

masculino 2:1 sobre el femenino
Cuadro clinico

Esta variedad de nevo organoide se presenta desde el nacimiento, aunque algunas lesiones
pueden ser pasadas por alto y crecer proporcionalmente con el paciente y no suelen mostrar
extension mas alla de su distribucion original. Su topografia habitual es en cara y cuello (87-95%),

generalmente solitarias. Inicialmente se muestran como lesiones planas o ligeramente elevadas,
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alopécicas y de color rosado a amarillento con una apariencia cérea. Las lesiones de mayores
dimensiones pueden ser mas elevadas y frecuentemente con una disposicién lineal. Cuando
involucran el area facial, siguen usualmente un patrén lineal a lo largo del dorso nasal y con mayor
frecuencia se asocian con alteraciones neurologicas. Pueden presentarse intraoralmente
constituyendo placas blancas igualmente de disposicion lineal. Mas raramente se pueden
presentar como lesiones pediculadas Unicas en piel cabelluda y excepcionalmente en otras

topografias a lo largo del cuerpo.

Tipicamente siguen tres fases en su evolucion, que se sobreponen y que se relacionan
directamente con etapas de estimulacién hormonal.” Al nacimiento, debido a la estimulacién de
los andrégenos maternos son ligeramente elevadas. Posteriormente durante el primer afio de
vida suelen presentar aplanamiento, mismo que persiste hasta la pubertad cuando nuevamente
por estimulacién androgénica, en este caso enddgena, presentan un engrosamiento, que les da
una apariencia verrugosa o costrosa y en ocasiones con presencia de exudado. La tercera etapa,

es el desarrollo de neoplasias benignas y malignas.
Histopatologia

La histopatologia de estas lesiones cambia de acuerdo a la edad del paciente. Al nacimiento
debido a la estimulacién androgénica de origen materno, el componente sebaceo luce muy
desarrollado mientras que en los afios posteriores y hasta antes de la pubertad lucen poco
desarrollados con cordones de células indiferenciadas similares a las de los foliculos pilosos en
el periodo embrionario. Finalmente en la pubertad suele haber hipertrofia glandular con
proliferacion epidérmica caracterizada por papilomatosis e hiperqueratosis. Las glandulas
sebaceas maduras reemplazan a los foliculos pilosos y algunas drenan directamente a la
superficie cutanea. Pueden contener un componente apdcrino asi como estructuras foliculares

primordiales
Neoplasias

Existe plenamente documentado un incremento en la frecuencia de desarrollo de tumores
secundarios sobre los nevos sebaceos, siendo el mas comun el siringocistoadenoma papilifero y
el tricoblastoma que pueden semejar carcinomas de células basales pero con un comportamiento
benigno. Por otro lado también se han documentado carcinomas de células basales verdaderos

y generalmente se presentan después de la adolescencia, su frecuencia es motivo de

4



NEVO SEBACEO DE JADASSOHN Y NEVO VERRUGOSO. EXPERIENCIA DEL HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO
FEDERICO GOMEZ DE ENERO 2000-DICIEMBRE 2012.

controversia pero algunos estudios colocan esta cifra en 0.8% mientras que las neoplasias
benignas se presentan en un 13.6%.8 En un estudio se revisaron 21 series que en total arrojaron
la cifra de 4923 casos, encontrandose el desarrollo de una neoplasia benigna secundaria en el
16% y 8% de alguna neoplasia maligna, sin embargo los datos pueden prestarse a controversia
pues se sabe que en el pasado se ha confundido tricoblastomas con carcinomas basocelulares.?®
Otros autores de series importantes mas recientes, han encontrado porcentajes de 2% y 1% para
lesiones benignas y malignas respectivamente.® La aparicion de carcinomas metastasicos sobre
un nevo sebaceo aunque es excepcional, se ha referido en la literatura.®!! En conclusién, existe
gran variacién en el porcentaje de aparicién de neoplasias malignas y benignas sobre un nevo

sebaceo de acuerdo con los diferentes autores.

Aunque la mayoria de las lesiones malignas emergentes sobre un nevo sebaceo, aparecen en la
tercera etapa de la evolucion natural de las lesiones (adultos), se ha documentado la presencia

de estas lesiones en menores de 18 afios.*?1®

En un estudio se encontré6 una frecuente aparicion de verrugas virales en estas lesiones,
encontrandose DNA de VPH hasta en un 82% de las muestras estudiadas, siendo los serotipos
mas frecuentes, los asociados con infeccion a mucosa genital y a epidermodisplasia verruciforme.

Se requieren mas estudios para corroborar estos datos.*
Tratamiento

El tratamiento se puede llevar a cabo mediante procedimientos ablativos incluyendo crioterapia,
inmunodesecacion, laser CO2, terapia fotodinamica cirugia de Mohs.!® Todos los tratamientos
corren el riesgo de dejar lesion residual o generar neoplasias secundariamente.”!8 El tratamiento
definitivo es la reseccion quirargica de espesor total de dermis y epidermis, sin embargo, que
lesion y cuando realizar este procedimiento es controversial y depende de muchos factores.
Realizarlo durante los primeros afios de vida es técnicamente menos complicado aunque se corre
el riesgo de dejar lesion residual en los bordes ya que las lesiones son menos evidentes a esta
edad. Se puede igualmente adoptar una conducta expectante con evaluaciones frecuentes y
entrenamiento a la familia decidiéndose extirpar solo lesiones sospechosas, particularmente en
niflos pequefios que no cooperaran en la extirpacion y someterlos a procedimientos anestésicos
generales excede los riesgos a los beneficios aun con el bajo riesgo de complicaciones en

procedimientos dermatoldgicos.® Finalmente, muchas familias prefieren hacerlo tempranamente
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por razones cosméticas, sin embargo, procedimientos quirdrgicos en areas temporal, frontal o la
linea anterior del cabello, pueden dar origen a cicatrices poco cosméticas por si mismas, por lo
cual, lesiones en estas areas deben ser abordadas igualmente de manera meditada y por un

cirujano plastico.?

La importancia de diagnosticar estas lesiones, no solo radica en el hecho de su potencial
neoplasico, asi sea leve. Otro aspecto de gran importancia es, que puede aparecer asociado con
otras malformaciones congénitas que deben ser diagnosticadas y tratadas. De esta manera el
nevo sebaceo puede ser un indicador de otras alteraciones sistémicas, que con este cuadro

clinico estamos obligados a descartar.
Sindromes asociados

Cuando aparece asociado a alteraciones sistémicas se le da el nombre de sindrome de
Schimmelpenning-Feurstein-Mims, mismo que forma parte del sindrome de nevos epidérmicos y
se caracteriza por la asociacion del nevo sebaceo mas alteraciones a nivel ocular,

musculoesquelético o cerebral.

Descrito por primera vez en 1957 por Gustav Schimmelpenning, es la forma mejor conocida y se
le ha nombrado con diferentes epénimos, entre los mas conocidos “sindrome de Solomon” y otros

frecuentemente utilizados como “sindrome de nevo sebaceo”.

El nevo sebaceo puede afectar a varios miembros de la misma familia, sin embargo el sindrome
de Schimmelpenning se presenta basicamente de manera esporadica, no obstante, hay

posibilidad de transmisién genética, riesgo que permanece bajo.

La hiperplasia sebacea puede ser variable ya que prepuberalmente ante la ausencia de
estimulacién hormonal, la lesion puede estar poco desarrollada, de igual manera tipicamente

habra poco desarrollo si la lesién se encuentra en otra topografia distinta a cabeza y cuello

Las alteraciones extracutaneas incluyen alteraciones esqueléticas, neurolégicas como
hemimegalencefalia con afeccion motora contralateral y alteraciones oculares como coloboma.
Otra alteracion que se puede encontrar en estos pacientes es raquitismo hipofosfatémico

resistente a vitamina D.

Las asociaciones extracutaneas principales del sindrome de Schimmelpenning se mencionan en

el cuadro 1.5
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Cuadro 1. Caracteristicas extracutaneas mayores del sindrome de

Schimmelpenning

Esqueléticas Defectos craneofaciales

Frente prominente

Xifoescoliosis

Displasia de cadera

Alteraciones de las extremidades

Raquitismo hipofosfatémico

Neurolbgicas Retraso mental

Crisis convulsivas

Hemimegalencefalia

Agiria/microgiria/paquigiria cortical

Heterotopia cerebral

Agenesia de cuerpo calloso

Displasia de vasos cerebrales

Malformacién de Dandy Walker

Oculares Lipodermoide epibulbar

Coloboma

Opacidad corneal

Defectos del nervio 6ptico

El manejo de estos pacientes debe ser multidisciplinario considerando las diferentes alteraciones
asociadas potenciales. En cuanto al nevo sebaceo su potencial maligno se ha sobreestimado y
en el pasado se resecaba con fines profilacticos, sin embargo hoy se sabe de su minimo potencial
de malignizacion y su extirpacion debe ser considerada Unicamente por razones cosméticas o
psicosociales. El estudio del sistema nervioso central con estudios de imagen, se puede realizar
aun sin datos clinicos de afeccién a este nivel, sin embargo, muchos autores prefieren adoptar

una conducta expectante.
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Nevo epidérmico queratinocitico

También denominado como nevo verrugoso, esta integrado dentro de los nevos epidérmicos no
organoides. Este nevo junto con el nevo sebaceo de Jadassohn son los tipos mas comunes de

nevos epidérmicos.
Etiopatogenia

Se trata de una hiperplasia benigna y congénita de la epidermis superficial y de los anexos. Se
considera un hamartoma derivado del ectodermo, posiblemente ocasionado por una alteracion

cromosomica en localizada en el brazo largo del cromosoma 1.

Se ha encontrado en una parte importante de estos nevos mutaciones en el receptor 3 del factor
de crecimiento de fibroblastos (FGFR3), misma mutacién que se presenta en pacientes con
acondroplasia autosdmica dominante y displasia tanatoférica, mismas que estan asociadas con
acantosis nigricans. Se ha encontrado en nevos verrugosos la presencia de esta mutacion
(R248C del FGFR3), en un 33% de las muestras, notdndose ademas que en la piel sana
adyacente no se encontraba dicha mutacion, lo cual sugiere derivacion clonal de las células
névicas y valida la teoria de un mosaicismo subyacente. Cabe mencionar que estas mismas
mutaciones han sido detectadas en queratosis seborreicas y varias formas de cancer como el
urotelial, cervical, colorectal, ameloblastoma, nefroblastoma, tumor de Wilms y mieloma multiple.
Igualmente se han encontrado mutaciones hasta en un 27% de los casos en PIK3CA, asociado

a carcinoma vesical, en total 42% de los pacientes tenian alguna mutacién.?%
Epidemiologia

La incidencia de los nevos verrugosos epidérmicos se estima en 1 por cada 1000 nacidos vivos,
La mayor parte aparecen en forma esporadica, aunque se han descrito casos familiares. Afecta
de igual manera a ambos sexos. Se manifiestan al nhacimiento (60%), o durante el primer afio de
vida (80%). En un estudio de 131 casos, 20% de los pacientes lo manifesté entre el primer y
séptimo afios de vida y se han publicado casos de pacientes que lo han presentado en la edad
adulta. Algunos autores sefialan que la manifestacion tardia se trata de lesiones que siempre
existieron, sin embargo, se identificaron por un crecimiento tardio. Los nevos verrugosos suelen
crecer durante la infancia pero es en la adolescencia cuando alcanzan su mayor tamafio y la

extension posterior es poco comun.
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Cuadro clinico

La localizacién mas frecuente es en las extremidades superiores e inferiores, tronco y cara, la

afeccion es unilateral y con mayor frecuencia en la mitad izquierda del cuerpo.

Desde el punto de vista clinico, aparecen como neoformaciones de aspecto verrugoso, de uno o
varios centimetros de diametro, color piel, marrén oscuro o pardo grisaceas y pueden formar
placas bien delimitadas. Se manifiestan en cualquier parte de la superficie cutanea y con
frecuencia sobre las lineas de Blaschko. De afectar los dedos puede causar distrofia ungueal Los
nevos verrugosos se clasifican en localizados, sistematizados o unilaterales. Cuando la afeccién
es en forma bilateral extensa, se designa ictiosis hystrix, cuando son unilaterales nevus unius
lateralis. Puede asociarse con nevo de pelo lanoso, nevo blanco esponjoso oral y nevo sebaceo
entre otros. Algunos reportes sugieren la asociacién de nevo verrugoso con pubertad precoz. Si
el nevo es extenso y se asocia con anormalidades musculoesqueléticas, oculares, auditivas y
otras alteraciones neurologicas se designa sindrome de Solomon o de nevo epidérmico. También
puede resultar en un trastorno sistémico como en el sindrome de Proteus, de la displasia

hamartomatosa o formar parte de la facomatosis pigmentovascular tipo |.
Neoplasias

La transformacion maligna de los nevos verrugosos es rara, sin embargo, se han informado casos
de carcinomas basocelulares y epidermoides, los cuales deben sospecharse ante el crecimiento
rapido de un nodulo o Ulcera sobre el nevo. Las neoplasias malignas ocurren con mayor
frecuencia durante la infancia, adolescencia y la edad adulta, principalmente en las formas

sistematizadas y localizadas.??
Histopatologia

A la histopatologia se encuentra hiperqueratosis, papilomatosis, acantosis y alargamiento de los

procesos interpapilares. En algunas ocasiones puede haber disqueratosis acantolitica.
Tratamiento

El tratamiento definitivo es la escision quirdrgica cuando es posible, sin embargo debido a la

extension de estas lesiones, esta opcién queda descartada y deben emplearse otras técnicas
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como laser CO2, crioterapia, cauterizacidon, electrofulguracién, dermabrasion, destruccion
guimica (podofilina, acido retinoico, antralina) y curetaje, sin embargo, estas técnicas deben ser
lo suficientemente profundas para disminuir la recidiva, observandose cicatrizacion
frecuentemente. Se encuentran en estudio otros tratamientos tépicos que podrian lograr buenos

resultados sin cicatriz.
Sindromes asociados

Aproximadamente el 7% de los pacientes con nevo verrugoso pueden mostrar alteraciones
musculoesqueléticas, retraso mental igualmente en un 7%. Estrabismo y crisis convulsivas en
5%. A pesar de estos hallazgos, tradicionalmente no se ha identificado un subtipo de sindrome
de nevo epidérmico. Confusion acerca de la asociacion de anormalidades especificas
extracutdneas con el nevo verrugoso no ha permitido adoptar una nueva entidad aunque

recientemente ha sido propuesta por Vidaurri-de la Cruz et al, en México.?®

Defectos del tipo mosaicismo en diferentes genes pueden resultar en fenotipos clinica e
histol6gicamente similares, aunque los defectos extracutaneos asociados pueden diferir. La falta
de una sola mutacion causal en todas las formas de nevo verrugoso, ha validado la impresion
clinica de que se trata de un grupo heterogéneo de lesiones con caracteristicas fenotipicas
similares, hipotéticamente solo ciertas mutaciones tendrian el potencial de causar afeccién
extracutanea, es decir, es posible que solo un subgrupo de nevos queratinociticos tengan el
potencial de asociacion sindromica. Futuros proyectos de investigacion tendran que determinar
la relacion entre las mutaciones causales y los defectos extracutaneos, basados en el rol que

estas juegan en el desarrollo del sistema nervioso central y otros tejidos.

Algunos reportes sugieren una asociacion especificamente entre el nevo verrugoso y la presencia

de pubertad precoz.

Como previamente se ha mencionado, se requieren mayores estudios al respecto
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Antecedentes

Se han realizado estudios previos sobre nevo sebaceo con muestras significativas que se han
centrado basicamente en documentar la frecuencia de aparicion de tumores secundarios
malignos y benignos sobre el hamartoma, esto debido a la informacion de 2 a 3 decadas atras en
las que se consideraba que esta frecuencia era alta, los estudios mas recientes, muestran que

esta incidencia es mas baja de lo que se creia, particularmente durante la edad pediéatrica.3®

En cuanto a su asociacion con el sindrome de nevos epidérmicos u otras malformaciones, una
de las casuisticas mas grandes fue realizada por otro hospital de concentracion mexicano en el
cual se documentaron anormalidades a nivel neurolégico y musculoesquelético sin comunicarse
otras alteraciones en el resto de 6rganos y sistemas. No hay estudios que aborden la
concordancia de la valoracion diagnéstica del clinico en el consultorio con el resultado

histopatoldgico.?

En cuanto al nevo verrugoso, la bibliografia con grandes casuisticas es casi inexistente y se limita
a la descripcion de casos clinicos aislados, por lo que no hay suficiente informacién sobre el
porcentaje de lesiones secundaria. En cuanto a las malformaciones asociadas, igualmente en el
trabajo de Vidaurri-De la Cruz et al se describen las malformaciones asociadas al punto que se
propone un nuevo grupo dentro de los sindromes de nevos epidérmicos, sin embargo no se
abunda sobre malformaciones asociadas mas alla de las esqueléticas, neurolégicas y

oftalmolégicas.?

Finalmente, en cuanto a la correlaciéon clinico patoldgica, no hay estudios que ofrezcan
informacién al respecto, misma que es de gran importancia pues ubica al clinico en cuanto al

potencial de falsos negativos en el diagnéstico clinico.

Planteamiento del Problema

Como se menciond anteriormente son escasos los estudios en donde se describe la frecuencia
de presentacion y caracteristicas clinicas de los pacientes con diagnéstico de nevo sebaceo y

nevo verrugoso.

No contamos con dicha informacion en el Hospital Infantil de México Federico Gémez.
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Pregunta de Investigacion

¢, Cudl es la frecuencia de presentacion y las caracteristicas clinicas, en los pacientes con
diagnostico de nevo sebaceo de Jadassohn y nevo verrugoso el Hospital Infantil de México
Federico Gomez durante el periodo de estudio?

Justificacion

Los nevos epidérmicos son formaciones hamartomatosas relativamente frecuentes y con un
curso benigno, sin embargo, estas lesiones pueden acompafarse de otras malformaciones
asociadas y la formacion en forma secundaria de neoplasias malignas y/o benignas que pueden

repercutir en la vida de un paciente.

El Hospital Infantil de México es un centro de referencia nacional con atencion multidisciplinaria
de los pacientes, por lo que consideramos que los casos de nevo sebaceo de Jadassohn y de
nevo verrugoso evaluados en esta institucion pueden aportar informacion uatil a nivel tanto

nacional como internacional para el diagnéstico y tratamiento oportuno de los pacientes.

No contamos con una casuistica de los pacientes afectados por nevo sebaceo de Jadassohn y

nevo verrugoso en el Hospital Infantil de México

Objetivos

Objetivo General

Describir la frecuencia de presentacion y caracteristicas clinicas de los pacientes con diagnostico
de nevo sebaceo de Jadassohn y nevo verrugoso en el Hospital Infantil de México Federico
Gbomez durante el periodo comprendido de 2000-2012.
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Objetivos Especificos

1.

Describir la frecuencia de neoplasias benignas y malignas de aparicion secundaria sobre
un nevo sebaceo de Jadassohn y nevo verrugoso en los pacientes del Hospital Infantil de
México durante el periodo de estudio.

Describir las caracteristicas demograficas de los pacientes con diagndstico de nevo
sebaceo de Jadassohn y nevo verrugoso en los pacientes del Hospital Infantil de México
durante el periodo de estudio.

Describir la presencia de otras malformaciones y sindrome de nevos epidérmicos en los
pacientes con nevo sebaceo de Jadassohn y nevo verrugoso en los pacientes del Hospital
Infantil de México durante el periodo de estudio

Describir la presencia de correlacion clinico-patoldgica en el diagndstico del nevo sebaceo
de Jadassohn y nevo verrugoso en los pacientes del Hospital Infantil de México durante
el periodo de estudio

Describir cual ha sido la evolucion de los pacientes con diagndstico de nevo sebaceo de

Jadassohn y nevo verrugoso del Hospital Infantil de México durante el periodo de estudio.

Metodologia

Tipo de estudio: Estudio transversal, observacional, descriptivo.

Poblacion: Pacientes con el diagnéstico de nevo epidérmico del Hospital Infantil de México

Federico Gomez en el periodo comprendido entre el afio 2000 a 2012.

Criterios de seleccién

Criterios de inclusién:

Pacientes menores de 18 afios con diagnostico histopatolégico de nevo sebaceo de

Jadassohn o nevo verrugoso (queratinocitico)
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Género femenino o masculino

Que tienen reporte histopatoldgico de nevo sebaceo de Jadassohn y/o nevo
verrugoso en el archivo del departamento de patologia del Hospital Infantil de
México

Criterios de exclusién: Pacientes en los que el diagnéstico histopatoldgico no sea de nevo

sebéceo de Jadassohn o nevo verrugoso.

Criterios de eliminacion: Pacientes en los que el expediente esté incompleto o no se

pueda revisar.

Procedimiento: Una vez identificados los pacientes que cumplan los criterios de seleccion, se
procedi6 a recopilar las variables de estudio de acuerdo a una hoja de recoleccion previamente

disefiada de acuerdo al tipo de nevo diagnosticado.

Plan de analisis estadistico

Se realiz6 la recoleccién de la informaciéon conformando una base de datos en el programa

estadistico SPSS version 20, y se presentaran los resultados mediante estadistica descriptiva

con medidas de tendencia central y dispersion y estadistica inferencial de acuerdo al tipo de

variable.
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Descripcion de variables de estudio

Variables demograficas

VARIABLE DEFINICION DEFINICION TIPO ESCALA
OPERACIONAL | CONCEPTUAL

Edad al Tiempo transcurrido Cuantitativo Afos y meses

momento de la a partir del continuo

realizacion del nacimiento de un

diagndstico individuo

GENERO Sexo fenotipico Aspectos atribuidos Cualitativo Femenino
del paciente a hombres y mujeres nominal Masculino

desde un punto de dicotbmico

vista social
GRUPO ETARIO Conjunto de Conjunto de Cualitativo Lactante
personas en el personas en el cual nominal menor
cual se adjudica se adjudica un Lactante
un paciente de paciente de acuerdo mayor
acuerdo a su asuedad Preescolar
edad Escolar
Adolescente
N[AV/e R ==Y Yei=lels] Hamartoma Proliferacion Cualitativo Positivo
JADASSOHN epidérmico con anormal de células nominal Negativo
diferenciacion con diferenciacion dicotomico
sebacea sebacea que
corresponden a

tejidos maduros que

se encuentran
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habitualmente en el

area afectada

NEVO VERRUCOSO

VARIABLE

DEFINICION DEFINICION TIPO ESCALA
OPERACIONAL | CONCEPTUAL

CORRELACION El diagnostico Fuerzay la direccion Cualitativo Positivo

LOCALIZACION

CLINICO- clinico de una relacion lineal nominal Negativo
PATOLOGICA corresponde con y  proporcionalidad dicotémico

el entre dos variables

histopatol6gico  estadisticas

MALFORMACIONES
ASOCIADAS
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EVOLUCION Conducta Desarrollo gradual, Cualitativo Reseccion
terapéutica crecimiento o avance nominal total
de las cosas o de los Reseccion
organismos parcial
Vigilancia
COMPLICACIONES  [RY/[e]{e]{[[eFETsl Situacion que agrava Cualitativo Positivo
secundaria a la y alarga el curso de nominal Negativo

lesion primaria o una enfermedad y dicotomico
a su tratamiento que no es propio de
ella

Resultados

Nuestro estudio se realizd basado en el registro de estudios histopatolégicos, del Hospital Infantil
de México Federico Gimez, con diagnéstico de nevo sebaceo de Jadassohn y nevo epidérmico
verrugoso, en un periodo de 10 afos. De un total de 53 pacientes, encontramos que el 64% (34
pacientes) correspondio al primer diagnostico, mientras que el 36% (19 pacientes) correspondio

al segundo.
Nevo Sebaceo

En nuestros resultados, se encontraron en el periodo de estudio 34 pacientes. En cuanto a la
edad del paciente al momento del diagndstico, la muestra medida en meses abarc6 un rango de

1 a 200 meses, con una media de 96.3 y una desviacion estandar de 64.8

En la distribucion de los pacientes de acuerdo al grupo etario se encontraron los siguientes
resultados: 16 pacientes (47%) se encontraron dentro del grupo de los adolescentes, 9 (26.5%)
fueron escolares, solo un paciente (2.9%) entr6 dentro del grupo de los preescolares, mientras
gue entre los lactantes mayores y menores se encontraron 3 pacientes (8.8%) y 5 (14.7%)

respectivamente. Gréfica 1
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De la muestra total de pacientes (n=34) el 53% (18) fueron del género masculino mientras que el

47% fueron del género masculino. Grafica 2

La localizacion de las lesiones por segmentos se encontr6 que todas las lesiones (100%) se

ubicaron en la cabeza

La concordancia del diagndstico clinico con el diagnéstico histopatoldgico se encontrd en un 76%

(26 pacientes), mientras que en el 24% de los pacientes (8), diferian el uno del otro. Gréafica 3

La distribucion de la muestra en cuanto a la edad de presentacion de la lesién segun se refirié
por el paciente o sus familiares fue predominantemente al nacimiento, ya que 31 pacientes
(91.2%) lo refirieron en este momento, mientras que solo el 8.8% (3 pacientes) lo refirieron como

de aparicion posterior. Gréfica 4

En cuanto a las malformaciones y condiciones médicas asociadas registradas, se encontré que
hasta 21 pacientes (61.8%) presentaron alguna condicion médica asociada, mientras que dentro
de las malformaciones asociadas, fueron las oftalmoldgicas las méas frecuentes, contandose 4
pacientes (11.7%) con dichas alteraciones, 3 (8.8%) presentaron otras condiciones cutaneas, 2
pacientes (5.9%) presentaron cardiol6gicas y en igual nimero genitourinarias, mientras que en
cuanto a las malformaciones esqueléticas, neuroldgicas, dentales y malformaciones vasculares,

solamente un paciente (2.9%) de cada rubro fue registrado. Gréfica 5

De acuerdo a su evolucién, a 20 pacientes (58.8%) se les practico extirpacion total de la lesion,
mientras que a 12 (35.3%) la reseccién fue parcial y solo 2 (5.9%) fueron vigilados en forma

conservadora. Gréfica 6. No se reportaron complicaciones
Nevo Verrugoso

Para el nevo verrugoso, el rango de edad de los pacientes al momento del diagndstico fue de 18

a 188 meses, con una media de 83.3, mediana de 84 y una desviacién estandar de 45.5.

La distribucién por género tuvo un predominio masculino de 11 pacientes (57.9%) por 8 (42.1%)

del femenino. Grafica 7

La distribucién por grupo etario mostro un predominio del grupo de escolares con 11 pacientes
(57.9%), seguido por los adolescentes con 4 (21%), para el grupo de preescolares fueron 2

pacientes (10.5%) e igual nimero en el grupo de lactantes. Gréafica 8
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La localizacion del nevo de acuerdo a segmentos tuvo la siguiente distribucion: 8 pacientes (42%)
presentaban lesién en la cabeza, 6 (31.6%) en tronco y 13 (68.4%) a nivel de extremidades.

Gréafica 9

Trece pacientes (68.4%) tuvieron una correlacion positiva de la impresion clinica y el resultado

de la biopsia. Gréfica 10

El 42% de los pacientes presentaron alguna condicién médica que no fue considerada como
malformacion asociada; en cuanto a estas Ultimas, las malformaciones esqueléticas fueron las
mas frecuentes registrandose en 5 pacientes (26.3%), seguida de otras alteraciones cutaneas y
oftalmoldgicas en 4 pacientes (21.1%) para cada grupo. También se encontraron malformaciones
asociadas a nivel auditivo en 2 pacientes (10.5%) y neuroldgicas en igual nimero de pacientes.
Finalmente solo un paciente (5.3%) presentd malformaciones a nivel de aparato gastrointestinal.
Gréfica 11

En cuanto a la evolucion que siguieron estos pacientes, se realizé extirpaciéon completa de la
lesion en 12 pacientes (62.2%), en ninguno se realizo extirpacion completa y se mantuvieron en

vigilancia 7 (36.8%). Grafica 12. No se registraron complicaciones

Discusion

El nevo sebaceo de Jadassohn, asi como el nevo epidérmico verrugoso, son neoplasias
relativamente frecuentes entre la poblacion general y a pesar de ser lesiones congénitas de
comportamiento benigno, su importancia diagndstica y terapéutica se basa en el hecho de la rara
pero bien documentada asociacion con otras malformaciones congénitas a diversos niveles,
particularmente oftalmolégico, esquelético y neurolégico, igualmente importante es en el caso del
nevo sebaceo, la aparicién de lesiones secundarias benignas y malignas sobre dicha lesién y

finalmente la afeccion cosmética que representan y su légica afeccion psico-social.

Para fines didacticos, la discusion de los resultados en su relacion con la literatura se realizara

por separado para estas lesiones.
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En cuanto al nevo seb&ceo, nuestra distribucién por edades al momento del diagnéstico muestra
gue aproximadamente la mitad de los pacientes acudieron a valoracién dermatolégica en forma
relativamente tardia a pesar de que las lesiones son congénitas y el 91% fueron notadas por los
padres desde el nacimiento, segun se desprendié de los registros en el historial clinico. Este
retraso en el diagnéstico puede ser, por un lado, una muestra de un desconocimiento de la
entidad clinica en el personal médico de primer y segundo nivel y por otro lado puede indicar que
los padres de los menores acuden tardiamente por la apariencia clinica de estas lesiones durante
la nifiez, que si bien es cierto, conforman una placa alopécica, esta es estable y asintomatica,
mientras que durante la adolescencia, estas lesiones se tornan mas voluminosas, lo cual genera
preocupacién en los padres, asi como potencial traumatizacidn y por consiguiente sintomas como
dolor y/o sangrado, finalmente en la adolescencia los individuos suelen poner mas atencion en
su aspecto fisico y puede llevarlos a detectarlo y buscar ayuda médica por fines cosméticos. En
un estudio retrospectivo de 596 casos, realizado en Francia, que incluy6é poblacion infantil y
adulta, se encontr6 que solo 13.7% fueron diagnosticados histol6gicamente antes de los 10 afios,
mientras que 25.2% lo hicieron entre los 11y los 16 afios, mientras que el resto fueron en edades
posteriores, particularmente entre los 17 y 40 afios (43%)(8), lo que viene a apoyar las hipétesis
planteadas previamente o pudiera tratarse de la decisién de esperar edades mayores, situacion

gue no se especifica en el estudio.

La distribucion por género en nuestro estudio fue 1:1, misma relacion que se ha reportado en la
literatura,®*® o con un ligero predominio masculino 2:1.?* La localizacion es habitualmente el area
de la cabeza, considerando esta en nuestro estudio como segmento, que incluye piel cabelluda,
cara y cuello y que en el estudio de Cribier et al incluye al 93% mas una fraccion de un 3.4% no

especificado. En nuestro estudio, el 100% de las lesiones se presentaron en este segmento.®

Encontramos en la revision que se realizd en nuestro hospital, que el diagndstico clinico se realizé
correctamente en un 76% de las ocasiones, mientras que un 24% de las ocasiones, el diagndstico
fue errbneo o existian dudas diagnésticas que mas tarde se elucidaron con el estudio
histopatologico. Cabe mencionar que aquellos nevos que se presentaron en cara o en cuello

fueron las que mas se prestaron a discordancia clinico-patolégica.

Debido a que uno de los aspectos mas importantes del temprano y correcto diagndstico de estas

lesiones es su asociacion con otras malformaciones, se hizo un registro de estas, encontrando

gue 10 pacientes (29%) presentaron alguna malformacion menor o mayor, 3 de ellos (8.8%) mas
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de una. Este amplio porcentaje puede deberse a que nuestra institucién es de concentracion de
pacientes de tercer nivel, por lo que es natural que pacientes con malformaciones a distintos
niveles y por las que se encuentran en estudio y tratamiento eventualmente acudan a valoracion
por la lesién cutdnea. Nuestros resultados guardan alguna relacién con los de otro estudio
realizado en México por Vidaurri-de la Cruz et al,® en el Instituto Nacional de Pediatria (INP),
guienes en un registro de 168 pacientes con nevo sebaceo, encontraron malformaciones
asociadas en 8 (4.7%). Esta similitud debe tomarse con cautela debido a que las malformaciones
registradas en el INP, solo se describen en sistema nervioso central y musculoesquelético, por lo
gue es imposible saber si existian lesiones a otros niveles como en nuestro estudio. En cuanto a
otras condiciones médicas agregadas se trata de procesos generalmente adquiridos y de una
amplia gama, desde alérgicos, dermatolégicos, hematoldgicos etc., si la frecuencia de estas
condiciones asociadas excede al de la poblacion general, es imposible de determinar en este

estudio y escapa a los fines del mismo.

Nuestra estadistica sobre la evolucion, puede hallarse sesgada puesto que nuestra muestra se
basa en el registro de histopatologia, lo que implica que se han abordado quirdrgicamente y existe
otro grupo no incluido en el estudio que no lo ha sido, sin embargo, en los pacientes de la muestra
podemos observar que en el 35% se ha realizado reseccién parcial inicamente, lo cual puede
ser explicado por el hecho de que en nuestra institucion, se prefiere realizar la reseccién de la
lesiobn por tiempos quirdrgicos y no en un solo tiempo, lo cual los expone a mayores
complicaciones quirtrgicas e incluso anestésicas, rubro mismo que asi lo evidencia, ya que no

se reportaron complicaciones de este tipo

No se presentaron casos de aparicion de lesiones secundarias, benignas o malignas sobre los
nevos sebaceos, lo cual viene a apoyar los hallazgos de otros estudios,'® sin embargo se
encuentra ampliamente documentada la aparicion de estas neoplasias en la edad adulta,
tipicamente después de los 20 afios por lo que, por lo que se encuentra ain en debate cual es el

momento Optimo para la reseccion quiriirgica de estas lesiones o si no debe haber tal.8 19 25 26

En cuanto al nevo verrugoso, no encontramos en la literatura grandes series de pacientes, por lo
cual cobra mayor importancia la necesidad de realizar este tipo de estudios para profundizar
sobre los aspectos clinicos y epidemiolégicos. Nuestra revision se correlacionara con la literatura
existente que carece en cierta medida de cifras estadisticas y se limita a descripciones del tema
y casos clinicos aislados
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Se reporta en la literatura una relacion de afeccion en cuanto a género de 1:1, aunque en algunas
bibliografias se describe un ligero predominio femenino, en nuestro estudio podemos observar

una minima predileccion de género por el sexo masculino 1.1:1

En nuestro estudio encontramos que el grupo etario en el cual se realiza mas frecuentemente el
diagnéstico es el escolar, seguida de los adolescentes. Al igual que lo discutido acerca del nevo
sebaceo, lo mismo podria decirse acerca de este nevo, sin embargo, cabe mencionar que estas
lesiones suelen ser mas extensas y sobre piel lampifia lo cual podria hacer pensar que la
busqueda de valoracion dermatoldgica pudiera realizarse en forma mas temprana. La evolucién
natural de la enfermedad puede sugerir, que al mostrarse en edades tempranas como una lesion
menos evidente y plana puede interpretarse como un nevo melanocitico con disposicion lineal,
sin embargo la elevacion y la apariencia verrugosa con el paso del tiempo pueden originar mayor

preocupacién y por consiguiente la busqueda de ayuda médica.

La distribucion por segmentos predomind en extremidades lo cual igualmente corresponde con
lo descrito en la literatura, al igual que la disposicion lineal que con frecuencia abarca mas de un

segmento.

Para fines de analisis en cuanto al trabajo realizado en nuestra institucion, observamos que solo
68.4% de las lesiones fueron diagnosticadas correctamente por clinica, mientras que el 32% se
diagnosticé incorrectamente. El diagndstico diferencial mas frecuentemente mencionado es el
nevo melanocitico y las verrugas vulgares, particularmente en lesiones de menor tamafio. Sirva
este estudio para comprender la necesidad de sospechar este diagndstico aun en lesiones

pequenas.

A pesar de que se encuentra bien documentado que esta lesion se asocia a otras malformaciones
a distintos niveles, particularmente a nivel oftalmoldgico, neuroldgico y esquelético, no se ha
integrado esta lesibn como parte del sindrome de nevo epidérmico, situacién que ha Vidaurri-de
la Cruz et al ha puesto en debate y sugiere agregar a la clasificaciéon de los 6 sindromes
reconocidos una séptima forma que tentativamente llevaria el nombre de sindrome de nevo
gueratinocitico. Las malformaciones que nosotros encontramos mas frecuentemente fueron a
nivel esquelético (26.3%), oftalmoldgico (21%) y cutaneo (21%). En el mismo estudio mencionado
con anterioridad, se documentaron 181 casos de nevos verrugoso, de los cuales se encontraron

13 casos (7.1%) con malformaciones asociadas, solo se reportan malformaciones oftalmolégicas,

23



NEVO SEBACEO DE JADASSOHN Y NEVO VERRUGOSO. EXPERIENCIA DEL HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO
FEDERICO GOMEZ DE ENERO 2000-DICIEMBRE 2012.

neuroldgicas y musculoesqueléticas en porcentajes de (2.7%, 3.3% y 3.8% respectivamente).
Llama la atencién la gran diferencia entre nuestras cifras y las obtenidas por este grupo, alin mas
considerando que ambas muestras se tomaron en instituciones de tercer nivel y en la misma
poblacién a nivel geogréfico y racial, sin embargo, la forma de toma de la muestra es diferente y
pudiera explicar la diferencia. En el caso de nuestro estudio, la muestra se tomé a partir del
registro de estudios histopatologicos de este hospital, mismos que muchas veces llegan referidos
de otras especialidades con malformaciones documentadas, mientras que en INP se tomaron

todos los pacientes que acudieron a valoracion a la consulta de dermatologia.

En cuanto a la evolucion de los pacientes, se realizd extirpacion total en el 62% de los casos lo
cual llama la atencion debido a que estas lesiones suelen ser de gran tamafio y por lo tanto la
extirpacién completa compleja. A este respecto, debe considerarse que, muchas de las biopsias
se realizaron en lesiones con respecto a las cuales se tenian dudas diagndésticas, mismas que
generalmente eran de menor tamafio, ya que las de mayor tamafio son mas evidentes y el
diagnéstico clinico deja menos dudas y por lo tanto no requirieron realizacion de biopsia. La
conducta expectante se toma generalmente por el hecho de que debido a la extensién de las

lesiones, el riesgo quirdrgico y el resultado cosmético se encuentran comprometidos

Conclusiones

El nevo sebaceo de Jadassohn y el nevo verrugoso, son dos lesiones epidérmicas relativamente
comunes, congénitas pero que pueden volverse evidentes con el transcurso de los afios, lo cual
puede originar retraso en el diagndstico. No presentan un predominio de género, las areas de
afecciébn mas comunes fueron la cabeza para el nevo sebaceo y extremidades para el nevo

Verrugoso, en este sentido, nuestro estudio no difiere de lo referido en la literatura.

La concordancia entre la valoracion clinica por el dermatélogo y el resultado histopatolégico,
muestra que puede haber un error en el primero de 1 por cada 4 casos en el nevo sebaceo y
ligeramente mayor para el nevo verrugoso, situacion que debe alertar al dermatélogo en el sentido
de establecer la sospecha clinica de forma mas acuciosa, particularmente ante lesiones

pequenas.
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Nuestros datos apoyan lo descrito en la literatura, estas lesiones cutaneas pueden ocurrir en
asociacion con otras malformaciones congénitas a distintos niveles, particularmente
oftalmoldgico, musculoesqueléticos y neuroldgicos, sin embargo, debe realizarse examinaciéon a
otros niveles pues en nuestro estudio también se encontraron otras alteraciones como

genitourinarias y cardiolégicas.

La aparicion de neoplasias secundarias benignas o malignas sobre estas lesiones es poco
frecuente y en poblacion infantil se considera una situacion extremadamente rara, sin embargo,
ante el riesgo bien documentado de aparicion tardia debe juzgarse juiciosamente la posibilidad
de realizar una reseccion temprana de la lesion sopesando los factores a favor y en contra de
realizarlas a temprana edad, situacion particularmente valida para el nevo sebaceo, mientras que

para el nevo verrugoso la vigilancia es la mejor opcién para lesiones extensas.
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Limitacion del estudio

Al tratarse de un estudio retrospectivo debemos considerar la posibiliad de sesgo de memoria y

omision.
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Anexos

GRAFICA 1. DISTRIBUCION DE LOS PACIENTES
CON DIAGNOSTICO DE NEVO SEBACEO DE
ACUERDO AL GRUPO ETARIO
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GRAFICA 2. DISTRIBUCION DE LOS PACIENTES
CON DIAGNOSTICO DE NEVO SEBACEO DE
ACUERDO AL GENERO
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GRAFICA 3. DISTRIBUCION DE LOS PACIENTES
CON DIAGNOSTICO DE NEVO SEBACEO CON
CONCORDANCIA CLiNICO-PATOLOGICA
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GRAFICA 4. DISTRIBUCION DE LOS PACIENTES
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GRAFICA 5. DISTRIBUCION DE LOS
PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE NEVO
SEBACEO DE ACUERDO A LAS
MALFORMACIONES ASOCIADAS
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GRAFICA 6. DISTRIBUCION DE LOS PACIENTES
CON DIAGNOSTICO DE NEVO SEBACEO DE
ACUERDO A SU EVOLUCION
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GRAFICO 7. DISTRIBUCION DE LOS PACIENTES
CON DIAGNOSTICO DE NEVO VERRUGOSO DE
ACUERDO AL GENERO
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GRAFICA 8. DISTRIBUCION DE LOS PACIENTES
CON DIAGNOSTICO DE NEVO VERRUGOSO DE
ACUERDO AL GRUPO ETARIO
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GRAFICA 9. DISTRIBUCION DE LOS PACIENTES
CON DIAGNOSTICO DE NEVO VERRUGOSO DE
ACUERDO A LA LOCALIZACION.
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GRAFICA 10. DISTRIBUCION DE LOS PACIENTES
CON DIAGNOSTICO DE NEVO VERRUGOSO CON
CONCORDANCIA CLINICO-PATOLOGICA
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GRAFICA 11. DISTRIBUCION DE LOS PACIENTES CON
DIAGNOSTICO DE NEVO VERRUGOSO DE ACUERDO A SU
ALTERACIONES ASOCIADAS.
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GRAFICO 12. DISTRIBUCION DE LOS PACIENTES
CON DIAGNOSTICO DE NEVO VERRUGOSO DE
ACUERDO A LA EVOLUCION
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