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RESUMEN

Pérez-Quispe AL, * Orozco-Covarrubias ML, **

*Residente de Dermatologia Pediatrica **Tutor de Tesis

Introduccion: El nevo sebaceo es un hamartoma de glandulas sebaceas presente al nacimiento o
durante el primer afio de vida en ambos géneros. Generalmente es una lesién Unica de 1 a 5 cm
de diametro en piel cabelluda. Los nevos sebaceos extensos o multiples asociados con
alteraciones extracutaneas constituyen el sindrome de nevo sebaceo. EIl nevo sebaceo puede
desarrollar tumores benignos como: siringocistoadenoma, tricoblastoma y tumores del infundibulo
folicular entre otros. Los tumores malignos como el carcinoma basocelular, espinocelular y
melanoma maligno se desarrollan con menor frecuencia. El tratamiento es la extirpacion quirdrgica.

Objetivo: Describir las caracteristicas clinicas y la evolucién del nevo sebaceo en nifios del
Instituto Nacional de Pediatria.

Material y métodos: Se trata de un estudio clinico observacional, descriptivo, transversal,
retrospectivo en el que se revisaron todos los expedientes disponibles de los nifios con diagnostico
clinico de nevo sebaceo vistos por el Servicio de Dermatologia del Instituto Nacional de Pediatria
de Enero de 1982 a Diciembre del 2020.

Resultados: Se estudiaron 95 pacientes con 105 nevos sebaceos (NS); 55 (58%) del género
femenino; 85 (89%) presentaron una sola lesién y 10 (11%) una segunda. Los padres notaron
93/105 (87%) lesiones al nacimiento. Afectaron cabeza en 94/95 (99%) pacientes. La etapa infantil
se present6 en 22/105 (21%) lesiones; la etapa puberal en 80/105 (76%) lesiones (media 7.6 afios,
DE 5 afios, p=0.002) y la etapa tumoral en 3/105 (3%) lesiones. El diametro de las lesiones en
100/105 (95%) tuvo una media de 2.7 cm y la superficie en 61/105 (58%) una media de 7 cm2.
Encontramos alteraciones adicionales al NS en 53/95 (56%) pacientes. Se sometieron a
extirpacion quirdrgica a 48/95 (51%) pacientes: 43/95 (45%) pacientes se siguieron clinicamente y
a 4/95 (4%.) se les practico otro procedimiento. La edad media al momento de la cirugia fue de 10
afios, DE 4 afios. Los procedimientos fueron practicados por dermatologia en 77/90 (86%). Los
pacientes fueron manejados en forma ambulatoria en 86/90 (90%) de los procedimientos, 76/90
(84%) anestesias fueron por infiltracion local. El diagndstico histopatolégico en 89 especimenes fue
de NS; 3 asociado con nevo epidérmico,1 con ftricoblastoma y 1 con carcinoma basocelular
multicéntrico y 1 con cicatriz hipertréfica. La media de seguimiento de nuestros pacientes fue de
3.3 aflos, DE 3.6 afios.

Conclusiones: El nevo sebaceo (NS) es congénito. Afecta predominantemente cabeza, region
parietal y el lado derecho. La etapa puberal se encontré antes de la pubertad. La evolucion fue
estable. El 20% puede presentar alguin sintoma. Encontramos alteraciones asociadas en diferentes
drganos y sistemas, algunas poco descritas y otras no descritas; 2 sindromes de nevo sebaceoy 1
caso de facomatosis pigmentoqueratética con raquitismo hipofosfatémico. Encontramos 2 tumores
(3%) un tricoblastoma y un carcinoma basocelular. No existe un acuerdo general con respecto a la
excision total profilactica de todos los nevos sebaceos, sin embargo, es importante sefialar que la
extirpacion debe ser total. Nuestro estudio nos permite afirmar que el riesgo de desarrollar
neoplasias sobre un NS tanto benignas como malignas es minimo en la edad pediatrica. El
seguimiento de los nifios con NS es obligado, mas no la extirpacion quirdrgica profilactica. Dado
gue los cambios dentro de la evolucién natural de los NS son lentamente progresivos, un cambio
rapido en su morfologia es una sefal de alerta que debe ser atendida.

Palabras clave: Nevo sebaceo, caracteristicas clinicas, evolucién, tratamiento, tumores, nifios.



MARCO TEORICO

Antecedentes

El nevo sebaceo o nevo organoide es un hamartoma congénito generalmente
esporadico. Se presenta en aproximadamente 0.3% de los recién nacidos vivos y
afecta por igual a ambos sexos, aparece al nacimiento o durante el primer afio de
vida en el 64 a 75% de los casos'3. Se han documentado mutaciones poscigéticas
en el gene HRAS (c.37G>C) y en el gene KRAS tanto en nevo sebaceo aislado
como en el sindrome de nevo sebaceo; la ausencia de la(s) mutaciones en células
normales lo coloca dentro de las RASopatias en mosaico. Las mutaciones
mencionadas explican la predisposicion de los nevos sebaceos a desarrollar

tumores?>.

Clinicamente se presenta como una lesion Unica de 1 a 5 cm de didmetro
localizada en cabeza con predominio en piel cabelluda, en segundo lugar, cara y
con menor frecuencia en cuello®. Los nevos sebaceos extensos o multiples
generalmente se asocian con alteraciones extracutaneas constituyendo el
sindrome de nevo sebaceo. Las caracteristicas morfolégicas dependen de la fase
en que se encuentre: en la infancia se caracteriza por una placa lisa, alopécica,
amarilla rosada; en la adolescencia la placa se torna verrugosa, prominente y la
superficie irregular, del color de la piel o amarillo naranja. Se asocia con el
desarrollo de tumores benignos o malignos, hasta en el 24 % de los pacientes,
generalmente Unicos, aunque hay publicaciones de casos con neoplasias

multiples’.



Los tumores benignos corresponden al 80% y se originan en su mayoria en los
anexos; los més frecuentes son: siringocistoadenoma con diferenciacion apécrina,
seguido del tricoblastoma y tumores del infundibulo folicular 8°. Otros tumores
encontrados incluyen: espiradenoma ecrino, pilomatrixoma, epitelioma sebaceo,
infundibuloma, cistoadenoma apdcrino, adenoma tubular apdcrino, hidradenoma
nodular, siringoma, queratosis folicular invertida, queratoacantoma y proliferacion
basaloide fibroepiteliomatosa de Pinkus 2. La mayoria de estos tumores benignos

se presentan en nevos sebaceos de la piel cabelluda °.

La presencia de verrugas virales es frecuente, favorecida quiza por la hiperplasia

de la epidermis encontrada en la mayoria de los nevos sebaceos.

El tumor maligno mas frecuente es el carcinoma basocelular la incidencia referida
entre 1960 y 1980 era del 6 al 22% 1!, actualmente se refiere entre 0.8 y 10% de
los casos 89113 Otros tumores malignos asociados son: carcinoma ductal,
carcinoma espinocelular, carcinoma basoescamoso, quiste pilar proliferante
maligno y melanoma maligno. Se han documentado metéstasis solamente en 6

casos 2389,

Generalmente los tumores asociados con el nevo sebaceo se desarrollan en la
edad adulta, los benignos con mayor frecuencia entre los 17 y 40 afios de edad 9y
los malignos en etapas posteriores de la vida®'314. Sin embargo, se ha
documentado la presencia de tumores benignos antes de los 10 afios de edad en
nifios sin factores de riesgo agregados y sin caracteristicas clinicas en el nevo

sebaceo que sugiera el desarrollo de una lesiéon tumoral 1°.



Los hallazgos en la anatomia patoldgica tienen relacién directa con la edad del
paciente y su aspecto clinico. En la primera etapa (infantil) hay glandulas
sebéaceas indiferenciadas, reducidas en tamafio y estructuras pilosas incompletas
o malformadas. En la segunda etapa (adolescencia) hay hiperqueratosis,
papilomatosis, glandulas seb&ceas maduras, grandes y numerosas, foliculos
pilosos pequefios o ausentes y glandulas apécrinas en la dermis profunda. En la
tercera etapa (adulto) se agregan cambios histopatolégicos del tumor que se

encuentre asociado 3.

Hay autores que consideran que la cirugia debe practicarse profilacticamente
incluso en la edad pediatrica®!! y otros que rechazan esta postura®12-1315
considerando que pueden ser vigilados clinicamente por tiempo indefinido. Los
signos de alarma, aunque inespecificos son: crecimiento rapido, ulceracién y/o
sangrado'® La dermatoscopia es un método Util para el seguimiento de los nevos

sebaceos y puede evidenciar cambios que indiquen su transformacién maligna *’.

El tratamiento del nevo sebaceo es la extirpacion quirdrgica. Otras modalidades
terapéuticas incluyen: terapia fotodindmica, laser de CO2, dermoabrasion
mecanica, etc.'®2%; ninguna de las cuales remueve la lesién completamente, por lo

gue el riesgo de recurrencia y el potencial de desarrollar tumores no se elimina.



Justificacion

La descripcion de las caracteristicas clinicas y evolucion del nevo sebaceo en los
nifios de un servicio de dermatologia como el de nuestra institucion hecha en 2012
(Enero de 1982 a Diciembre del 2011, [30 afios]) como trabajo de investigacion
para obtener el diploma de especialista en inmunologia y genética en
dermatologia pediatrica por la Dra. Erin Gabriela Mariscal Porras aportd
informacion que ayuda a determinar el mejor manejo de este padecimiento en la
edad pediatrica. Para su publicacion en una revista cientifica es necesario

actualizar nuestra informacion.

Planteamiento del problema

Dado que el nevo sebaceo es un hamartoma cutdneo con potencial maligno,
algunos autores consideran que la extirpacion quirdrgica profilactica en la edad

pediatrica es el tratamiento de eleccion mientras que otros la cuestionan.



Objetivos

General:

Describir las caracteristicas clinicas y la evolucion del nevo sebaceo en nifios del

Instituto Nacional de Pediatria.

Especificos:

Determinar el ndmero de nevos sebaceos en 39 afos en el Servicio de

Dermatologia del Instituto Nacional de Pediatria.

Describir las caracteristicas demograficas de los pacientes.

Describir el tratamiento efectuado.

Hipotesis

No aplica por tratarse de un estudio retrospectivo.



MATERIAL Y METODOS

Disefio del estudio

Estudio clinico observacional, descriptivo, transversal, retrospectivo.

Poblacién objetivo

Expedientes de pacientes pediatricos con diagndstico de nevo sebéaceo.

Poblacién elegible

Expedientes de pacientes pediatricos con diagndstico de nevo sebaceo vistos en
el Servicio de Dermatologia del Instituto Nacional de Pediatria de Enero de 1982 a

Diciembre del 2020.

Criterios de seleccion

Criterios de inclusion

Expedientes de pacientes de sexo indistinto de 0 a 18 afios de edad con

diagnastico clinico de nevo sebaceo.



Criterios de exclusioén

Expedientes de pacientes con diagndstico clinico de nevo sebaceo que no

cuenten con la descripcion de las caracteristicas clinicas y evolucion del nevo.

Expedientes de pacientes inexistentes en el archivo clinico.

Expedientes de pacientes con diagndéstico de aplasia cutis o nevo epidérmico.

Criterios de eliminacién

No aplica.

Variables

Ver Anexo 1.

Tamafio de la muestra
Se incluiran de manera consecutiva no probabilistica todos los expedientes de los
pacientes que cumplan con los criterios de seleccién en el periodo comprendido

del estudio.



Procedimientos del estudio

Se revisaron todos los expedientes de los nifios con diagndstico clinico de nevo
sebéaceo vistos por el Servicio de Dermatologia del Instituto Nacional de Pediatria
en el periodo comprendido entre el 1 de enero de 1982 y el 31 de diciembre del

2020 encontrados en:

e Archivo del Instituto (incluyendo el electrénico)
e Libreta de consulta diaria del servicio de dermatologia

e Libreta de biopsias del servicio de dermatologia

Registrando la informacion correspondiente en las hojas de recoleccién de datos

disefiadas previamente (anexo 2).

Andlisis estadistico

Se realizé estadistica descriptiva obteniendo media y desviacion estandar o
frecuencias y proporciones de acuerdo a las variables y se graficaron dependiendo
del tipo de variable analizada. En las variables que no cumplieron con distribucion

normal se utilizé medianas, minimos y maximos.



Consideraciones éticas

En este proyecto solamente se revisaron expedientes, por lo cual los pacientes no
estuvieron expuestos a intervencion alguna por parte del investigador. Sin
embargo los investigadores nos comprometemos a mantener y salvaguardar el
anonimato y la confidencialidad de cada uno de los pacientes cuyo expediente fue

revisado.
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RESULTADOS

En el presente trabajo realizado de enero de 1982 a diciembre del 2020 se
estudiaron 95 pacientes con 105 nevos sebaceos (NS); 55 (58%) del género
femenino y 40 (42%) del masculino; 85 (89%) presentaron solo una lesién y 10

(11%) una segunda.

Los padres notaron 93/105 (87%) lesiones al nacimiento; el diagndstico médico de
NS se hizo entre los 0 meses y 17 afios 7 meses de edad, (media 7 afios, DE 5

afos); en 19/95 (20%) pacientes durante el primer afio de vida.

En 64 (67%) pacientes no fue consignado el antecedente familiar de NS, en 30

(32%) pacientes fue negado y en 1 (1%) se refiri6 un NS en una tia paterna.

Recibieron tratamiento previo 8/95 (8%) pacientes, topico en siete y quirtrgico en

uno, los cuales no fueron especificados.

Los NS fueron asintomaticos en 71/95 (75%) pacientes; en 19/95 (20%)

sintomaticos (17 prurito, 1 mal olor y 1 dolor) y en 5/95 (5%) no se obtuvo el dato.
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La topografia de los NS fue en 94/95 (99%) pacientes en cabeza y en 1/95 (1%)
diseminado a cabeza, tronco y extremidades superiores. La topografia de los 105

NS se detalla en la tabla 1.

La morfologia se caracterizé por ser predominantemente una placa lisa, alopécica,
amarillo-rosada en 22/105 (21%) lesiones [Fase 1 (infantil)]; una placa verrugosa,
prominente, irregular, del color de la piel o amarillo-naranja en 80/105 (76%)
lesiones [Fase 2 (adolescencia)] y por presentar ademas una neoformacion de

novo en 3/105 (3%) lesiones [Fase 3 (adultez)].

La edad media de presentacién de los NS en Fase 1 (placa lisa, alopécica,
amarillo-rosada) fue de 3.9 afios (DE 4.6 afos); y de los NS en Fase 2 (lesiones
verrugosas, prominentes, irregulares, color de la piel o amarillo-naranja) de 7.6
afos (DE 5 afios) con una p=0.002. La edad media de presentacion de los NS en

Fase 3 (con una neoformacién de novo) fue de 9.8 afios (DE 7.8 afios).

La fase 1 se present6 en 20/95 pacientes: 7 nifios y 13 nifias, la fase 2 en 72/95

pacientes: 32 nifios y 40 niflas y la fase 3 en 3/95 pacientes: 2 nifias y un nifio.

El tamafio de las lesiones se documenté en 100/105 (95%) con una media de

diametro mayor de 2.7 cm (DE 2.2) y mediana de 2 cm (minimo 0.2 cm, maximo
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13 cm). La superficie de las lesiones se calculé en 61/105 (58%) con una media de

7 cm? (DE 21) y mediana de 2.5 cm? (minima 0.06 cm?, maxima 156 cm?).

La evolucion de las lesiones se detalla en la figura 1.

En 39/95 (41%) pacientes el NS fue la Unica patologia. En 3/95 (3%) pacientes el
NS form6 parte de un sindrome (2 sindromes de Schimmelpenning vy 1
facomatosis pigmentoqueratética) y en 53/95 (56%) pacientes se encontraron

diferentes alteraciones (100 en total, ver tabla 2) ademas del NS.

Se practicaron uno o mas (90 en total) examenes complementarios (imagen y/o

laboratorio) en 45/95 (47%) de nuestros pacientes. Ver tabla 3.

Se sometieron a extirpacion quirdrgica (cirugia de acero frio) a 48/95 (51%)
pacientes: 33/48 (69%) como medida preventiva, 9/48 (19%) por cambios en la
morfologia, 2/48 (4%) por sintomatologia (prurito), 2/48 (4%) para estudio
histopatoldgico y 2/48 (4%) a solicitud del familiar; a 43/95 (45%) pacientes se les
dio seguimiento clinico y a 4/95 (4%) pacientes se practicé otro procedimiento en
las lesiones (2 electrodesecacion, 1 rasurado con bisturi y 1 no especificado) por

razones estéticas.
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De acuerdo al nimero de NS: 49/105 (47%) lesiones se siguieron clinicamente, a
34/105 (32%) se les practicO extirpacion quirargica total, en 18/105 (17%) lesiones
se plane6 extirpacion quirdrgica por tiempos y a 4 (4%) lesiones se les practico

otro procedimiento.

De los 18 NS en los que se plante6 extirpacion quirargica por tiempos en 2 se ha
practicado una primera intervencién; en 5 se practicé un segundo tiempo
quirargico; en 5 se practicé un tercer tiempo quirdrgico; en 5 se practicd un cuarto
tiempo quirdrgico y enl se practic6 un quinto tiempo quirdrgico). El total de
procedimientos practicados en 18 lesiones fueron 52, el total de procedimientos

practicados en 56 lesiones fueron 90.

La edad a la que se sometieron a extirpacién quirargica fue entre 1 y 18 afios
(media 10 afios, DE 4 afios). Las edades a las que se practicaron los diferentes
tiempos quirdrgicos fueron: segundo tiempo entre los 5y 17 afios (media 12 afios,
DE 3 afios); tercer tiempo entre los 6 y 18 afios (media 13.5 afios, DE 3 afios);
cuarto tiempo entre 9 y 18 afios (media 13.8 afios, DE 3 afios) y quinto tiempo a

los 15 afos.

El tiempo entre la realizacion del primero y el segundo tiempo fue de 1 mes a 14

afios (media 2.12 afios, DE 3.28 afos); entre el segundo y tercero de 7 meses a

14



6.4 anos (media 2.15 afos, DE 1.62 afio); entre el tercero y cuarto de 3 meses a

2.4 afios (media 2.4 afios y DE 0.81 afios) y entre el cuarto y quinto 5.4 afios.

De las 90 anestesias, 76/90 (84%) fueron por infiltracién local y 14/90 (16%)

anestesia general.

Los procedimientos fueron practicados por dermatologia en 77/90 (86%), por
cirugia plastica en 12/90 (13%) y por cirugia pediatrica en 1/90 (1%). En 86/90
procedimientos (96%) los pacientes fueron manejados en forma ambulatoria y en

4/90 (4%) hospitalizados.

En 90 procedimientos practicados no se documentaron complicaciones inmediatas
(durante el acto quirargico) ni tardias (>10 dias). Un paciente presento dehiscencia

de sutura en el tercer tiempo quirargico (complicacién mediata (de 0 a 10 dias).

El diagnostico histopatolégico en 89 especimenes fue: NS en 83/89 (93%) y
asociado a otra patologia en 6/89 (7%): 3/6 con nevo epidérmico (2 en un mismo
paciente en diferentes tiempos quirdrgicos), 1/6 con cicatriz hipertréfica, 1/6 con

tricoblastoma y 1/6 con carcinoma basocelular multicéntrico.

15



Los hallazgos microscépicos se describieron en 50/89 (56%) especimenes. Los
hallazgos histopatologicos en la epidermis, 82 en total (Tabla 4) se consignaron en
38/50 (76%) especimenes. Los hallazgos histopatolégicos en la dermis, 118 en
total (Tabla 5) se consignaron en 50/50 (100%) especimenes. Los hallazgos
histopatolégicos en epidermis y dermis de acuerdo a las caracteristicas

morfoldgicas (fases del nevo sebaceo) se detallan en la tabla 6.

El diagnéstico clinico de NS se hizo en los 95 pacientes (en 2/95 se diagnostico
ademas nevo epidérmico). La confirmacion histopatoldgica de NS se corrobor6 en
50/52 pacientes intervenidos y en los 87/89 especimenes estudiados. El
diagndstico clinico de nevo epidérmico se corrobord en los 2 casos diagnosticados
clinicamente y en otro caso que no se habia sospechado, asi como un caso de
tricoblastoma y un caso de cicatriz hipertréfica. El caso en el que se sospechd
clinicamente la presencia de un carcinoma basocelular fue confirmado

histopatolégicamente.

El 48% de los pacientes (46/95) fueron manejados solamente por dermatologia.
En el manejo de 49/95 (52%) de nuestros pacientes intervinieron en orden
decreciente de frecuencia y no necesariamente en relacion al NS los servicios de:
neurologia, ortopedia, genética, rehabilitacidn, nefrologia, endocrinologia, foniatria,

cirugia, oftalmologia, cardiologia, gastronutricion, neurocirugia, cirugia plastica,

16



cirugia oncoldgica, inmunologia, otorrinolaringologia, salud mental, hematologia y

estomatologia.

El seguimiento de nuestros pacientes fue entre 1 mes y 17.4 afos (media 3.3
afos, DE 3.6 afios). El seguimiento de los 52 pacientes sometidos a procedimiento
quirargico después de su ultima cirugia se hizo en 45/52 (86%), entre 1 mes 'y 8.6

afnos (media 1.5 afios, DE 1.7 afios).

Las caracteristicas de las cicatrices en 52 pacientes intervenidos se calificaron con
uno o mas de los siguientes adjetivos: del color de la piel (19), lineales (13),
eritematosas (12), hipertroficas (8), atroficas (6), de coloracién rosada (4), anchas
(3), hiperpigmentadas (2), hipopigmentada (1), irregular (1), lisa (1) y adecuada

Q).

El ancho de las cicatrices se obtuvo en 19/52 y fue de 1 mm a 2.5 cm (media 1.0
cm, DE 6.8 mm); y la superficie en 14/52 y fue de 1.6 a 16 cm? (media 5.9 cm?, DE

4.6 cm?.

Hasta el cierre de nuestro estudio 40/95 (42%) pacientes estan curados, 29/95
(30%) pacientes no han regresado a sus citas en los ultimos dos afios, 23/95
(24%) pacientes contintan en vigilancia y 3/95 (4%) pacientes tienen pendiente

uno o mas tiempos quirdrgicos.
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DISCUSION

El nevo sebaceo (NS), también conocido como nevo organoide es un hamartoma
congénito cutaneo que contiene uno o todos los componentes de la piel, afecta a
menos del 1% de los recién nacidos. El tratamiento indicado es la excision total,

sin embargo, la indicacion absoluta y el momento es una controversia universal.

Se ha referido en la literatura que el NS afecta a ambos géneros por igual (2-3.6.12),
algunos autores han encontrado discreto predominio en varones (1-1.3:1) &:14.21),
en nuestro estudio las niflas fueron discretamente méas afectadas que los nifios

(1.4:1).

Nuestros resultados confirman que el NS generalmente es una lesion Unica
(aunque el 11% de nuestros casos presentaron 2 lesiones sin ser una forma
sindrémica) y esporadica, al margen del conocimiento actual en el que se ha
demostrado que el NS corresponde a una RASopatia somatica en mosaico en las
cuales no hay transmisién genética. La mutacién genética en RAS puede ser solo
a nivel cutaneo (NS) o, a nivel cutaneo y en otros 6rganos determinando formas
de NS multisistémicas de severidad variable hasta las formas sindrémicas de NS

severas. 49,

Los NS estan presentes al nacimiento ¥ aunque pueden evidenciarse en etapas
posteriores de la vida, generalmente de la nifiez atrasando su diagnostico; el 87%

de nuestros pacientes lo presentaron al nacimiento vs 65% referido en otro estudio
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©), sin embargo, la edad media a la que se hizo el diagnéstico médico fue a los 7

anos.

En general la literatura no menciona la presencia o ausencia de sintomas en los
NS (6:81214.21) |o que nos hace dar por hecho que son asintomaticos, sin embargo,
la presencia de prurito, mal olor y dolor referida en 20% de nuestros nifios si bien
son subjetivos podrian estar en relacion a cambios en las condiciones cutaneas
locales como resequedad, humedad, sobrecolonizacién, etc., tomar medidas que

modifiquen el microambiente del NS puede ser beneficioso.

La localizacion mas frecuente de los NS es en cabeza (90% o mas) con
predominio en piel cabelluda (48-63%) vs. cara (25-39%) (6:1214.21-22) sin embargo,
las proporciones en nuestro estudio difieren de lo referido: piel cabelluda 76% vs.
cara 21%. Cabe destacar el predominio de las lesiones localizadas en piel
cabelluda en regién parietal vs. otras regiones (43/39) y aunque discreto en el lado
derecho vs. izquierdo (45/32) encontrado en nuestro estudio. Kong et al ?3 sefiala

el predominio en region parietal (44%) en su casuistica de 30 pacientes.

Las caracteristicas clinicas de los NS son variables. De acuerdo a las etapas
clinicas del NS descritas en la literatura la etapa puberal fue predominante en
nuestra casuistica seguida de la etapa infantil y considerando que es un estudio
en poblacién pediatrica solamente tres casos de la etapa adulta o tumoral. Sin
embargo, es importante destacar que la segunda etapa (puberal) en nuestros

pacientes se encontrd antes de la pubertad (edad media 7.6 afios, DE 5 afios) con
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una p estadisticamente significativa (p= 0.002). Todas las etapas fueron mas
frecuentes en nifias (1.3:1)) que en nifios (55 vs 40), independientemente del
predominio de nifias en este estudio. Lo anterior sugiere que ni la edad ni el
género son determinantes de la morfologia de los NS y que una morfologia

tumoral no es un indicador de malignidad.

El tamafio de los NS es generalmente de 1 a 5 cm, Vite et al @ refiere en su
casuistica (adolescentes y adultos) un promedio de 3.2 cm, el promedio en
nuestros casos fue de 2.4 cm (niflos y adolescentes), esto refleja que el
crecimiento radial de los NS es minimo y se relaciona con el crecimiento natural

del segmento corporal afectado.

La evolucion de las lesiones en nuestros nifios fue estable en casi la mitad de los
mismos durante su seguimiento, por lo que podemos decir que los cambios de
tamafio y volumen dentro de la historia natural de los NS son lentamente
progresivos. Un cambio abrupto en la morfologia de los NS requiere evaluacion

dermatolégica y eventualmente la toma de una biopsia.

El NS puede ser una alteracién aislada, sin embargo, se han descrito multiples
alteraciones asociadas predominantemente en sistema nervioso central, sistema
musculo esquelético y alteraciones del desarrollo, sin constituir las formas
sindromaticas del NS. Lo anterior lo corroboramos en nuestro estudio (tabla 2)
encontrando ademas otras alteraciones poco descritas como neoformaciones y

malformaciones vasculares, talla baja, rifiones poliquisticos e hipoacusia bilateral
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(una con malformacion de Mondini que hasta donde sabemos no se habia
encontrado asociada a NS). La definicion del NS como una RASopatia en mosaico
explica el espectro de manifestaciones clinicas asociadas ya que estas
alteraciones genéticas se caracterizan por su expresion pleomorfica cuya
severidad se relaciona fundamentalmente con el porcentaje de mosaicismo y el
momento de la mutacién. Una mutacion temprana sera determinante de un mayor
involucro cutaneo, neuroldgico, musculoesquelético, etc. “-52426) Cuando los NS
son de mayor tamafio o tienen una disposicion centro facial generalmente forman
parte del sindrome de nevo sebaceo o sindrome de Schimmelpenning (SS) que
representa la forma mas severa de esta RASopatia a la cual correspondieron 2 de
nuestros pacientes. Una de nuestras pacientes con sindrome de Schimmelpenning
presentdé areas de aplasia cutis en piel cabelluda. Esta asociacion descrita por

Happle y Konig es muy rara y se conoce como didimosis aplasticosebacea. 7

En el NS en tronco particularmente cuando sigue las lineas de Blaschko y se
mezcla con un nevo Spilus se integra el diagnéstico de facomatosis
pigmentoqueratética (FPQ) @8 como fue en uno de nuestros casos en el que se
documento la presencia de raquitismo hipofosfatémico. La presencia de raquitismo
hipofosfatémico estd documentada en pacientes con NS, SS y FPQ con factor de
crecimiento de fibroblastos 23 (FGF23) elevado. La presencia de hipofosfatemia,
FGF23 sérico elevado, nevos epidérmicos y/o melanociticos se ha denominado
sindrome de hipofosfatemia esquelético cutanea (SHEC) y representa una
RASopatia en mosaico con mutaciones en RAS en piel y/o hueso. 3D La

elevacion del FGF23 se ha explicado por produccion directa en el NS ya que la

21



reseccion del NS lleva a una disminucion del FGF23 hasta en un 50% de los
casos, sin embargo, la hipofosfatemia mejora en el tiempo independientemente de
la reseccién o no del NS. Actualmente se considera que la produccion del FGF se
da a nivel de las lesiones 6seas, ya que la hipofosfatemia es mayor en los

pacientes con mayor afectacion esquelética. ($1-32)

Alteraciones como sindrome de Ehlers Danlos tipo VI y esclerosis tuberosa
ademas del NS en nuestros pacientes plantean la interrogante de si se trata de

una asociacion casual.

Los estudios complementarios practicados en nuestros pacientes
predominantemente de imagen tuvieron una baja correlacion con las
manifestaciones clinicas. La ausencia de alteraciones especificas y/o la
variabilidad de las mismas en estudios de imagen de pacientes con alteraciones
particularmente neuroldgicas ha sido referida previamente en la literatura. 633 No
obstante los estudios complementarios deben practicarse de acuerdo a las

manifestaciones clinicas que presente cada paciente.

De acuerdo a lo anteriormente comentado, es necesario decir que se requiere de
una historia clinica y exploracion fisica completa de todo nifio con NS y de acuerdo
con los hallazgos plantear el abordaje de estudio y manejo multidisciplinario
necesario para cada paciente en particular. En principio el diagndstico de NS se
establece clinicamente y se confirma mediante el estudio histopatoldgico, sin

embargo, idealmente deberia buscarse la mutacion genética en todos los casos.
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No existe un acuerdo general con respecto a la excisién total profilactica de todos
los nevos sebaceos y esto lo refleja fielmente nuestro estudio. Sin embargo, es
importante sefialar que si la decision es extirparlo debe hacerse en forma total con
el margen sefialado de 2 a 3 mm @4, esto es en general nuestra practica sin
importar que se lleve a cabo en diferentes tiempos quirargicos. EI momento 6ptimo
para la extirpacion quirdrgica de un nevo sebaceo es una controversia universal
aun cuando hay autores que consideran que es un procedimiento sencillo, de bajo
costo, efectivo, etc., ®® hay que destacar que el riesgo de malignidad considerado
hasta en el 22% de los casos 19, en afios recientes varia de acuerdo a diferentes
estudios entre 0% y 13.3% (68121421.23) "y |as neoplasias rara vez se presentan
antes de la adolescencia. En nuestra casuistica dos terceras partes de las
escisiones fueron profilacticas a la edad (media) de 10 afios. Las escisiones
totales en un tiempo quirdrgico las practicamos en nifios de mayor edad y/o en las

lesiones de menor tamano.

Nuestro estudio constata que el NS es un tumor cutdneo cuyo manejo compete al
dermatdlogo, su escision en la mayoria de los casos puede practicarse con
anestesia infiltrativa local y las complicaciones son raras si se siguen los

lineamientos establecidos para dicha practica.

Cuando se practica una escision quirdrgica particularmente si es por razones
estéticas se debe considerar la cicatriz resultante. Los procedimientos quirdrgicos

en piel cabelluda (localizacion dominante del NS) plantean dificultades inherentes
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a sus caracteristicas anatomicas sin considerar el crecimiento de los nifios y las
dificultades de practicar una cirugia en este grupo etario. Kong et al %3 encontrd
que las complicaciones fueron mas frecuentes en nifios que en adultos (28.1% vs.
6.7%, p<0.05) siendo las principales: alopecia cicatricial, cicatrices hipertroficas y
ensanchamiento de las cicatrices. Nuestro estudio muestra una gran variabilidad
de las caracteristicas de las cicatrices documentadas, siendo importante
puntualizar que las evaluaciones fueron hechas a diferentes tiempos después de
la cirugia por un lado y su evaluacibn no fue hecha bajo parametros
estandarizados. Consideramos que el riesgo de desarrollar un tumor maligno en
un NS en la edad pediatrica es minimo y la cicatriz resultante poco estética al
llegar a la adolescencia y/o adultez, por lo que hemos modificado radicalmente
nuestra postura de hace 30 afios en la que practicAbamos la cirugia en los
primeros afos de la vida, incluso en el primero. Sin embargo, cuando se sospecha

clinicamente la asociacion con otro tumor es obligado confirmarlo o descartarlo.

La histopatologia de los NS se relaciona fundamentalmente con la edad del
paciente y con la etapa (infantil, puberal o adulta) de la lesion. Los hallazgos
microscépicos en los NS varian en funcién de la proporcién de las estructuras
involucradas en cada lesion, lo cual corroboramos en nuestro estudio (Tablas 4, 5
y 6) y se pueden resumir de acuerdo a Jaqueti et al ® de la siguiente manera: la
epidermis muestra hiperplasia de leve a severa clasificandose como simple,
verrugosa, tipo queratosis seborreica y tipo acrocorddn. Los foliculos pilosos
pueden estar como estructuras primitivas o normalmente desarrollados; en

namero normal, disminuidos o0 ausentes. Las glandulas sebaceas suelen ser
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indistinguibles de los foliculos pilosos en los NS y pueden estar ausentes o
presentes en cuyo caso su apariencia es normal, inmadura o hiperplasica. Las
glandulas apdcrinas igualmente pueden estar ausentes 0 presentes en cuyo caso
aumentan después de la pubertad. La presencia de infiltrado inflamatorio en
general se relaciona a eventos traumaticos, infecciosos, etc. En nuestros
pacientes la presencia de fibrosis en el 26% y de infiltrado inflamatorio en el 40%
de los especimenes (predominantemente linfocitico) se relacion6 directamente con

el numero de tiempos quirargicos practicados.

Los genes implicados en RASopatias en mosaico pertenecen a la subfamilia de
RAS, conformada por (HRAS, KRAS y NRAS) ©®, En los NS el 95% son
mutaciones en HRAS (c.37G> C en el 91%) y 5% en KRAS (c.35G> A 0 ¢.35G>T)
(4.5.24-25) S0n mutaciones de ganancia de funcién activando la via MAPK y PI3-Akt,
que controlan la proliferacion, diferenciacion y supervivencia celular, aumentando
en teoria la susceptibilidad a cambios tumorales 2425, En general las mutaciones
activadoras de Ras (HRAS y KRAS) son catalogadas como oncogenes,
relacionandose con diferentes neoplasias hasta en el 30%, aunque las mutaciones
encontradas hasta el momento en NS han sido diferentes @637, Cabe destacar
que se ha identificado la misma mutacion en el NS que en la neoplasia asociada.
437 Ya que no todos los NS desarrollan neoplasias el riesgo de transformacion
maligna en particular probablemente requiera de factores adicionales tanto
intrinsecos como extrinsecos que modifiqguen el potencial oncogénico de la

mutacion. G7)
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El desarrollo de tumores (benignos y malignos) en un NS es bien conocido. Los
tumores asociados al NS (3%) en nuestro estudio concuerdan con lo publicado por
diferentes series en la edad pediatrica (0-13.3%), (6:8121421-23.38) yno benigno
(tricoblastoma) y otro maligno (carcinoma basocelular); el primero fue un hallazgo
histopatolégico y el segundo se sospeché clinicamente en el Unico caso que
tuvimos con caracteristicas morfoldgicas de la etapa tumoral del NS. La incidencia
es estimada y el riesgo aumenta con la edad, sin embargo, la presencia de un
tumor maligno es menor a 1% ©8. Generalmente se manifiestan clinicamente
como una tumoracién, aunque pueden ser hallazgos histopatologicos. Estudios
como el de Cribier et al ®, Jaqueti et al ® y Nakai et al ¢ entre otros, permiten
enfatizar que la mayoria de los tumores que se desarrollan en un NS son
benignos, ya que han encontrado que muchos casos diagnosticados como
carcinomas basocelulares en el pasado corresponden a tricoblastomas. Los
tumores benignos mas frecuentemente asociados a NS son: siringocistoadenoma
papilifero, tricoblastoma y triquilemoma; y los malignos: carcinoma basocelular y
con una frecuencia mucho menor carcinoma espinocelular y carcinomas de origen
apocrino, ecrino o sebaceo ©). Se han publicado la presencia de mas de un tumor

en un NS incluyendo tumores benignos y malignos.

La prevalencia de verrugas virales en los NS va de 0.7% a 2.3% &22), en nuestro
estudio documentamos solo 1 caso. Diferentes estudios han documentado la
presencia del virus del papiloma humano en NS y han propuesto la presencia de
una mutacion en mosaico localizada que aumenta la susceptibilidad a procesos

infecciosos, inflamatorios y tumorales benignos y malignos, en base al mecanismo
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“Locus Minoris Resitentiae” (sitio de menor resistencia) o “sitio cutaneo

inmunodeprimido”. (40-43)

El seguimiento de los pacientes en un sistema de salud como el nuestro es dificil
de llevar a cabo y si bien en nuestro instituto los pacientes dejan de ser atendidos
a los 18 afos de edad, el seguimiento en nuestro estudio siendo una serie
exclusiva de pacientes pediatricos refleja la evolucion del nevo sebéceo en nifios y
adolescentes. Podemos razonablemente afirmar que el riesgo de desarrollar
neoplasias sobre un NS tanto benignas como malignas es minimo en la edad
pediatrica. Sin embargo, el riesgo aumenta con la edad y el seguimiento de un
nifio con NS independientemente de su tamafio es obligado mas no se justifica la

extirpacion quirurgica profilactica en la primera década de la vida.
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CONCLUSIONES

Nuestro estudio confirma que el nevo sebaceo (NS) es un hamartoma congénito
cutaneo presente al nacimiento. Afecta con mayor frecuencia cabeza con

predominio en region parietal y el lado derecho.

Las caracteristicas clinicas correspondieron a la etapa puberal seguida de la
infantil destacando que esta se encontré antes de la pubertad (edad media 7.6
anos, p= 0.002) predominantemente en nifias. El tamafio promedio fue de 2.4 cm
y la evolucion fue estable en la mitad de nuestros nifios. El 20% de nuestros nifios

presento algun sintoma en el NS, dato rara vez considerado en la literatura.

Las alteraciones asociadas predominaron en sistema nervioso central, sistema
musculoesquelético, y alteraciones del desarrollo. Encontramos alteraciones poco
descritas como neoformaciones y malformaciones vasculares cutaneas vy
alteraciones no descritas previamente como malformacién de Mondini), sin
integrar el sindrome del NS, y 2 sindromes de nevo sebaceo (Sindrome de
Schimmelpenning) uno de los cuales presenté ademds la asociacion con aplasia
cutis (didimosis aplasticosebacea) asi como 1 caso de facomatosis
pigmentoqueratética con raquitismo hipofosfatémico (Sindrome de hipofosfatemia

esquelético cutanea).

El diagnostico de NS en principio fue clinico y se confirmo mediante el estudio

histopatoldgico. Los hallazgos microscopicos mostraron las variaciones esperadas
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en la proporcion de las estructuras dermo-epidérmicas involucradas en cada
lesion. La presencia de fibrosis e infiltrado inflamatorio se relaciono con el nUmero

de procedimientos practicados.

Los tumores encontrados en nuestro estudio concuerdan con la literatura de los
altimos afios tanto en frecuencia (3%) como en extirpe (tricoblastoma y carcinoma

basocelular), al igual que la presencia de verrugas virales en el NS.

No existe un acuerdo general con respecto a la excision total profilactica de todos
los nevos sebaceos, la incidencia de tumores benignos y malignos particularmente
en la primera década de la vida no es una justificacion sustentable, sin embargo,
es importante sefalar que la extirpaciébn debe ser total. Su excision por razones

estéticas debe tomar en consideracion la cicatriz resultante.

De acuerdo a nuestros resultados es necesario decir que se requiere de una
historia clinica y exploracion fisica completa de todo nifio con NS y de acuerdo a
los hallazgos plantear el abordaje de estudio y manejo multidisciplinario necesario
para cada paciente en particular. Idealmente el estudio de los nifios con un NS

deberia incluir la busqueda de la mutaciéon o mutaciones en RAS.

El seguimiento de nuestros pacientes pediatricos refleja la evolucion del nevo
sebaceo en nifios y adolescentes. Podemos razonablemente afirmar que el riesgo
de desarrollar neoplasias sobre un NS tanto benignas como malignas es minimo

en la edad pediatrica. Sin embargo, el riesgo aumenta con la edad y el
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seguimiento de un nifio con NS independientemente de su tamafio es obligado
mA&s no se justifica la extirpacion quirdrgica profilactica en la primera década de la
vida. Los cambios dentro de la evoluciébn natural de los NS son lentamente
progresivos, un cambio rapido en su morfologia es una sefial de alerta que debe

ser atendida.
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Variable

1.- Edad

2.- Sexo

3.- Antecedentes
heredofamiliares

4.- Topografia de las
lesiones

5.- Morfologia de
las lesiones

6.- Tamaiio de las
lesiones

7.- Sintomas
acompanantes

8.- Evolucion

9.- Exploracion

fisica

10.- Tratamiento
quirudrgico

VARIABLES

Definicién

Tiempo transcurrido en meses desde el
nacimiento de un individuo hasta la fecha.

Condicion organica, masculina o femenina, de
las personas, los animales y las plantas.

Antecedentes médicos (nevo sebaceo) de una
familia.

Lugar anatémico en donde se encuentra el
nevo sebdceo.

Caracteristicas fisicas del nevo sebaceo

Dimensiones del nevo sebaceo

Referencia subjetiva que da el paciente por la
percepcidn o cambio que reconoce como
anomalo y que es causado por un estado
patoldgico o enfermedad.

Cambio o transformacion gradual del nevo.

Conjunto de procedimientos o habilidades de
la semiologia clinica para obtener datos
objetivos que estén relacionados con otras
manifestaciones asociadas al nevo sebaceo.

Manipulacidon mecanica de las estructuras
anatomicas con un fin médico, bien sea
diagnéstico o terapéutico

Categoria Escala

Cuantitativa Calendario
continua

Nominal

Cualitativa
Nominal
Dicotémica

Cualitativa
Nominal
Dicotémica

Cualitativa
Nominal
Politémica

Cualitativa
Nominal
Politémica

Cuantitativa
discreta

Cualitativa
Nominal
Politémica

Cualitativa
Nominal
Politémica

Cualitativa
Nominal
Politémica

Cualitativa
Nominal
Dicotdémica

Unidad de
medicién

Meses

Femenino
Masculino

Si
No

Cabeza
Tronco
Extremidades

Placa lisa

Placa alopécica
Amarillo-rosada
Placa verrugosa
Superficie irregular
Amarillo-naranja
Otro

Milimetros del
diametro mayor

Prurito
Dolor
Otro

Estable

Aumento de tamafio
Aumento de
volumen

Otro

Sin alteraciones

Con alteraciones
Tipo de alteraciones

Si
No
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11.- Diagnostico
histopatolégico

12.- Seguimiento

Hallazgos encontrados en la biopsia de piel.

Tiempo transcurrido desde la primera a la
Gltima consulta.

Cualitativa

Cuantitativa Calendario
continua

Descripcion del
diagnéstico
histopatoldgico

Meses
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INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA
HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

Caracteristicas clinicas y evolucion del nevo sebéceo en nifios
(Actualizacion Enero de 1982 a Diciembre del 2011, [30 afios])

Fecha (dia/mes/afo):

Nombre:

Numero de expediente:

Teléfono:

Domicilio:

() Morfologia:

Placa lisa
Placa alopécica
Amarillo-rosada
Placa verrugosa
Superficie irregular
Amarillo-naranja
Otro
(especificar)

NoOakwNE

() Tamafo (mm, diAmetro mayar)

() Evolucion

1. Estable
2. Aumento de tamafio (extension)
3. Aumento de volumen

4. Otro

(especificar)

() Examenes complementarios
1. No
2. Si
Especificar estudio y resultado
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() Tratamiento quirdrgico
1. No
2. Si
3. Especificar indicacion

Edad afos meses (al momento del tratamiento)

() Extirpacién quirdrgica

1. Total
2. Parcial

() Ndmero de tiempos quirargicos y fecha en que se realizo

1. 2° Edad: afos meses. Fecha (dia, mes, afio)
2. 3° Edad: afos meses. Fecha (dia, mes, afio)
3. 4° Edad: afos meses. Fecha (dia, mes, afio)
4. 5° Edad: afos meses. Fecha (dia, mes, afio)

() Tipo de anestesia

1. Local
2. General
3. Sedacion

() Procedimiento practicado

1. Dermatologia
2. Otro (especificar)

() Manejo

1. Ambulatorio
2. Hospitalizacion

() Complicaciones inmediatas (acto quirlrgico)

1. No
2. Si
Especificar

() Complicaciones mediatas (0-10 dias del acto quirtrgico)
1. No
2. Si
Especificar

() Complicaciones tardias (>10 dias)
1. No
2. Si

Especificar




() Diagnastico histopatologico (NUmero de Biopsia

1.
2.

Nevo sebaceo
Otro

Especificar

Descripcion microscépica completa

Diagnostico final

Seguimiento total: afios meses

Seguimiento después de la dltima cirugia: afios

() Resultado final

1.
2.

Curacion
Recidiva
a) Nevo sebéaceo
b) Otro tumor

Especificar

meses.

() Cicatriz (mm, ancho)

CoNoO~whE

Del color de la piel
Rosada
Eritematosa
Violacea

Hipo o acrémica
Hiperpigmentada
Hipertrofica
Queloide
Otro
Especificar
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INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA
HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

Caracteristicas clinicas y evolucion del nevo sebéceo en nifios
(2012-2020)

Fecha (dia/mes/afo):

Nombre:

NuUmero de expediente:

Teléfono:

Domicilio:

() Género: 1. Masculino 2. Femenino

Fecha de nacimiento (dia/mes/afio):

Edad afos meses (primera consulta y/o diagnéstico en el INP)

Edad afos meses (a la que los padres notaron la lesién)

() Antecedentes familiares de nevo sebaceo:

1. No consignado
2. No
3. Si, especificar

() Tratamiento previo

1. No consignado
2. No
3. Si, especificar

() Sintomas

1. No
2. Si, especificar

() Localizacion

1. Cabeza

2. Tronco

3. Extremidades superiores

4. Extremidades inferiores
Especificar sitio exacto
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) Morfologia:

8. Placalisa

9. Placa alopécica
10. Amarillo-rosada
11.Placa verrugosa
12.Superficie irregular
13. Amarillo-naranja
14.0tro (especificar)

) Tamafio (mm, didmetro mayor)
) Evolucion

Estable
Aumento de tamafio (extension)
Aumento de volumen

Otro
(especificar)

© NGO

) Exploracién fisica general

1. Sin alteraciones
2. Con alteraciones
Especificar

) Exdmenes complementarios
3. No
4. Si
Especificar estudio y resultado

) Tratamiento quirdrgico
4. No

5. Si

6. Especificar indicacion

Edad afios meses (al momento del tratamiento)

) Extirpacién quirargica

3. Total
4. Parcial

() Numero de tiempos quirurgicos y fecha en que se realizé

5. 2° Edad: afos meses. Fecha (dia, mes, afio)
6. 3° Edad: afnos meses. Fecha (dia, mes, afio)
7. 4° Edad: afos meses. Fecha (dia, mes, afio)
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8. 5° Edad: afos meses. Fecha (dia, mes, afio)

() Tipo de anestesia

4. Local
5. General
6. Sedacion

() Procedimiento practicado

3. Dermatologia
4. Otro (especificar)

() Manejo

3. Ambulatorio
4. Hospitalizacion

() Complicaciones inmediatas (acto quirlrgico)

3. No
4. Si
Especificar

() Complicaciones mediatas (0-10 dias del acto quirtrgico)
3. No
4. Si
Especificar

() Complicaciones tardias (>10 dias)
3. No
4. Si

Especificar

() Diagndstico histopatoldgico (NUmero de Biopsia

3. Nevo sebaceo
4. Otro
Especificar

Descripcion microscépica completa

Diagnastico final

Seguimiento total: afios meses

Seguimiento después de la ultima cirugia: afios meses.
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(

(

) Resultado final

3. Curacion
4. Recidiva
c) Nevo sebéaceo
d) Otro tumor
Especificar

) Cicatriz

10.Del color de la piel
11.Rosada
12.Eritematosa
13.Violacea
14.Hipo o acromica
15.Hiperpigmentada
16. Hipertrofica
17.Queloide
18.0tro
Especificar

(mm, ancho)
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Figura 1l
Evolucién de los nevos sebaceos (No. 105)

No especificada l

H Porcentaje
Aumento de volumen Namero de
pacientes

0% 10% 20% 30% 40% 50%

Aumento de tamafio

Otra: Secrecion mucosa 2, cambio de coloracion 1, aparicion de aperturas foliculares 1,
aparicion de pelo terminal 1, inflamacion 1
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Tabla 1

Localizacion de los nevos sebaceos

Topografia

Frecuencia

Porcentaje (%)

Cabeza

103

98

Piel cabelluda

82

76

Parietal derecha

Parietal izquierda

Occipital

Vértex

Temporal derecho
Parietoccipital derecha
Temporal izquierdo
Parietoccipital izquierda
Frontal linea media
Biparietal

Frontotemporal izquierda
Frontoparietal derecho
Temporooccipital izquierdo
Parietotemporal derecha
No especificada (cabeza 2, piel cabelluda 1)

WkFFPEFEPFPDNMNNMNMNNMDNDNDWO

19

[EY
SN

WPFRPFPPFPPFPDNMNNMNDNDNWNOO

Cara

20

21

Preauricular derecha
Preauricular izquierda
Supraciliar derecha
Supraciliar izquierda

Mejilla derecha

Angulo mandibular izquierdo
Parpado superior izquierdo
Ciliar derecho

Epicanto izquierdo

Surco nasogeniano derecho
Dorso de nariz

Pabellén auricular izquierdo
Malar a pabellén auricular izquierdo

P RPRPRPRRPRPEPNMNNMNNMNNN®

P PP PFPPFPFEPNNNMNNDNNDNDND®W

Piel cabelluday cara

Parieto-temporo-occipital, frente, parpado superior
e inferior y mejilla (Izquierdo)

Cabeza, tronco y extremidades

Occipital, cuello, espalda y brazo derechos

Total

105

100
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Tabla 2

Alteraciones encontradas en 53 pacientes ademas del nevo sebaceo

Sistema Alteracion | No.(%) |
Nervioso 17 (100)
Retraso del desarrollo psicomotor 7 (41)
Convulsiones / epilepsia * 4 (23)
Hidrocefalia congénita 1(6)
Cerebelitis (Post-infecciosa) 1(6)
Cuadriparesia 1(6)
Lipoma en angulo pontocerebeloso 1(6)
TDHA 1 (6)
Trastorno de ansiedad 1(6)
Musculo-esquelético 12 (100)
Pie equino varo 4 (34)
Sinostosis (radio-cubital y sagital) 2 (18)
Displasia fibrosa 6sea 1(8)
Acortamiento de tibia 1(8)
Pectum escavatum 1(8)
Fractura de fémur 1(8)
Osteoporosis 1(8)
Plagiocefalia 1(8)
Cuténeo 9 (100)
Verrugas virales** 3 (34)
Vitiligo 2(22)
Dermatitis atopica 1(11)
Alopecia areata 1(11)
Eritema fijo pigmentado 1(11)
Quiste dermoide 1(11)
Digestivo 9 (100)
Frenillo lingual corto 1(12)
Hipertrofia de piloro 1(11)
Constipacion 1(11)
Hernia umbilical 1(11)
Hernia inguinal bilateral 1(11)
Apendicitis aguda 1(11)
Hepatomegalia 1(11)
Hipertension portal minima 1(11)
Pancreatitis aguda 1(11)




Tabla 2

Alteraciones encontradas en 53 pacientes ademas del nevo sebaceo

Continuacion...

Sistema Alteracion Frecuencia Total %
(%)
Respiratorio 8 (100) 8
Asma 4 (50)
Rinitis alérgica 3(38)
Tabique nasal desviado 1(12)
Vascular 6 (100) 6
Malformacién capilar 3 (50)
Hemangiomas 2 (34)
Malformacién linfatica 1(16)
Endocrino 5 (100) 5
Talla baja 2 (40)
Obesidad 1 (20)
Hipotiroidismo 1 (20)
Bocio eutiroideo 1 (20)
Renal 4 (100) 4
Rifiones poliquisticos 1(25)
Estenosis ureteropiélica izquierda 1(25)
Acidosis tubular renal 1 (25)
Enfermedad renal crénica 1(25)
Reproductor 4 (100) 4
Criptorquidia bilateral 3 (75)
Granuloma del cordon espermatico 1(25)
Inmunolégico 2 (100) 2
Neutropenia ciclica 1 (50)
Trombocitopenia autoinmune 1 (50)
cronica
Oftalmoloégico 2 (100) 2
Astigmatismo 1 (50)
Estrabismo 1 (50)
Cardiovascular 1 (100) 1
Hipertension arterial pulmonar 1 (100)
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Tabla 2

Alteraciones encontradas en 53 pacientes ademas del nevo sebaceo

Continuacion...

Sistema Alteracién Frecuencia Total %
(%)

Alteraciones del desarrollo 14 (100) 14
Displasia del desarrollo de cadera 4 (30)
Paladar alto / hendido 3(21)
Bandas amnidticas 2 (14)
Clv 2 (14)
Microtia bilateral 1(7)
Anoftalmia + nervio éptico
hipopléasico 1(7)
Dismorfias faciales 1(7)

Otras alteraciones 7 (100) 7
Hipoacusia bilateral*** 3 (44)
Ehlers Danlos VI 1(14)
Acondrodisplasia 1(14)
Esclerosis tuberosa 1(14)
Sindrome de Turner 1(14)

Total 100 100%

* 2/4 pacientes secundario a encefalopatia hipoxicoisquémica

** 2/3 en dorso de mano y 1/3 sobre un nevo sebaceo (diagndstico clinico)
*** 1/3 con malformacion de Mondini
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Tabla 3

Exdmenes complementarios (90) realizados en 45 pacientes

Estudio Frecuencia Hallazgos
No. (%)

Resonancia 11 (12)

magnética

Craneo 11 (12) [|Normal 2, lipoma en angulo pontocerebeloso 1,
colpocefalia bilateral con agenesia de cuerpo calloso
y quistes aracnoideos 1, dolicoestasia carotidea y
basilar 1, paquigiria y atrofia bitemporal 1, manto
cerebral pobre 1, nédulos subependimarios vy
hamartomas corticales 1, encefalomalasia y gliosis de
ganglios basales 1, disgenesia cerebelosa y mal
rotacion de hipocampo 1, heterotopia subependimaria
derecha 1

Tomografia 11 (12)

computarizada

Craneo 9 (10) Normal 2, displasia poliostética 1, plagiocefalia
derecha 1, hipoplasia encefalica y subluxacién de
apdfisis odontoides 1, atrofia subcortical y
liscencafalia 1, asimetria de bdveda craneana 1,
quiste aracnoideo occipital derecho 1, nddulo
subependimario y tuberosidades corticalesl

Abdomino pélvica 1(1) Pelvis renal izquierda ventralizada 1

Ortopantomografia 1(1) Maloclusion clase Ill y erupciébn anémala de piezas
dentales 1

Radiografia 16 (18)

Extremidades 6 (7) Normal 1, acortamiento rizomélico 1, sinostosis radio-
cubital 1, acortamiento de tibia derecha 1, fractura de
fémur 1, edad Osea alterada 1

Pelvis 6 (7) Displasia acetabular bilateral 5, dismetria pélvica
izquierda 1

Craneo 2(2) Normal 1, sinostosis sagital 1

Torax 2(2) Pectum excavatum 1, cardiomegalia 1
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Tabla 3

Exdmenes complementarios (90) realizados en 45 pacientes

Continuacion...

Estudio Frecuencia Hallazgos
No. (%)
Ultrasonido 15 (17)
Abdominal 6 (7) Esteatosis hepatica 3, hepatomegalia con
infiltracién fibrosa 1, plastron en fosa iliaca derecha
1, hipertrofia de piloro 1
Renal 4 (4) Normal 2, poliquistosis y angiomiolipomas 1,
poliquistosis renal 1
Cardiaco 3(3) CIV con dextrocardia 2, hipertension arterial
pulmonar 1
Testicular 1(1) Criptorquidia  bilateral y plexo pampiniforme
engrosado 1
Orbita (Doppler) 1(1) Probable malformacién vascular 1
Electrofisiologia 12 (13)
9 (10) Normal 2, actividad epileptiforme generalizada 3,

Electroencefalograma

actividad lentificada 3, actividad focalizada 1

Electrocardiograma 3 (3) Normal 3

Pruebas de 12 (13)

laboratorio

Hemograma 4 (4) Anemia 1, leucocitosis 1, neutropenia moderada 1,
trombocitopenia 1

Funcién renal 4 (4) Normal 2, proteinuria 1, alteradas 1

Funcidn tiroidea 2(2) Hormona estimulante de la tiroides (TSH) elevada y
anticuerpos positivos 1, TSH baja 1

Funcién hepatica 1() Elevacién de enzimas 1

Perfil metabdlico 1(1) Alterado 1

57




Tabla 3

Exdmenes complementarios (90) realizados en 45 pacientes

Continuacion...

Estudio Frecuencia Hallazgos
No. (%)
Otros 13 (15)
Cariotipo 4 (4) Normal 2, inversiéon Cr 8 (p11.2 —g22.1) 1,45 xy 1
Audiometria 3(3) Normal 1, hipoacusia derecha 1, alterado 1
Pruebas cutaneas 2(1) Positiva bonia troicalis 1, negativa 1
Espirometria 1(1) Alterada 1
ANA y complemento 1(1) Alterados 1
IGF1 q IGFBP3 1(1) Normal 1
Densitometria 6sea 1(1) Osteopenia 1
Total 90 (100)
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Tabla 4

Hallazgos histopatoldgicos en epidermis

Hallazgo Frecuencia
Papilomatosis 21
Acantosis 20
Hiperqueratosis 15
Hiperplasia epidérmica 9
Quistes y / o tapones cérneos 6
Epidermis normal 3
Otros* 8

* Otros: Proliferacion basaloide 2, Proliferacion basaloide con diferenciacion triquilemal 1,

pelos 1, atrofia 1, hiperpigmentacion de la capa basal 1, cocos y levaduras 2
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Tabla b

Hallazgos histopatolégicos en dermis

Hallazgo Frecuencia
Glandulas sebéaceas hipertréficas 29
Foliculos pilosos abortivos 21
Infiltrado inflamatorio 20
Glandulas apocrinas grandes y abundantes 18
Fibrosis 13
Foliculos pilosos normales 8
Foliculos pilosos ectépicos 4
Foliculos pilosos ausentes 3
Otros* 2

*Otros: proliferacién de células nevicas 1, materia proteinaceo 1
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Tabla 6

Hallazgos histopatolégicos de acuerdo a las fases del nevo sebaceo

Fase
Hallazgos
Infantil Adolescencia| Adultez
Frecuencia| Frecuencia |Frecuencia
(%) (%) (%)

Epidermis n=7 n=29 n=2
Acantosis 3 (43) 16 (55) 1 (50)
Papilomatosis 5(71) 16 (55) 0 (0)
Hiperqueratosis 5(71) 10 (33) 1 (50)
Hiperplasia epidérmica 2 (29) 6(21) 1 (50)
Quistes y/o tapones cérneos 2 (29) 3 (10) 1 (50)
Epidermis normal 0 (0) 3 (10) 0 (0)
Otras caracteristicas* 1(14) 5 (17) 2 (100)
Dermis n=8 n=40 n=2
Glandulas sebaceas hipertroficas 4 (50) 25 (62) 0 (0)
Glandulas apocrinas grandes y abundantes 2 (25) 16 (40) 0 (0)
Foliculos pilosos ectdpicos 2 (25) 2(5) 0 (0)
Foliculos pilosos abortivos 4 (50) 17 (42) 0(0)
Foliculos piloso ausentes 0 (0) 3(8) 0(0)
Foliculos piloso normales 2 (25) 4 (10) 2 (100)
Glandulas sebaceas disminuidas 3(37) 3(7) 1 (50)
Fibrosis 1 (12%) 11 (27) 1 (50)
Infiltrado inflamatorio 4 (50) 16 (40) 0 (0)
Otras caracteristicas** 0 (0) 2 (5) 0 (0)

*Epidermis, otras caracteristicas:
Infantil: pelos 1

Adolescente: hiperpigmentacion de la capa basal 1, proliferacion basaloide 1, cocos y

levaduras 2, atrofia 1

Adulto: proliferacion basaloide 1, proliferacién basaloide con diferenciacion triquilemal 1

**Dermis, otras caracteristicas:

Adolescente: proliferacion de células nevicas 1, material proteinaceo 1
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