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NEVO SEBACEO DE  JADASSOHN
0 NEVO LINEAR
PRESENTACION DE UN CASsO

[NTRODUCCION, -

El objeto de presentar este case, es el de llamar lag -
atencién sobre un sindrome neurecutdneo raro pero fdcil de
diagnosticar por las caracteristicas fenotipicas que pre--
senta. Ademds de insistir en un aspecto importante del --
Consejo Gendtico en relacidn con 1a evolucién de esta mal-
formacidn congénita.

E1l nevo sebdceo de Jadassohn o nevo sebidceo linear se
presenta al nacimiento Yy se acompafia de defectos ectodérmi
cos manifestados por convulsiones, alteraciones del compoyx
tamiento, deficiencia mental ¥y lesiones oculares.

Parece ser que hasta donde el suscrito pudo investi--
gar, este es el primer caso de nevo linear que se diagnog-

tica en el Hospital Infantil de México.
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HISTORIA.-

En 1895 Jadassohn (1) hizo referencia por primera vez
a este sindrome, al describir un nevo de la cabeza y cuello,
como una entidad distinta. E1 diferencid esta entidad (le--
sién) por la hiperplasia de las gldndulas sebdceas por lo -
que la designé como nevo de las gldndulas sebaceas (Talg---
drusen nevus), considerando que se trataba de una lesién --
congénita localizada, consistente en excesos o deficiencias
de la piel normal (constituyentes de la piel) o un hamarto-
ma. |

El término de hamartoma fué descrito por Albretch en -
1904, aunque dos décadas después Vander Volk (1) cambid es-
te término al incluir en é1 todos los tumores benignos de -
origen embrionario con una estructura orgdnica.

En 1932, Robinson (1) intredujo el término de Nevo Se-
bidceo de Jadassohn dentro de la estructura americana y lo -
usé para describir cuatro casos de nevo de la cabeza y cara,
caracterizados por hiperplasia epidérmica papilomatosa y un
nimero excesivo de gldndulas sebdceas maduras.

En 1963 Feuerstein y Mims (2) reportaron dos casos de
un nuevo sindrome neurocutdneo con nevo sebdceo linear, --
convulsiones y retardo mental,

Dos afios mds tarde Mehregan y Pinkus (1) examinaron -
150 casos de nevus, y llegaron a la conclusién de que en

la evolucidn de esta lesidn se deben considerar tres esta-



(3)

d10s: el primero, caracterizado por alopecia, foliculos pi-
losos ausentes o primitivos y numerosas gldndulas sebiceas
pequefias e hipopldsicas; el segundo estadio, ya mds defini-
do, se observa en la pubertad, la epidermis se vuelve verru-
gosa, las gldndulas sebiceas llegan a ser hiperpldsicas y --
las gldndulas apdcrinas muestran maduracién, y el tercer es-
tadio se identifica por el desarrollo de tumores tanto benig
nos como malignose.

En 1966 Marden y Venters (3) reportaron el caso de un
nifio con miltiples nevos sebdceos, asociados con coartacidn
de la aorta, hidrocefalia, tumores lipodermoides bilaterales
de la conjuntiva, coloboma bilateral del iris, coloboma co--
reoretinal del ojo derecho, convulsiones y retardo mental.

Finalmente en febrero de 1967 anté la Royal Society of
Medicine, Moynahan (4) presentd a un nifio con dermolipoma -
bilateral, un drea de alopecia y un nevo linerar extendiéndo
se en la mejilla derecha y atrofia cortical del hemisferio -

derecho.

(1) American Journal of diseases of Children 1970 120-223-28.-
(2) American Journal diseases of Children 1962 -104-675-79,

(3) American Journal of diseases of Children 1966-112-79
(4) British Journal of Dermatology 1967-79-651-52.
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CARACTERISTICAS DEL NEVO SEBACEOQ DE JADASSOHN O NEVO LINEAR.

Patogénesis.-

Embriogénesis: el nevo linear se puede definir como un
hamartoma o sea un tumor de tejido normal situado en dife--
rente lugar. Se origina en las células epiteliales germina-
les primarias, de derivacidén ectodérmica, con {ndice poten-
cial para desarrollar cualquier gldndula apdcrina o sebdcea.

Aunque en apariencia el epitelioma -célula basal o tu-
mores nevoideos- no es el resultado de una degeneracidn ma-
ligna, si representa un descenso en el grado de diferencia-
cién y un aumento en el grado de proliferacidn.

Se considera que la asociacidn frecuente de neoplasia
y anomalfas del sistema nervioso central, que se presenta -
en el nevo linear podria tener dos clases de origen: uno es
la presencia de un factor causal que influya en la produc--
cidn de ambos desdrdenes y el otro, la existencia de un de-
fecto congénito que pueda predisponer al tumor.

Aungue hay pocos datos para sostener la primera posibj
lidad (una alteracidn cromosdmica u otra influencia menos de
finida),es de interds hacer notar khasociacidn de miltiples -
anomalias congénitas y tumor de restos nefrogénicos embrio-
narios, lo que explicarfa la asociacidn de anomalfas derma-
toldgicas, oculares y del sistema nervioso central, que in-

tegran el sindrome de nevo sebiceo.
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Se puede especular que dentro del nevo la epidermis y
la dermis contienen material potencialmente oncogénico (re-
cuérdese que las células son totipotenciales). |

Los.hallazgos originales de Jadassohn sirven de apoyo
a la hipétesis segin la cual la retencidn de tejido embrio-
ﬁario durante el desarrollo fetal puede ser potencialmente
maligno (células totipotenciales).

La frecuencia de transformaciones benignas o malignas -
dentro del nevo sebdceo de Jadassohn fué referida en 1908 --
por Gavazeni (1) siendo publicada de nuevo por Rentenwall en
1933.(1)-

Desde entonces han sido reportados varios tipos de tu-
mores secundarios al nevo. En ellos ha predominado el epite
lioma de células basales y syrihgocistédenoma papilliferum.
También se han presentado otros tumores como son: carcinoma
sebdceo, adenocarcinoma de gldndulas salivales bilaterales,
infundibuloma, hydradenoma sdlido, cystadenoma apdécrino y -
kerantoacantoma;rara vez tiene.desarrollo sobre el nevo el

carcinoma de células escamosase

istopatold
El nevo sebdceo de Jadassohn es dnico y se identifica
con facilidad por sus tres caracteristicas mds importantes,
su naturaleza céﬁgénita,.su localizacidén en la cabeza,cara
o cuello y su apariencis fisica.
Generalmente se aprecia desde el naé¢imiento o al menos

en los primeros meses de vida y raramente hace su aparicién
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en la adolescencia o en la edad adulta.

En la mayorfa de los casos el nevo se ve en la cabeza o
en la caraj otros sitios menos comunes en los que aparece -=-
son cuello, .extremidades superiores, espalda, regiones ingui
nales y la regidn piibica. Los sitios de mayor incidencia se
explican ficilmente por la abundancia de gldndulas sebdceas
(cara,frente, regiones periauriculares.y principalmente la -
zona parietal del cuero cabelludo). Usualmente esta lesidn -
tiene varios centimetros de didmetro, aunque no es raro que
abarque mis de la mitad de la cara, Ademgs generalmente es
asintomdtico.

E1l proceso evolutivo de este nevo comprende, como antes
se menciond, tres estaaios bien definidos, de acuerdo a la -
clasificacidén de Mehregan y Pinkus (1). En el primero, que -
va desde el nacimiento hasta la adolescencia, la lesidén no -
sufre modificaciones sustanciales en cuanto a su apariencia
de placa amarillenta circunscrita, ligeramente dspera y sin
pelo. Se caracteriza también porque puede ser oval, redonda-
o linear, con una superficie suave e irregular, aunque con -
mirgenes bien delimitadas. En la segunda fase, la cual usugl
mente coincide con la pubertad, la lesidn llega a ser verru-
gosa y nodular. Cabe sefialar que, aunque estas lesiones son
similares g verrugas no se han encontrado virus. Durante
los dos primeros estadios, histoldgicamente la epidermis --

muestra papilomatosis, hiperkeratosis, y acantosisj la der-
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mis frecuentemente contiene masas de material sebéceo y ===
gldndulas apdcrinas.

Finalmente, en numerosos casos el tercer estadio de de-
sarrollo a fase degenerativa, presenta aparicidén de tumores
malignos dentro del nevo siendo bien reconocida esta capaci-

dad de malignizarse.

'
i

Las alteraciones seflaladas se acompaflan de otras, como:
retraso mental, crisis convulsivas -casi siempre en los pri-
meros mesés de vida, debidas probablemente al nevo intracere
bral-; alteraciones oculares consistentes en colobomas, hi--
pervéscularizacién de la cdrnea, dindole aspecto de leucoma;
degeneracidn generalizada de la retina y alteraciones cardig
vasculares como coartacidn de la aorta.

El diagndstico de este sindrome, dadas sus caracteristj
cas, se hace clinicamente y los exdmenes de laboratorio y ga
binete no aportardn informacidn significativa para el anili
sis del mismoj; no asf para detectar la presencia de otras --
alteraciones. Sin embargo, el electroencefalograma es de prj
mer{sima importancia, ya cque nos indica el inicio o la pre--
sencia de la disfuncidn cerebral, asf como el grado de le---
sién existente lo cual ayudard a emitir un prondstico en --
cuanto a funcién cerebral. Bn todos los casos estudiados se
observaron alteraciones en las zonas electroencefalogrificas

que iban desde la focalizacidn hasta la generalizacién.
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PRESENTACION DEL CASQ.-

El paciente ingresd a la sala de Medicinas I el 27 de ==
agosto de 1974. El diagnBstico fué hecho por la Unidad de Ge-
nética a cargo del Doctor Mario Gonzdlez Ramos. La fecha de -
egreso fué el 18 de septiembre del mismo afio.

A la fecha de ingreso el paciente,del sexo masculino, --
contaba con tres dfas de edad, siendo producto del primer em-
barazo que se desarrolld sin complicaciones aparentes, con --
control prenatal, nacido por cesidrea electiva (probablemente
por presentacidn pélvica), con llanto y respiracién espontd-
nea y un peso al nacer de 3 kilogramos.

El padre, ingeniero automotriz, de 25 afios, al parecer -
sano con alcoholismo y tabaguismo negativos, y la madre, de -
21 afios de edad, educadora aunque actualmente se dedica a la-
bores del hogar, de apariencia sana, alcoholismo negativo, ta
baquismo positivo, fumando un promedio de 5 a 10 cigarrillos
diarios. Antecedentes familiares y consanguinidad negativos.

Al hacerse la exploracidn los signos anotados fueron los
siguientes: temperatura 36.72C.; frecuencia cardfaca 130 por
minuto; respiracidn 32 por minuto; peso 3.350 kilogramos; ta
1la 50 centfmetros; perimetro cefdlico 38 centimetros, perf-
metro tordcico 34 centfmetros y perfmetro abdominal 32 centf
metros.

Se observd la presencia de dermatosis papilomatosa en =
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cara y crianeo, caracterizado por presentar parte dél nevo en
forma linear, desde la frente hasta la punta de la nariz, en
crineo zona de alopecia abarcando 6 centr{metros, color rosa
da, ademds de la presencia de una bula amarillenta.en la re-
gién parietal; en la cara la dermatosis abarca: mejillas, --
mentén, regidén cigomdtica, periorbitaria y pabelldén auricu--
lar izquierdo. La dermatosis se caracteriza por la presencia
del nevo sebiceo. Ambos ojos muestran lo siguiente: lesidn -
semejante a la de la cara en piel de pdrpado superior e infe
rior, en tercio interno de ambos parpados superiores se apre
cia coloboma con desplazamiento del punto lacrimal hacia - -
afuera, en ambos pdrpados inferiores las pestaflas son esca--
sas y delgadas, en el dngulo externo de los ojos se observan
mamelones apendiculares siendo mayor el del ojo derecho (& -
milfmetros) que el del ojo izquierdo (2 mili{metros). La con-
juntiva bulbar y tarsal estd hipertrdéfica e hiperémica con -
invasidén corneal, siendo mis aparente en el ojo derecho. Las
dos cdrneas son opacas, irregulares, sin limites precisos, -
con un didmetro aproximado de 3 milimetros. No fué posible -
observar estructuras internas dado que las é8rneas estaban -
vascularizadas. En general el tamafio de ambos ojos estd dis-
minufdo.

Ademdfs, presenta paladar hendido en tercio posterior -
en su linea mediaj; en cardiopulmonar, abdomen, genitales y -

misculo esquelético no se encontraron alteraciones, ano per-
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meable. Lé respuesta a estfimulos es aceptable con Moro posi-
tivo.

Los exdmenes de laboratorio no reportaron ninguna alte-
racidén en especial. Se le tomaron radiografias de crdneo y -
térax, las cuales no muestran datos patolégicos (agosto 17 -

de 1974).

Electroencefalogfafias

30-VIII-1974.~ Practicado sin premedicacidn muestra ba-
jo voltaje generalizado sin datos de focalizacidn.

17-IX-197%.- Sin premedicacidm, persiste la disminucidn
de la actividad eléctrica cerebral, ademis evidente foco epi

lectégeno en regidn temporal derecha.

Estudio histopatoldgico: |

4=IX-197%.- Se le tomd un fragmento del nevo del mentdn
para biopsia, que mostrés ligera hiperqueratosis con forma--
cidn de tapones de queratinaj; en la dermis se observa proli-
feracidn de gldndulas sebiceas y escaso infiltrado mononu---
clear. Siendo la impresidn diagnéstica proliferacién de gldn
dulas sebdceas e hiperqueratosis, compatible con el diagnés-
tico del nevo sebdceo.

Durante su estancia intrahospitalaria, que fué de 22 --
dfas, no presentd ninguna complicaciénj ddndose de alta con
un peso de 3.550 kilogramos y con un perimetro cefdlico de -

L0 centimetros.
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'EVOLUCION.- "

Aunque no fué posible llevar a cabeo un control estricto
del paciente debido a la negativa de los padres para conti--
nuar con su tratamiento en el Hospital Infantil, por haber -
acudido a un médico particular, se lograron recabar algunos-
datos relacionados con su evolucidn lo cual incluyd dos eleg
troencefalogramas de contrel.

En términos generales su evolucifn se ajusta a los pa--
trones conocidos. Se observa un considerable retraso en su -
desarrollo psicomotor ya que a los 7 meses de edad adn no --
tiene vida de relacidn con el medio exterior; no sostiene la
cabezaj; su peso es de 5.100 kilogramos; su talla es de 58.5
centimetros, y su perimetro cefdlico mide 40 cent{metros. --
Ademds tiene problemas con su alimentacidn debido al paladar
hendido. Los nevos se han obscurecido considerablemente, sin
perder su estructura original, al menos macroscdpicamente.

A partir de febrero del afio en curso - a los seis me--
ses de edad-se empezaron a presentar crisis convulsivas, ca
racterizadas por espasmos generalizados.

Estd siendo sometido a un tratamiento a base de Difenil
Hidantoinato (Epamin) a 7 mgs. por kilo de peso; aungue sin
obtener resultados positivos segln se reporta.

Desde el punto de vista oftdlmico no se observan cam--

bios significativos a pesar de que fué sometido a cirugfa -
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ocular por razones cosméticas.
Por otra parte los electroenceéfalogramas de control repe;
taron lo siguiente:
I-X-74.- Persiste el foco de onda lenta en el lébulo --
temporal derecho.
26-IT1I-75.- En relacidn con los anteriores se ha acentug
do la anormalidad, presentando descargas de HIPSARRITMIA.

alteracidn que se acompafia de espasmos masivos.

CONSEJO GENETICO:

1) Se considera caso esporddico por lo tanto el riesgo de re-
peticidn serd menor del 2%.

En embarazos subsecuentes debe evitarse la ingestidn de -
todo tipo de medicamentos.

2) En estos casos deben vigilarse las manifestaciones neuro-
18gicas como son las convulsiones, practicando EEG perié-
dicos y as{ instalar el tratamiento adecuado.

3) La rehabilitacidn del propositus incluye por supuesto,

la cirugfa pléstica con fines cosméticos.



Case presentade

Nétese el nevo linear desde la frente hasta la pun
ta de la nariz.




Case presentade

Nétese el nevo linear desde la frente hasta la pup
ta de la nariz.



Estudi>s histopatoldgice del case pre-

sentade.
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COMENTARIO, -

En 1963 Feuerstein y Mims (1) reportaron dos casos de
nevo linear con convulsiones y retardo mental.

El primero de ellos de 5 meses de edad, producto del
III embarazo de madre de 22 afios, tratada desde los 1k afios
de edad con fenobarbital y difenil hidantoina, por epilep--
sia.

A la exploracidn solamente se le apreciaba la lesién
(nevo) en la cara con predominio en la frente; a las 7 se-
manas inicid con crisis convulsivas (espasmos); mostrando
el electroencefalograma focos de ondas de alto voltaje en
14bulo temporal derecho. Se traté con fenobarbital y dife--
nilhidantoinato, cediendo las convulsiones completamente.

As{ mismo cursd® con retraso en el desarrollo psicomotor
La biopsia del nevo mostrd hiperkeratosis de la epidermis
e hiperplasia de las gldndulas sebdceas.

El segundo casn, también masculino de 5-1/2 afios de -
edad, de raza negra, sin antecedentes famillares. Presen--
tando igual caracterfstica a la exploracidn que el ante---
rior (nevo en la cara), con retraso mental, e igualmente -
inicid con crisis convulsivas dentro del primer aflo de - -
edad, solo que en este caso se iniciaron a los 4 meses de
edad, controldndose igualmente con fenobarbital y difenil-

hidantoinato. Habiendo mostrado el electroencefalograma on
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das anormales sobre drea occipital.

El resultado de la biopsia fué igual que en el caso an-
terior. Cabe decir que la edad mental de este paciente a los
5-1/2 afios, era de 2-1/2 aflos.

En 1966 Marden y cols.(2) reportaron un caso desérito
como el tercero en la literatura.

Masculino de 3-1/2 afios producto del ler.embarazo, de

madre de 18 afios de edad sin antecedentes familiares de im--
portancia, habiendo cursado durante el embarazo con sangrado
vaginal al 59 mes,hipertensidn arterial con edema al 82 nes,
y molusco contagioso vaginal al 49 mes. Desde el nacimien-
to presentaba, miltiples lesiones (nevo) en la cara, asi co
mo escarificaciones bilaterales de la conjuntiva, a las dos
semanas de edad se le diagnosticd coartacidn de la aorta,.
A los tres meses de edad inicid con crisis convulsivas de -
tipo gran mal, mostrando el electroencefalograma ondas len-
tas de bajo voltaje en el hemisferio izquierdo y dreas tem
porales centrales derechas.

A los 22 meses de edad presentaba un peso de 5.940 y -
un perimetro cefflico de 48 cm. los nevos estaban pigmenta-
dos, extendiéndose uno de ellos desde la frente hasta la --
punta de la nariz. En ojo izquierdo se apreciaba vascularj
zacidn importante en la cérnea, no pudiendo efectuar fondo
de ojo de ese lado, pero si del ojo derecho, el cual repor-

t4 degeneracidn generalizada de la retina.
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La biopsia de piel reportd hiperkeratosis y papiloma-
tosis, asi como hiperplasia de las glindulas sebiceas.

También en este paciente hubo retraso en su desarro--
llo psicomotor.

Nota: No se menciona como trataron las crisis convulsivas -
ni que evolucién tuvieron.

En 1967 Moynahan (3)report6 un caso consistente en un
nifio de 2-1/2 afios con lesiones conjuntivales (dermolipomas)
alopecia en regidn temporo-orbitaria derecha, lesidén (nevo)
en mejilla derecha, con caracteristica linear; inicié cri-
sis convulsivas a los 5 meses de edad (espasmos), mostrando
el electroencefalograma anormalidad severa con descargas ge-
neralizadas, caracteristica de espasmo infantil. Presentan-
do también retardo en el desarrollo psicomotor.

En 1970 Bianchine (4) reportd un caéb. Producto del --
50 epbarazo, de madre de 35 afios que fué controlada de nifia
con fenobarbital por crisis convulsivas.

Sexo: masculino, de 6 afios de edad que inicid a los 7
meses de edad con crisis convulsivas tipo gran mal, dificil
mente controlables con fenobarbital y difenilhidantoinato;
mostrando el electroencefalograma trazos anormales con on--
das de descarga. Existiendo retardo mental. Asfmismo presepn
taba lesidn (nevo) que se extendfa desde la frenta hasta la
punta de la nariz. Reportando la biopsia hiperkeratosis y -

papilomatosis con hiperplasia de gldndulas sebdceas.
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El caso que nos ocupa (diagnosticado por Gonzdlez Ra--
mos) es producto del ler. embarazo, de madre de 22 afios sin
antecedentes familiares de importancia, segin se reportd. -
Cursando desde el nacimiente con alopecia, lesiones (nevos)
en cara y cabeza siendo uno de ellos linear desde la frente
hasta la punta de la nariz, alteraciones oculares, consisten
tes en vascularizacidn de las cdrneas ,colobomas. Habiendo -
iniciado con crisis convulsivas, a los seis meses de edad,
con caracterf{sticas de espasmos que no secontrolaron con dife-
nilhidantoinato. E1 electroencefalograma mostrd Hipsarritmia
trazo que es caracteristico de este tipo de crisis convulsi-
vas.

Presenta ademds retraso en su desarrollo psicomotor.

Cabe hacer notar'que este paciente presenta también pa-

ladar hendido.

Como se puede ver, €l caso presentado es clinicamente -
semejante a los anteriormente descfitos; en cuanto a la dis-
tribucién de los nevos, las alteraciones oculares (reporta--
das en algunos casos) el inicio de las erisis convulsivas --
dentro del primer afio de la vida (caracterizadas por espas--
mos), y el retardo mental y del desarrollo; as{i mismo la -=
biopsia de piel también muestra hiperkeratosis y prolifera--
cidn de las glédndulas sebdceas. Encontrando en este caso el

paladar hendido, alteracidn no reportada en los otros casos
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referidos; explicdndose esta anomalia por la unidn tan {nti-
ma que guardan en el embridn, el proceso frontal, cerebral y
dreas adyacentes, por derivarse del ectodermo.

Asf{mismo, 1llama la atencidn la existencia del antece--
dente de epilepsia en algunos de los casos, lo cual pudiera

ser una manifestacidn pleiotrdpica del gen.

(1) American Journal of diseases of Children 1962- 104%- 675-79
(2) American Journal of diseases of Children 1966- 112-79.

(3) British Journal of Dermatology. 1967- 79- 651-52.

(4)- American Journal of diseases of Children 1970- 120-225-28
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El caso presentado, se ajusta a las caracteristicas

reportadas'del Nevo Sebdceo de Jadassohn; siendo éstas:

Nevo en cabeza y cara, con hiétologia propia del nevo sg
biceo linear; retraso en el desarrollo psicomotor, cri--
sis convulsivas, as{ como alteraciones en areas adyacen-
tes, como son: Malformaciones oculares y el paladar heyg

dido.
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