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RESUMEN. Introduccion: El nevo sebaceo es una malformacion
hamartomatosa congénita cutanea, benigna, no heredable,
usualmente localizada en la cabeza, presente al nacimiento o
poco después, y excepcionalmente manifestada en la pubertad.
El nevo sebaceo forma parte del nevo epidérmico, conteniendo
principalmente glandulas sebéceas, pero también otros com-
ponentes epidérmicos. Es relativamente comun, y considerado,
una RASopatia mosaico, con mutaciones somaticas poscigéticas
de la familia Ras. Clinica e histopatolégicamente, evoluciona
bajo influencia hormonal en tres fases: prepuberal, como placa
alopécica lisa, o aterciopelada; fase puberal, adquiere morfologia
verrugosa; y en fase pospuberal, pueden originarse tumores
secundarios, predominantemente benignos. Ocasionalmente,
puede estar asociado a manifestaciones extracutaneas, afectando
organos, como Sistema Nervioso Central (SNC), ojos, sistema
esquelético y rifiones, constituyendo el sindrome del nevo seba-
ceo. El diagnéstico es clinico, confirmado por histopatologia. No
existe consenso en la extirpacion profilactica y el tratamiento de
eleccion es la escision quirdrgica. Descripcion del caso: Paciente
femenina de 13 afios, quien consulté por presentar lesion de dos
afos de evolucion localizada en el angulo mandibular izquierdo,
que inicid como papula amarillenta pequena, la cual entre 12-13
afios, experimentd crecimiento como placa papilomatosa, de
color amarillento-marrén. La biopsia reporté abundantes glandulas
sebaceas, abocadas a la superficie epidérmica, compatible con
nevo sebaceo. Conclusion. El nevo sebaceo es una entidad
usualmente congénita, por lo que, si se manifiesta en la etapa
de la pubertad, es considerado un evento excepcional, ya que
no se encontrd, ningun caso reportado, en las bases de datos
consultadas. A la fecha, hay un caso publicado, por la Revista
Médica Hondurefia, en 2023, y el que motivo el presente escrito.
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INTRODUCCION

El nevo sebaceo, fue descrito por Josef Jadassohn en
1895, también conocido como nevo sebaceo de Jadassohn o
nevo organoide. Definido como una malformaciéon hamartoma-
tosa congénita cutanea, benigna, no heredable, que usualmen-
te se manifiesta al nacimiento o poco después en la primera
infancia."* Se ha sefialado que algunos casos, pueden notarse
tardiamente, o incluso después de la pubertad.®

Dado que la manifestacion de un nevo sebaceo durante
la pubertad se ha descrito como un evento muy raro, se rea-
liz6 una revision sistematica en las bases de datos en inglés,
Pubmed, Embase, Cochrane y Scopus, utilizando los términos:
“Pubertal-onset nevus sebaceus”, "Pubertal-onset nevus se-
baceus of Jadassohn”, "Pubertal-onset nevus organoid” y las
bases de datos en espafiol, Lilacs y Scielo con los términos:
“nevo sebaceo de inicio en la pubertad”, “nevo sebaceo de
Jadassohn de inicio en la pubertad” y “nevo organoide de inicio
en la pubertad”.

En las bases de datos sefialadas en idioma inglés y
espafol, no se encontrd ningin caso publicado. No obstante,
en el articulo “Nevo sebaceo en la pubertad: Serie de casos y
revision de la literatura”, publicado en el Vol. 91-Supl 2-2023, de
la Revista Médica Hondurefia por Lizardo y col., se reporta el
caso de un paciente masculino cuyo nevo sebaceo se originé a
la edad 14 afos.® En el presente escrito, se describe un caso de
nevo sebaceo manifestado a la edad de 11 afios.

DESCRIPCION DEL CASO

Paciente femenino de 13 afios, quien consultd por presentar
lesion, de dos afios de evolucion localizada en el angulo mandi-
bular izquierdo, que inicié como papula amarillenta pequefia, la
cual entre 12-13 afios, experimento crecimiento como placa pa-
pilomatosa, de color amarillento-marrdn. A la exploracion fisica,
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se observa lesidn constituida por placa papilomatosa, superficie
irregular, coloracion marrén-amarillento, bordes bien definidos,
tamafio 2.0 cm x 0.7 cm longitudinal, asintomatica (Figura 1A).
Con el diagndstico de nevo sebaceo, se realizd biopsia, que
reportd: estrato cdrneo con hiperqueratosis laminar, epidermis
con acantosis leve e irregular, con tendencia al aplanamiento
de los procesos interpapilares. En dermis superficial y media se
observan numerosas glandulas sebaceas maduras (Figura 1B,
flecha), abocadas a la superficie epidérmica. En el resto del es-
troma se observa, leve infiltrado inflamatorio difuso constituido
por linfocitos e histiocitos, y cortes de estructuras pilosebaceas,
ademas de multiples glandulas sudoriparas apocrinas y ecrinas,
compatible con nevo sebaceo de Jadassohn (Figura 1B).

DISCUSION

Ha existido cierto grado de confusidn, acerca de la defini-
cioén del término nevo epidérmico. La mayoria de los articulos de
la literatura cientifica, consideran nevo epidérmico, para referirse
a lesiones derivadas de la epidermis o de células epiteliales de
los anexos. Algunos textos de patologia de piel, sin embargo,

definen al nevo epidérmico como aquellas lesiones derivadas de
los queratinocitos epidérmicos (nevos queratinociticos), exclu-
yendo nevos derivados de estructuras anexiales.” En este escri-
to se refiere al nevo epidérmico como lesiones hamartomatosas
derivadas de la epidermis y/o estructuras anexiales de la piel.
Por lo tanto, el nevo sebaceo forma parte del nevo epidérmico,
al contener principalmente glandulas sebaceas, pero también
componentes epidérmicos, foliculares, apocrinos, ecrinos y
tejido conectivo.*” Las lesiones del nevo sebaceo pueden ser
aisladas o estar acopladas con manifestaciones extracutaneas.
136 Nuevas variantes y avances genéticos han contribuido a una
mejor caracterizacion de estas lesiones, y a mejorar nuestro
entendimiento, de su relacién con ciertas asociaciones extra
cutaneas, definidas en el sindrome del nevo epidérmico y en el
sindrome del nevo sebaceo, entre otros sindromes.”

El nevo sebaceo, constituye aproximadamente 0.2% de las
consultas dermatoldgicas pediatricas, ocurre en todas las razas,
y con igual frecuencia en ambos sexos. Su incidencia estimada
es de 0.3% en los Recién Nacidos (RN), usualmente esporadi-
ca, aunque hay casos familiares, y eventualmente se asocia a
defectos del desarrollo como discapacidad intelectual.”

Figura 1. Nevo sebaceo. 1A) Placa papilomatosa, superficie irregular de color marrén amarillento, bordes bien defi-
nidos, tamafio 2.0 cm x 0.7 cm. 1B) Histopatologia (HE 40x): Estrato corneo con hiperqueratosis laminar, epidermis
con acantosis leve e irregular, con tendencia al aplanamiento de los procesos interpapilares. En dermis superficial
y media, se observan numerosas glandulas sebaceas maduras (flecha), abocadas a la superficie epidérmica.
Estroma con leve infiltrado inflamatorio, y ademas multiples glandulas apocrinas y ecrinas.

Figura 2. Nevo sebaceo. 2A) Papula color piel, superficie verrugosa, asintomatica de 7 mm de diametro, asintoma-
tica, de seis meses de evolucion, 2B) Histopatologia (HE 20x): estrato corneo laminado con leve hiperqueratosis,
sobre estrato de Malpighi, que muestra papilomatosis y moderada acantosis regular. En la dermis se identifican
numerosas estructuras sebaceas maduras, multilobuladas, cuyo conducto se aboca directamente a la epidermis
(flecha), inmersas en un estroma fibrético. (Imagenes con autorizacion de la Revista Médica Hondurefia).
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Se ha relacionado con mutacion de las células pluripo-
tenciales, durante la embriogénesis, que pueden generar
hamartomas con varias lineas de diferenciacion, incluidas en el
nevo organoide.""® El nevo sebaceo forma parte del nevo epi-
dérmico, al estar conformado por hamartomas de queratinocitos
y de apéndices epidérmicos (glandulas sebaceas, apocrinas,
foliculo piloso, tejido conectivo, etc.).2" El nevo sebaceo es
relativamente comun, ya que constituye aproximadamente la
mitad de los nevos epidérmicos. A diferencia de lo reportado en
publicaciones previas, la investigacion exhaustiva reciente, no
ha encontrado vinculacion entre el virus del papiloma humano y
el desarrollo del nevo sebaceo.™

El nevo sebaceo es ahora considerado como una RASopa-
tia mosaico, con mutaciones somaticas poscigéticas de la familia
Ras, principalmente HRAS y raramente KRAS, en una seccion
de piel. Mutaciones Ras también estan presentes en tumores
secundarios en nevos sebaceos por ej. Tricoblastomas."? El
nevo sebaceo presenta actividad receptora de andrégenos, lo
cual explica el curso clinico e histopatoldgico observado, sobre
todo en la pubertad.” En los inusuales casos de nevo sebaceo,
originados en la pubertad, se podria especular que la mutacion,
o defecto, esta presente en los anexos desde el nacimiento y
que aflora a la superficie cutanea, al experimentar aumento
de tamafio por la influencia hormonal, caracteristica de dicho
periodo.

El nevo sebaceo, generalmente se manifiesta como lesion
solitaria y benigna, que afecta estructuras anexiales de la piel,
predominantemente las glandulas sebaceas.?® Los sitios mas
afectados son cuero cabelludo (62.5%), cara y region cervical.
Siocurre en tronco y extremidades, las lesiones son distribuidas
siguiendo las lineas de Blaschko.® Generalmente evoluciona
en tres fases. Fase prepuberal, aparece como placa solitaria
color rosa, amarillo, naranja o marrén, con superficie lisa o
aterciopelada, alopécica en cuero cabelludo, y puede presentar
reaccion eccematosa. Se mantiene inalterada por la quietud de
las glandulas sebaceas. Fase puberal, en la adolescencia bajo
la influencia hormonal, la lesion se vuelve verrucosa y nodular,
engrosada, debido a la hiperplasia de las glandulas sebaceas y
apocrinas, midiendo de 1-10 cm o mas. Fase pospuberal, ocu-
rre en la edad adulta, cuando existe mayor riesgo de desarrollar
neoplasias secundarias, mayormente benignas (10-20%),
y raramente alguin grado de malignidad (3%).2*" Dos raras
variantes morfologicas han sido reportadas: nevo sebaceo
pedunculado papilomatoso y nevo sebaceo cerebriforme.’” 3
En ocasiones el nevo sebaceo puede estar relacionado a mani-
festaciones extracutaneas, afectando diferentes 6rganos, como
Sistema Nervioso Central (SNC), ojos, sistema esquelético y
rifiones, constituyendo el sindrome del nevo sebaceo.®?Nevos
sebaceos extensos o de localizacion centrofacial, se correlacio-
nan con mayor riesgo de anormalidades neuroldgicas, siendo la
discapacidad intelectual y convulsiones las mas frecuentes. "3’
Entre otros sindromes asociados al nevo sebaceo, se encuentra
el sindrome del nevo sebéaceo lineal o sindrome de Schimmel-
penning-Feuerstein-Mims, que es una combinacion de un nevo
sebaceo extenso, con manifestaciones extracutaneas mucho
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mas diversas, donde las anomalias neuroldgicas son predomi-
nantes, destacando las convulsiones, el retraso psicomotor y
alteraciones estructurales como la hemicerebro hipertrofia, o la
agenesia del cuerpo calloso. A nivel oftalmoldgico, es frecuente
hallar coristomas epibulbares, colobomas y defectos en la retina
ipsilaterales al nevo sebaceo, mientras que las manifestaciones
esqueléticas incluyen quistes dseos, cifoescoliosis, desarrollo
de raquitismo hipofosfatémico. Ademas, pueden presentarse
malformaciones cardiovasculares (como la coartacion de la
aorta) y urogenitales, asi como también lesiones en mucosa
ora|_1,3,7,13,14

El diagnostico es fundamentalmente clinico, usualmente
notado como una lesion solitaria al nacimiento o en la temprana
infancia, localizados generalmente en piel cabelluda y cara
(como el caso descrito), sin cambios importantes durante la
nifiez, y con los hallazgos caracteristicos referidos en la puber-
tad, por la influencia hormonal. Sin embargo en casos de duda
la biopsia es requerida, o para evaluar neoplasias secundarias
sobre el nevo, las cuales se presentan de manera mas comun
en la adultez (mayores de 30 afios).” Existe dificultad para el
diagndstico, cuando el nevo sebaceo se origina tardiamente,
como en la pubertad, sin el curso caracteristico sefialado, como
ocurrié con el caso descrito (Figura 1A), y el caso publicado
por uno de los autores y col., en la Revista Médica Hondurefia
(Figura 2A); en estos casos la localizaciéon y el aspecto clinico,
serviran de apoyo diagnostico, pero sera la histopatologia la
que confirmard el diagnostico definitivo (Figura 1B y Figura
2B).5 Los drganos afectados y el tipo de manifestaciones extra
cutaneas, cuando estén presentes, orientaran al diagndstico del
sindrome asociado al nevo sebaceo.?’

Los hallazgos histopatolégicos varian con la edad del
paciente. En la etapa prepuberal las glandulas sebaceas y foli-
culos pilosos son hipoplasicos. En la etapa puberal, hay hiper-
queratosis y papilomatosis con numerosas glandulas sebaceas
maduras, asi como hiperplasia de otras estructuras anexas.
Glandulas apocrinas ectdpicas, son a menudo encontradas en
la dermis profunda por debajo de las glandulas sebaceas; en la
etapa pospuberal, existe mayor acantosis, papilomatosis y glan-
dulas sebaceas hiperplasicas. Los foliculos pilosos terminales
estan caracteristicamente ausentes en la lesién."'21

El diagndstico diferencial mas importante del nevo seba-
ceo es el nevo epidérmico verrugoso. Se considera que ambos
estan estrechamente relacionados y ser variantes del mismo
desorden," aquellos localizados en la cabeza y cuello resultan
ser mas sebaceos, y los localizados en ofra parte del cuerpo,
ser mas verrugosos.® De acuerdo con la edad del paciente,
deben ser considerados los siguientes: aplasia cutis congénita,
nevo congénito, xantogranuloma juvenil, mastocitoma solitario,
verrugas no genitales, sindrome del nevo epidérmico, querato-
sis seborreica, entre otros."?

Dentro del nevo sebaceo pueden desarrollarse neoplasias
secundarias, debido a que se origina de células germinales
pluripotenciales, sin embargo es raro que existan varias neopla-
sias simultdneamente, y son en su mayoria benignas,'® como
el tricoblastoma, cistadenoma papilifero, triquilemoma, etc. y
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raramente malignas (1-3%), principalmente en adultos, siendo
el carcinoma basocelular el mas frecuente (1%), reportandose
también carcinomas de células escamosas, sebaceos y apocri-
nos.*5121516Un estudio de 196 pacientes consecutivos, referidos
por pediatras a consulta dermatoldgica y estudiados durante 16
afios, revelaron un 7% de manifestaciones neurologicas.’

El tratamiento del nevo sebaceo es controversial, y aun,
cuando ya se ha demostrado que el riesgo de transformacion
maligna es bajo, no hay consenso, en cuanto al manejo te-
rapéutico dptimo. Algunos autores recomiendan la extirpacion
quirdrgica temprana, otros advocan un manejo conservador,
por lo tanto, no existe acuerdo sobre la extirpacion profilactica.
Ya que el riesgo de malignizacion es bajo, y cuando ocurre, es
en la vida adulta, es razonable retrasar el manejo quirdrgico
hasta la prepubertad, cuando el nevo sebaceo no esta comple-
tamente desarrollado, o hasta cuando por razones cosméticas
es requerido, 0 mas tardiamente, por neoplasias benignas o
malignas."*El tratamiento definitivo, es la extirpacién quirurgi-
ca de espesor total.°En los casos en que por cualquier razon,
no se realice cirugia, la vigilancia clinica estrecha, y examina-
ciones patoldgicas apropiadas, deben ser garantizadas, para
monitorear el desarrollo de neoplasias.” Las modalidades
de manejo alternativo, incluyendo ablacion con didxido de
carbono, terapia fotodinamica tdpica, dermoabrasién y crioci-
rugia, no debera ser ofrecida a pacientes pediatricos con nevo
sebaceo."”

En conclusion, con relacién al nevo sebaceo que se origina
o0 se manifiesta en |a etapa de |a pubertad, se puede concluir, de
acuerdo con las bases de datos consultadas, tanto en lenguaje
inglés como en espafiol, que es un evento excepcional, y que, a
la fecha, existen al menos, dos casos reportados: el que motivé

el presente escrito y el publicado en el Vol. 91-Supl 2-2023,
por la Revista Médica Hondurefia. La fisiopatologia en estos
casos no parece haberse establecido, por lo que se requieren
investigaciones futuras.

El nevo sebaceo debe ser considerado como parte del nevo
epidérmico, ya que si bien, contiene principalmente glandulas
sebaceas, también componentes de otros anexos cutaneos y
estructuras epidérmicas. En ocasiones puede estar asociado, a
manifestaciones extracutaneas, siendo la discapacidad intelec-
tual y convulsiones las mas frecuentes. Cuando estén afectados
varios 6rganos, principalmente SNC, ojos, sistema esquelético
y rifiones, debera considerarse de acuerdo con el tipo y grado
de afectacion, la posibilidad de que se trata de un sindrome,
que puede corresponder al sindrome del nevo epidérmico, del
nevo sebaceo, o del nevo sebaceo lineal, entre otros.
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ABSTRACT. Introduction: Nevus sebaceous is a congenital, be-
nign, non-heritable cutaneous hamartomatous malformation, usua-
Ily located on the head, present at birth or shortly thereafter, and
exceptionally manifested during puberty. Nevus sebaceous is part
of the epidermal nevus, containing mainly sebaceous glands, but
also other epidermal components. It is relatively common and con-
sidered a mosaic RASopathy, with post-zygotic somatic mutations
of the Ras family. Clinically and histopathologically, it evolves under
hormonal influence in three phases: prepubertal, as a smooth or
velvety alopecic plaque; pubertal phase, it acquires a verrucous
morphology; and in the post-pubertal phase, secondary tumors can
originate, predominantly benign. Occasionally, it can be associated
with extracutaneous manifestations, affecting organs such as the
Central Nervous Systen (CNS), eyes, skeletal system, and kidneys,
constituting nevus sebaceous syndrome. The diagnosis is clinical,
confirmed by histopathology. There is no consensus on prophylac-
tic excision, and the treatment of choice is surgical excision.
Case description: A 13-year-old female patient presented with a
lesion, of two years’ duration, located on the left mandibular angle.
It began as a small yellowish papule, which, between the ages of
12 and 13, grew into a papillomatous plaque, yellowish-brown in
color. The biopsy revealed abundant sebaceous glands opening
onto the epidermal surface, consistent with a sebaceous nevus.
Conclusion: Nevus sebaceous is a usually congenital entity; the-
refore, if it manifests during the puberty stage, it is considered an
exceptional event, as no case was found reported in the consulted
databases. To date, there is one case published by the Revista
Médica Hondurefia in 2023, and the one that prompted this writing.
Keywords: Excision, Nevus sebaceous of Jadassohn; Epidermal
nevus, Puberty, Syndromes.
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