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RESUMEN

El nevus sebaceo de Jadassohn o nevo organoide, es una malformacién hamartomatosa cutanea generalmente benigna, suele
presentarse en el momento del nacimiento o poco después, compuesto predominantemente por glandulas sebaceas. Corresponde
al 0,2% de las consultas en dermatologia en la edad pediatrica y constituye una anomalia rara. Eventualmente, se asocia a cambios
neoplasicos y otras condiciones como discapacidad intelectual, convulsiones y anomalias genéticas. Se describe el caso de un
paciente de siete afios, con lesidn cutanea de nacimiento en cuero cabelludo con afectacidn estética por crecimiento y alopecia,
genera sintomas afectan el estado emocional y relaciones interpersonales. Se corrigié quirdrgicamente.
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ABSTRACT

Jadassohn sebaceous or organoid nevus is a generally benign hamartomatous skin malformation, usually present at birth or shortly
after, composed predominantly of sebaceous glands. It corresponds to 0.2% of dermatology consultations in pediatric age and
constitutes a rare anomaly. Eventually, it is associated with neoplastic changes and other conditions such as intellectual disability,
seizures, and genetic abnormalities. The case of a seven-year-old patient is described with a birth cutaneous lesion on the scalp
with aesthetic involvement due to growth and alopecia, which generates symptoms that affect the emotional state and
interpersonal relationships. It was surgically corrected.
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Nevo sebaceo de Jadassohn: una rara anomalia epitelial

INTRODUCCION

El nevo o nevus sebdceo de Jadassohn (NSJ) descrito por primera vez por el dermatélogo Josef Jadassohn en
1895, se trata de una anomalia epidérmica de tipo hamartoma sebacea y congénito, su causa aun no se
conoce exactamente, sin embargo, se ha relacionado la deleccién del gen PTCH con su desarrollo.

El NSJ o nevo organoide, es una malformacidn cutdnea benigna. Corresponde al 0,2% de las consultas en
dermatologia con una incidencia aproximada del 0,3% en los recién nacidos. No obstante, se desarrolla en la
primera infancia.>3 La prevalencia es similar en ambos géneros.!? Eventualmente se asocia a otros defectos
del desarrollo como discapacidad intelectual.®® Por otra parte en adultos puede evolucionar a una condicién
maligna,>’® la incidencia es anecdética, asi como las posibles asociaciones a otras patologias, generan el
interés clinico.

REPORTE DE CASO CLIiNICO

Paciente masculino de siete afios, procedente de Tulud, Valle del Cauca, Colombia, en seguimiento por
medicina general y dermatologia debido a una lesion epitelial de nacimiento. Clinicamente descrita como una
placa xantocrémica-anaranjada, mamelonada, infiltrada, de bordes definidos con patrén lineal de
aproximadamente 2,5cm x 0,8 cm de didametro, con pequefia drea de erosidn con costra hematica en su polo
anterior. Localizada en regién parietal derecha (Figura 1y 2).

Progresivamente aumentd de tamafio y asocid un area de alopecia que superaba los 4,0 cm x 1,2 cm. Esta
zona generd preocupacion en el paciente y los padres. Con el paso del tiempo y en desempefio escolar se
presentaron sintomas emocionales y aislamiento social. Finalmente, se consideré la correccién quirurgica,
con extirpacion total de la lesion y posterior cierre simple con sutura. El paciente se recuperé completamente,
hasta la fecha ha evolucionado sin complicaciones.

La histopatologia confirma NSJ; sin embargo, el mayor impacto de la decisidn clinica radica en que, tras la
cirugia y con el acompafiamiento de especialidades en pediatria y neuropsicologia, mejord
considerablemente la autoestima y las relaciones con los compafieros y la participacidon en actividades
ludicas.

LA, : o
Figura 1y 2. Lesidn tipo placa xantocrémica-anaranjada, mamelonada, infiltrada, de bordes definidos con patrdn lineal
de aproximadamente 2,5cm x 0,8cm de diametro, pequefia darea de erosién con costra hematica en su polo anterior.
Localizada en regién parietal derecha. Con consentimiento del padre del paciente para la publicacidn.
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DISCUSION

El NSJ se presenta con frecuencia en el cuero cabelludo, se asocia a alopecia focal. Otros sitios frecuentes son
la caray el cuello.r37

Generalmente se desarrolla y progresa en tres etapas: la primera va desde el nacimiento hasta la nifiez, se
caracteriza por una lesidn plana con una superficie blanda al tacto y coloracion rosa-amarillenta, que
permanece inalterable debido a la quiescencia de las glandulas sebaceas. Con el inicio de la adolescencia llega
la segunda etapa; La lesion se vuelve vegetativa y mamillonaria con aumento de espesor por influencia
hormonal sobre las gldndulas sebéceas y apocrinas.??

Finalmente, la tercera etapa en aproximadamente 20% de los casos, y que progresa después de los 40 afios
de edad, con eventual apariciéon de tumores como tricoblastoma, siringocistoadenoma papilifero vy
triquilemoma.3>° En presente caso se trata de un paciente con diagnostico neonatal y seguimiento clinico
longitudinal, el cual permite una decisidn de intervencién a manera de tratamiento definitivo, con un cambio
positivo en la calidad de vida.

La neoplasia maligna es rara ocurre aproximadamente 2,5% de los casos.>®’ Hay presencia de carcinoma
basocelular [CBC] (1,1%), carcinoma de células escamosas (0,5%), carcinoma sebdceo y carcinoma
apocrino.®’ Se ha estudiado un vinculo entre el virus de papiloma humano (VPH) y la apariciéon de CBC sobre
un NSJ mediante la interaccion de proteinas celulares; La alta expresién de proteinas p16INK4a y pAkt2 se
asocia frecuentemente con la presencia de algunos VPH beta como el VPH-15,7 que a nivel histoldgico genera
hiperplasia papilomatosa de la epidermis y de las glandulas sebdaceas, por otra parte, los receptores de
andrégenos estdn presentes en todos los componentes epiteliales de NSJ.>710:11

Ocasionalmente se ha asociado a anomalias oculares en espectro de la disgenesia oculocerebral,
retardo mental, convulsiones, anomalias del sistema nervioso central, defectos oculocardiacos o anomalias
esqueléticas.®1?

La edad temprana y la lesién uniforme no son criterios fiables para afirmar que una lesién es realmente
benigna, ademas de que, un cambio abrupto en las caracteristicas de la lesién debe hacer sospechar una
transformacion maligna del nevus.®7 El diagndstico es clinico; sin embargo, la histopatologia y biopsia
realizan el diagndstico definitivo.>® se ha logrado demostrar algunos patrones ecograficos que podrian tener
una buena relacién costo beneficio. El andlisis de ultrasonido cubre los datos sobre la ubicacidn, el grosor, la
estructura del eco y la vascularidad,!! dentro de los diagndsticos diferenciales se encuentran el nevo
melanocitico congénito, sindrome de nevo epidérmico, queratosis seborreica gigante y verrugas, mientras
que el diagndstico diferencial histopatoldgico es hiperplasia sebacea, adenoma, carcinoma sebdceo y
sebaceoma.?

La escisidn quirurgica solo se recomienda en caso de sospecha de malignidad; aunque, la escision profilactica
en la adolescencia es muy aceptable en especial ante los casos de que por la progresién, como ocurrid en el
presente caso, genere afectacion emocional.}3-1>

En lesiones muy desarrolladas, extensas, se prefiere una biopsia multipunto para diagnosticar la lesién por
completo y no pasar por alto ninglin tumor asociado. La reconstruccidn con injertos y rotaciones a veces es
necesaria debido a la pérdida de tejido.>® El seguimiento clinico es imperativo para los pacientes en los que
no se eliminan las lesiones. Otras opciones de tratamiento alternativas incluyen terapia fotodinamica, laser
CO2 y dermoabrasién.>310.15
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En el caso descrito se evidencia la importancia del diagndstico clinico y el seguimiento, que finalmente
determiné el tratamiento quirdrgico y su consecuente diagnostico histopatoldgico.

CONCLUSIONES

El NSJ se trata de una anomalia congénita poco frecuente a nivel se cuero cabelludo, facial y cuello, que
provoca deformidad epitelial estética, alopecia y en raras ocasiones transformacién maligna; generalmente
puede aumentar su tamafio en la pubertad por los cambios hormonales inherentes a la etapa.l”’
Actualmente no existe un consenso definitivo sobre la intervencién quirldrgica que en la gran mayoria
depende del consenso entre el paciente, la familia y el médico tratante.

Se presentd un caso clinicamente caracteristico, confirmado por biopsia e histopatologia que, por la
progresién y extensién sustancial de la lesidn, con compromiso emocional y preocupacion por la estética, se
decide correccién quirdrgica. Esto logré impactar positivamente el desarrollo personal y la calidad de vida.

Se considera que por lo anecdético y poco incidente de la patologia se debe fomentar y enfatizar en la
importancia de enriquecer la literatura médica con series de casos a nivel local.
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