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Sebaceous Carcinoma: A Case Series of
7 Patients

Sr. Director,

El carcinoma sebaceo (CS) es una neoplasia cutanea maligna
poco comun pero potencialmente agresiva, que a menudo se
clasifica por su ubicacion anatomica en ocular y extraocular.
Ambos tumores se comportan de manera diferente y pue-
den manifestarse como neoplasias primarias o secundarias
asociadas al sindrome de Muir Torre (SMT)'.

Se revisaron los pacientes diagnosticados de CS registra-
dos en la base de datos del servicio de Anatomia Patologica
del Hospital Universitario Fundacion Alcorcon desde enero
de 1998 a diciembre del 2022. Los datos fueron obtenidos
a partir de la revision de todas las historias clinicas y biop-
sias, analizando sus caracteristicas demograficas, clinicas,
histoldgicas, tratamiento y evolucion.

Se identificaron 7 casos con CS diagnosticados en los ulti-
mos 24 anos. Las caracteristicas mas relevantes se sintetizan
en la tabla 1. La edad mediana de los pacientes fue de
85 anos (rango entre 55 y 94), siendo 4 de ellos varones
y 3 mujeres. En 6de los casos, el tumor se localizaba en
cabezay cuello, y 2 eran perioculares. Clinicamente, se pre-
sentaron como papulas o nddulos eritemato-anaranjados,
con una mediana de 2cm (rango entre 0,4y 5cm) (fig. 1A-
C). La mediana hasta el diagnéstico fue de 5 meses (rango
entre 3 y 36 meses). Para el diagnostico fue necesaria la
confirmacion histoldgica de células neoplasicas con diferen-
ciacion sebacea, con grados variables de diferenciacion y
atipia, apoyandose de tinciones inmunohistoquimicas como
la adipofilina, receptores de andrégenos o citoqueratina 5/6
(fig. 1D-F).

Dos pacientes presentaban antecedentes personales
oncologicos, sin antecedentes familiares, un carcinoma
renal nefrectomizado, y un diagnéstico simultaneo de mela-
noma, carcinoma epidermoide y CS.

Se realizo una TC toraco-abdomino-pélvico como estudio
de extension en 5 de los 7 pacientes, sin encontrar hallaz-
gos patologicos. Con la excepcion de un paciente fallecido
antes de la cirugia por sepsis, el tratamiento fue quirurgico,
realizandose una extirpacion amplia hasta plano fascial con
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margenes clinicos de 1cm. La mediana de seguimiento de
los pacientes fue de 2 anos (rango entre 6 meses y 14 anos),
no identificandose hasta la fecha recidivas ni metastasis en
ninguno de los pacientes. Dos pacientes fallecieron durante
el primer ano tras el diagnostico por motivos infecciosos
(neumonia adquirida). Ninguno de los pacientes cumplio cri-
terios de SMT segun los principios de Mayo’ (tabla 2). Se
realiz6 estudio de inestabilidad de microsatélites en el 3 de
los casos, siendo todos ellos negativos.

El CS tiene una tasa de incidencia estimada de 2,4 casos
por millén de individuos por afio®. Se localiza preferente-
mente en la region periocular, afectando hasta en el 75% de
los casos a esta localizacion®. Es ligeramente mas frecuente
en varones (58%), con una media de edad de 67,9 afos'.

Suele presentarse como un nddulo o papula ulcerada,
indolora, de color rojo-anaranjado, que puede simular
otras entidades (blefaritis, chalazion, etc.), por lo que
el diagnostico definitivo suele retrasarse, aumentando la
morbimortalidad’*¢.

El diagnostico requiere la confirmacion histolégica de
la diferenciacion sebacea. Los tumores bien diferencia-
dos muestran células claras microvacuoladas con nlcleos
grandes, vesiculosos o hipercromaticos con nucléolos pro-
minentes, siendo escasas o raras en los moderada o
pobremente diferenciados. Debido a la similitud con otras
neoplasias cutaneas la inmunohistoquimica puede ser de
gran ayuda (EMA [tumores bien diferenciados], receptores
de andrdgenos [tincion nuclear], adipofilina [vacuolas cito-
plasmaticas] y citoqueratinas de alto peso [CK 5/6])"*°.

La escision quirtrgica se acepta como el pilar del tra-
tamiento del CS tanto ocular como extraocular, siendo la
cirugia micrografica de Mohs el tratamiento de primera
linea' 3. La tasa de supervivencia global a 5 afios del car-
cinoma sebaceo es del 78% para la enfermedad localizada y
regional y del 50% para la enfermedad metastasica, por lo
que esta indicado un seguimiento estrecho de los pacientes,
recomendandose revisiones cada 6 meses durante 3 afios y
posteriormente anuales'>.

El SMT es una variante fenotipica del sindrome de can-
cer colorrectal hereditario sin poliposis (sindrome de Lynch)
causada por mutaciones heredadas de forma dominante
en los genes de reparacion de errores del ADN y definida
por una mayor predisposicion al desarrollo de neoplasias
sebaceas’?. Aunque recomendaciones previas aconsejaban
el estudio de inestabilidad de microsatélites (MSH1, MSH2,
MLH1, PMS2) en todos los pacientes con CS?, en las ultimas
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Tabla 1 Caracteristicas demograficas mas relevantes
N.° Sexo Edad, anos Localizacion Muir- Torre® TC Tratamiento® Metastasis Ano
/recidiva

1 Varén 88 Canto No Normal No No 2005
interno

2 Mujer 94 Mejilla No No Si No 2005

3 Mujer 86 Cuello No Normal Si No 2008

4 Varon 61 Parpado No®° No Si No 2015
superior

5 Varon 55 Cuero No Normal Si No 2016
cabelludo

6 Varon 85 Cuero NoP Normal Si No 2020
cabelludo

7 Mujer 85 Abdomen NoP Normal Si No 2021

TC: toraco-abdomino-pélvico.

@ Definido como paciente que cumple 2 o mas criterios del indice de riesgo de Mayo.

b Estudio de inestabilidad de microsatélites negativo.
¢ Extirpacion amplia con margenes clinicos.

Figura 1

t

A-C) Imagen clinica de 3 pacientes. A) Lesion proliferativa, exofitica, eritematosa, friable y ulcerada de 5cm en hemiab-

domen izquierdo. B) Lesion exofitica, pediculada, eritematosa, friable, y erosionada, de 4 x 2cm localizada en la cara lateral
derecha cervical. C) Tumoracion eritematosa, ulcerada, friable, de 2 cm localizado en mejilla derecha. D-F) Imagen histopatolo-
gica. Hematoxilina eosina. Panoramica. Proliferacion neoplasica exofitica con componente in situ asociado en el margen izquierdo
(D). Hematoxilina eosina x400. Areas de carcinoma sebaceo in situ compuestas por sebocitos maduros e inmaduros (E). Tincion de
inmunohistoquimica con adipofilina x40. Inmunoexpresion para adipofilina en los sebocitos maduros (F).

guias no esta indicada la realizacion de cribado de SMT en CS
perioculares, recomendandose individualizar en los extrao-
culares. Las publicaciones mas recientes recomiendan un
cribado inicial con criterios clinicos mediante la puntuacion
de riesgo de Mayo?'°.

En conclusion, la baja incidencia del CS y su clinica ines-
pecifica nos debe alertar sobre la necesidad de establecer
una alta sospecha clinica para evitar retrasos diagnosticos
y terapéuticos, siendo de vital importancia el estudio his-

tologico. Cabe destacar que, aunque el screening rutinario
de SMT no estd recomendado, la inmunohistoquimica es
una prueba complementaria econdémica y disponible en la
mayoria de los laboratorios de Espana, debiéndose plan-
tear en todo paciente con carcinoma sebaceo. Nosotros,
de acuerdo con las Ultimas guias, sugerimos un screening
inicial con la puntuacion de riesgo de Mayo, inmunohisto-
quimica y posteriormente estudio genético si se cumplen
criterios.
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Tabla 2 Puntuacion de riesgo de mayo del sindrome Muir- 2. Kibbi N, Worley B, Owen JL, Kelm RC, Bichakjian CK, Chandra
Torre S, et al. Sebaceous carcinoma: Controversies and their evi-
dence for clinical practice. Arch Dermatol Res. 2020;312:25-31,
Variable Puntuacion http://dx.doi.org/10.1007/s00403-019-01971-4.
R .. _ 3. Sargen MR, Starrett GJ, Engels EA, Cahoon EK, Tucker MA,
Edad ef’ el mor,nento del diagnostico (afios) Goldstein AM. Sebaceous carcinoma epidemiology and genetics:
60 afos o mas 0 0 Emerging concepts and clinical implications for screening, pre-
Menor de 60 arnos 1 1 vention, and treatment. Clin Cancer Res. 2021 15;27:389-93,
Numero total de neoplasias sebdceas http://dx.doi.org/10.1158/1078-0432.CCR-20-2473.
1 0 4. Knackstedt T, Samie FH. Sebaceous carcinoma: A review of
2 0 mas 2 the scientific literature. Curr Treat Options Oncol. 2017;18:47,
Antecedentes personales de alguin cdncer http://dx.doi.org/10.1007/s11864-017-0490-0.
relacionado con el sindrome de Lynchb 5. Wu A, Rajak SN, Huilgol SC, James C, Selva D. Cutaneous
No 0 sebaceous carcinoma. Australas J Dermatol. 2020;61:€283-92,
5i 1 http://dx.doi.org/10.1111/ajd.13234.
" . i 6. Orr CK, Yazdanie F, Shinder R. Current review of seba-
Antecec.ientes famlllar?s de cualquier cdncer ceous cell carcinoma. Curr Opin Ophthalmol. 2018;29:445-50,
relacionado con el sindrome de Lynch http://dx.doi.org/10.1097/1CU.0000000000000505.
No 0 7. Flux K. Sebaceous Neoplasms. Surg Pathol Clin. 2017;10:367-82,
Si 1 http://dx.doi.org/10.1016/j.path.2017.01.009.

Puntuacion de riesgo de mayo del sindrome Muir-Torre. Las pun-
tuaciones de las 4 variables se suman para crear una puntuacion
total, con un rango posible de 0 a 5. Una puntuacién de 2 o mas
tiene una sensibilidad del 100% y una especificidad del 81% para
predecir una mutacion en la linea germinal de un sindrome de
Muir-Torre.

@ La puntuacion de riesgo MTS de mayo es aplicable a pacien-
tes con adenomas sebaceos, epiteliomas sebaceos/sebaceomas
y carcinomas sebaceos.

10.

. Bhaijee F, Brown AS.

. John AM, Schwartz RA. Muir-Torre syndrome (MTS): An

update and approach to diagnosis and management. J
Am Acad Dermatol. 2016;74:558-66, http://dx.doi.org/10.
1016/j.jaad.2015.09.074.

Muir-Torre syndrome. Arch Pat-
hol Lab Med. 2014;138:1685-9, http://dx.doi.org/10.5858/
arpa.2013-0301-RS.

Roberts ME, Riegert-Johnson DL, Thomas BC, Rumilla KM, Tho-
mas CS, Heckman MG, et al. A clinical scoring system to
identify patients with sebaceous neoplasms at risk for the Muir-

b Los canceres relacionados con el sindrome de Lynch incluyen
el carcinoma colorrectal, endometrio, ovario, intestino delgado,
tracto urinario (pelvis renal y uréter) y tracto biliar.

Torre variant of Lynch syndrome. Genet Med. 2014;16:711-6,
http://dx.doi.org/10.1038/gim.2014.19.
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