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Resumen.—El carcinoma sebaceo es un tumor cutaneo ma-
ligno poco frecuente. Aparece en el 75% de los casos en lo-
calizacion oculopalpebral, rica en varios tipos de glandulas se-
baceas. La cabeza y cuello son las regiones extraoculares
donde se han descrito con mayor frecuencia. Su curso clinico
es agresivo y son habituales las recurrencias locales y las me-
tastasis a distancia.

Se presenta un caso de una mujer de 79 afios que fue diag-
nosticada de un carcinoma sebaceo extraocular en mejilla
derecha, varias hiperplasias sebaceas y un carcinoma intrae-
pidermico con diferenciacion sebacea. Tras realizar una com-
pleta evaluacion de historia familiar y personal de la paciente
se descarto la asociacién con el sindrome de Muir-Torre.
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INTRODUCCION

El carcinoma sebdceo es un tumor maligno, poco
frecuente, derivado de las glandulas sebaceas. Tiene
un comportamiento biolégico agresivo con gran ca-
pacidad de destrucciéon local, tendencia a la recurren-
cia y potencial metastasico’.

Su localizacién predominante es oculopalpebral,
origindndose a partir de las glandulas sebdceas de los
foliculos pilosos de la piel palpebral, las glandulas de
Zeiss y las glandulas de Meibomio. Es habitual su aso-
ciacion al sindrome de Muir-Torre??. La afectacion ex-
traocular es infrecuente y de dificil diagnéstico, debi-
do a la ausencia de datos clinicos especificos, lo cual
dificulta su deteccién precoz y retrasa el tratamiento
quirtrgico.

DESCRIPCION DEL CASO

Una mujer de 79 anos, sin antecedentes personales
de interés, presentaba una lesién en mejilla dere-
cha de un mes y medio de evolucién. La exploracién
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ATYPICAL PRESENTATION OF EXTRAOCULAR
SEBACEOUS CARCINOMA

Abstract.—Sebaceous carcinoma is an infrequent malignant
skin tumor. In 75% of the cases, it is found in the ocular/eye-
lid area, where several types of sebaceous glands are located.
The head and neck are the extraocular regions where it has
most often been described. Its clinical course is aggressive,
and local recurrences and distant metastases are usual.

\We present the case of a 79-year-old woman who was diag-
nosed with extraocular sebaceous carcinoma of the right
cheek, several sebaceous hyperplasias and intraepidermal
carcinoma with sebaceous differentiation. After a thorough
evaluation of the patient’s personal and family history, an as-
sociation with Muir-Torre syndrome was ruled out.

Key words: sebaceous carcinoma, Muir-Torre syndrome.

fisica mostré una lesion tumoral exofitica, queratosi-
ca, con areas de hemorragia y necrosis, con una base
pediculada ligeramente infiltrada (fig. 1). Se realiz6
extirpacion-biopsia, con el resultado histopatolégico
de carcinoma sebdceo con infiltracién tumoral de la
base (figs. 2Ay B).

En un segundo tiempo se realiz6 extirpacién com-
pleta de la lesion residual con un margen de seguri-
dad de 1,5 cm y reconstruccion del defecto quirtrgico
mediante un colgajo de Limberg. En el mismo acto
quirurgico se extirp6 una lesién papulosa amarillenta

Fig. 1.—Imagen clinica. Lesion exofitica con areas de necrosis y

hemorragia.
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Fig. 2.—A) Histologia del carcinoma sebaceo. Tumor dispuesto en

forma vertical, que se extiende hasta el tejido celular subcutaneo.

(Hematoxilina-eosina, x20.) B) La lesidn se halla compuesta por 16-

bulos de células baséfilas y pleomoérficas de nucleo grande, entre

las que se observan células con diferenciacion sebacea y algunas
mitosis. (Hematoxilina-eosina, x100.)

de 2 mm también localizada en la mejilla izquierda y
una biopsia incisional de una lesién eritematodesca-
mativa, de 2 por 1,5 cm de diametro, de crecimiento
progresivo, localizada en la pierna derecha. El estudio
anatomopatologico de ambas lesiones fue hiperplasia
sebacea (fig. 3A) y carcinoma intraepidérmico con
diferenciacion sebacea (fig. 3B), respectivamente.
Esta ultima fue tratada con crioterapia y evolucion6
de forma favorable con signos de curacién clinica has-
ta el momento actual.

En la anamnesis la paciente no refirié ningtn pro-
ceso neoplasico previo. Entre los antecedentes fami-
liares destacaba un hermano intervenido de carcino-
ma de laringe. La exploracién fisica mostré varias
hiperplasias sebaceas localizadas en el drea facial. No
se detectaron adenopatias locorregionales en cabeza y
cuello ni en otras cadenas ganglionares. El estudio
analitico sanguineo y urinario fue normal, la citolo-
gia de orina no mostré células tumorales y los mar-
cadores tumorales (antigeno carcinoembrionario, al-
fafetoproteina, Ca 19-9, Ca 15-3, Ca 125 y enolasa
neuronal especifica) fueron negativos.

Se realiz6 una radiografia de térax y una tomogra-
fia computarizada cervical, toracica y abdominal sin

Fig. 3.—A) Hiperplasia sebéacea. Abundantes glandulas sebaceas

grandes y maduras, dispuestas alrededor de conductos dilatados.

(Hematoxilina-eosina, x200.) B) Carcinoma intraepitelial con dife-

renciacion sebdacea. Se aprecian células epiteliales atipicas que se

alternan con células que muestran diferenciaciéon sebacea. (Hema-
toxilina-eosina, x400.)

que en ellas se detectaran ni neoplasia oculta ni en-
fermedad metastdsica secundaria al carcinoma se-
baceo.

El test de sangre oculta en heces fue positivo. La va-
loracion por el servicio de gastroenterologia descarto
mediante colonoscopia la presencia de poliposis co-
I6nica u otro proceso tumoral en esta localizacién, y se
establecio como causa de la hemorragia la existencia
de hemorroides internas erosionadas.

La paciente present6 una buena evolucién y sigue
revisiones por la posibilidad del desarrollo futuro de
una neoplasia visceral.

DISCUSION

Clasicamente, se han considerado dos grandes va-
riedades clinicas de carcinoma sebdceo, el palpebral u
ocular, y el extraocular. Esta subdivision tiene también
justificacion histopatolégica, y mas dudosamente pro-
noéstica. La localizacion oculopalpebral representa el
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75 % del total, es mds frecuente en las mujeres y en el
parpado superior®. Posee una gran capacidad invasiva
local, pues mas del 50 % de los casos muestran exten-
sion pagetoide invadiendo el epitelio de la epidermis
o la conjuntiva’. Aproximadamente el 25 % de los car-
cinomas sebdceos son extraoculares, con una mayor
incidencia partir de la sexta década de la vida e igual
presencia en ambos sexos!S. Su etiopatogenia es esca-
samente conocida. Se han implicado factores genéti-
cos, hecho légico en los casos asociados al sindrome
de Muir-Torre? en el que existe inestabilidad de mi-
crosatélites y mutaciones fundamentalmente en la Ii-
nea germinal hMSH2 y en algun caso aislado en
hMLHI1. Recientemente® se han descrito casos en
pacientes inmunodeprimidos postrasplante renal sin
sindrome de Muir-Torre, que también mostraban
inestabilidad de microsatélites. En ellos, la inmunode-
presion y la predisposicion genética han podido ac-
tuar conjuntamente como factores favorecedores. Ais-
ladamente, también se ha relacionado la radioterapia
facial con el desarrollo de esta neoplasia”!®!1,

El carcinoma sebaceo extraocular suele originarse
en personas de edad avanzada en la caray el cuello
por la mayor presencia de glandulas sebdceas. Otras
localizaciones menos habituales son: genitales exter-
nos'?, glandulas parotideas y submandibular, con-
ducto auditivo externo, regién preesternal, gliteo,
extremidades superiores, dedos de los pies y cavidad
faringeal.

La presentacion clinica es anodina, sin datos pa-
tognomonicos. Suele ser una lesion papulonodular,
solitaria, de consistencia firme, de coloracion amari-
llento-anaranjada, o rosada. La epidermis puede ser
normal o ligeramente verrugosa y en ocasiones esta
ulcerada. En un tercio de los casos la lesion sangra.
En ausencia del color amarillento su deteccion clini-
ca es dificil, pues simula lesiones benignas y retra-
sandose el diagnostico varios meses, lo cual empeora
el pronéstico. La escasa correlacion clinicopatologi-
ca es un dato que aun dificulta mas el diagnéstico
precoz en este grupo de tumores'®.

Biologicamente el carcinoma sebdceo es un tumor
agresivo y con tendencia a la recurrencia local en los
5 anos posteriores a la extirpaciéon quirdrgica. A ello
contribuye su patrén histologico de crecimiento mul-
ticéntrico!, que exige extirpaciones quirdrgicas con
un amplio margen de seguridad oncolégica. La inva-
sién pagetoide de la epidermis es excepcional; sin em-
bargo, posee capacidad de infiltracion perineural y
perivascular'®. Puede producir metastasis, inicialmen-
te por diseminacion linfatica, afectando a los ganglios
regionales, y posteriormente por diseminaciéon hema-
tica a distancia, invadiendo higado, pulmén, hueso y
cerebro. Clasicamente se consideraba que la localiza-
cién extraocular tenia mejor pronéstico que la ocu-
lar”!%; sin embargo, en una revision de la literatura
médica'® se han encontrado metastasis en el 21 % de
los pacientes con carcinoma sebdceo extraocular y re-

currencia en el 29 %, mientras que el carcinoma se-
baceo ocular metastatiza en un 14-25 % y recurre en
un 30 %. Por tanto, la capacidad de diseminacién me-
tastdsica y el prondstico es similar en ambas localiza-
ciones!.

El tratamiento de eleccion del carcinoma sebaceo
es la extirpacion quirurgica, con amplio margen de se-
guridad oncolégica'. Existen varios trabajos que pro-
ponen la cirugia micrografica de Mohs como la me-
jor alternativa terapéutica!™®. En caso de enfermedad
metastdsica se recurre a la radioterapia y/o quimiote-
rapia como tratamiento paliativo'.

El sindrome de Muir-Torre es una genodermatosis
de transmision autosémica dominante con penetran-
ciay expresividad variables, caracterizada por la aso-
ciacién de tumores cutaneos derivados de las glandulas
sebaceas y neoplasias viscerales, especialmente en co-
lon y tracto genitourinario®. Aunque existe un amplio
espectro de lesiones sebaceas asociadas al sindrome de
Muir-Torre, los tres marcadores cutaneos diagnosticos
son el adenoma sebdceo, el sebaceomay el carcinoma
sebaceo®, si bien algunos autores incluyen también al
queratoacantoma con diferenciacion sebacea®'. Apro-
ximadamente el 30 % de los pacientes con sindrome
de Muir-Torre presentan un carcinoma sebdceo y, de
éstos, el 50 % en localizacién oculopalpebral®.

A pesar de presentar tres lesiones sebdceas de dife-
rente naturaleza, el caso presentado, en el momento
actual, no puede encuadrarse dentro de un sindrome
de Muir-Torre, pues el estudio general no ha pues-
to de manifiesto cancer visceral. No obstante, en el
20-25 % de los casos la lesién sebdcea precede al de-
sarrollo de la neoplasia interna*?? por lo que el carci-
noma sebaceo puede considerarse un marcador de
riesgo personal y familiar de neoplasia. Es, pues, nece-
sario un seguimiento orientado al diagnéstico precoz
de una posible neoplasia visceral en el futuro. Exclu-
yendo la hiperplasia sebacea, algunos autores incluso
plantean la conveniencia de descartar un sindrome de
Muir-Torre en los familiares de todo paciente afectado
de una neoplasia con diferenciaciéon sebacea benigna
o maligna®.
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