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Carcinoma sebaceo extraocular: presentacion de 2 casos
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PALABRAS CLAVE El carcinoma sebaceo es un tumor anexial raro y agresivo. Su etiologia es desco-
nocida. El 75% de estos tumores son de localizacion periocular y el 25% extraocular. Es uno
de los marcadores cutaneos diagnodsticos del sindrome de Muir-Torre, una enfermedad gené-

Carcinoma sebaceo

extraocular;

Sindrome de tica asociada a neoplasias viscerales. Por lo tanto, los pacientes con carcinoma sebaceo deben

Muir-Torre ser cuidadosamente valorados, realizandose una historia oncoldgica personal y familiar ade-
cuada, una exploracion fisica cuidadosa, pruebas complementarias necesarias y un seguimiento
estrecho.

Se presentan 2 casos de carcinomas sebaceos extraoculares y se realiza una revision de la
literatura, destacando la asociacion entre el carcinoma sebaceo y el sindrome de Muir-Torre.
© 2011 Elsevier Espaia, S.L. y AEDV. Todos los derechos reservados.
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sebaceous carcinoma; Sebaceous carcinoma is a rare, aggressive adnexal tumor of unknown etiology; 75% of
Muir-Torre syndrome these tumors arise in the periocular region while 25% arise at extraocular sites. This cutaneous

tumor is a diagnostic sign of Muir-Torre syndrome, a disorder associated with visceral malignan-
cies and gene abnormalities. Patients with sebaceous carcinoma should therefore be carefully
evaluated; a detailed personal and family history of cancer, a thorough physical examination,
additional tests where appropriate, and close monitoring will all be required.

We report 2 cases of extraocular sebaceous carcinoma and review the literature, focusing on
the association between sebaceous carcinoma and Muir-Torre syndrome.
© 2011 Elsevier Espana, S.L. and AEDV. All rights reserved.

periocular, aunque puede aparecer en cualquier parte del
cuerpo’-2.

El CS puede simular una enfermedad inflamatoria u otro
tumor, lo que conduce a un retraso en el diagndstico, trata-
mientos inapropiados e incremento de la morbimortalidad.
Es uno de los marcadores cutaneos diagnosticos del sindrome
de Muir-Torre (SMT), una enfermedad genética asociada
a neoplasias internas. Por lo tanto, los pacientes con CS
* Autor para correspondencia. deben ser cuidadosamente valorados, realizandose una his-

Correo electronico: deysycieza@gmail.com (D.E. Cieza-Diaz). toria oncologica personal y familiar amplia, una exploracion

El carcinoma sebaceo (CS) es un tumor anexial poco comun
que presenta un curso clinico agresivo con tendencia a la
recurrencia local y metastasis a distancia. Su etiologia es
desconocida. En el 75% de los casos se localiza en la region
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Figura 1

Tumoracion exofitica en la axila izquierda.

fisica cuidadosa, pruebas complementarias necesarias y un
seguimiento estrecho'-3.

Caso clinico 1

Presentamos el caso de una mujer de 48 anos con hipo-
tiroidismo como Unico antecedente, que acudid a nuestra
consulta por la aparicion y crecimiento rapido de una lesion
en la axila izquierda. La tumoracion era asintomatica. A la
exploracion fisica presentaba una masa de 3 cm de diametro,
exofitica, pediculada, mamelonada y amarillenta (fig. 1). No
se palpaban adenopatias.

Se realiz6 una biopsia-extirpacion del tumor. El estudio
anatomopatoldgico mostré una lesion nodular, ulcerada en
la superficie, con caracteristicas de proliferacion neopla-
sica maligna, donde las células tumorales crecian formando
lobulos soélidos. A mayor aumento se observaron 2 poblacio-
nes celulares: unas de pequefo tamano y aspecto basaloide
(fig. 2) y otras con caracteristicas de diferenciacion seba-
cea y con vacuolizacion citoplasmatica (fig. 3). En la
pieza se objetivaron sebocitos en distintos estadios de
maduracion y algunos formaban imagenes glandulares que
contenian una sustancia eosinofila (fig. 4). En el estu-
dio inmunohistoquimico se determiné positividad parcheada
para el antigeno epitelial de membrana (EMA). Los hallazgos
histopatoldgicos confirmaron el diagndstico de carcinoma

Figura 2 Células tumorales de pequeio tamafo y aspecto
basaloide. Hematoxilina-eosina 40x.

Figura 3 Células con clara diferenciacion sebacea caracteri-
zadas por la vacuolizacion citoplasmatica. Hematoxilina-eosina
40x.

sebaceo. No se pudo realizar el estudio genético de ines-
tabilidad de microsatélites.

Posteriormente se procedi6 a la ampliacion quirtrgica de
los margenes de la lesion (1cm en los laterales y 2cm en
profundidad) sin encontrarse ningin resto tumoral.

El estudio de extension consistié en una ecografia axi-
lar bilateral, donde se observaron adenopatias axilares
inespecificas de aproximadamente 2cm y una TAC toraco-
abdomino-pélvica normal. Con el fin de descartar neoplasias
viscerales concomitantes en el contexto de un SMT se rea-
liz6 una ecografia ginecolodgica, una citologia cervical y una
gastroscopia que fueron anodinas. En la colonoscopia se evi-
dencid un polipo hiperplasico confirmado histolégicamente.

Tras el estudio completo se amplié la anamnesis con el
Unico dato de una abuela materna con cancer de mama.

Durante el seguimiento, a los 3 meses de la extirpacion
del CS, se evidencié un noédulo en la mejilla izquierda de
reciente aparicion. La biopsia de dicha lesion confirmo la
presencia de un carcinoma epidermoide sobre un quiste epi-
dérmico y se extirpé completamente.

Actualmente, tras 3 anos de seguimiento en los servicios
de Dermatologia y Digestivo del hospital, la paciente esta
asintomatica y sin signos de recidiva local, ni metastasis.

Figura4 Imagenes glandulares con una sustancia eosinofila en
su interior que constituye la secrecion sebacea. Hematoxilina-
eosina 40x.
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Figura 5
izquierda.

Tumoracion exofitica ulcerada en la mejilla

Caso clinico 2

Se trata de una mujer de 96 anos con antecedentes per-
sonales de hipertension arterial, accidentes isquémicos
transitorios de repeticion y enfermedad de Alzheimer avan-
zada. Fue remitida a nuestra consulta por presentar una
lesion de varios afos de evolucion en la mejilla izquierda. A
la exploracion fisica se evidencié una tumoracion de 4cm
de diametro, exofitica, ulcerada y sangrante (fig. 5). No
presentaba adenopatias palpables en las cadenas linfaticas
regionales.

El estudio histologico de la lesion fue diagnostico de car-
cinoma sebaceo y no se pudo realizar el estudio genético de
inestabilidad de microsatélites.

En la TAC cervical se observé que el tumor solo afectaba
a la piel, sin infiltracion subcutanea ni de tejidos profundos.
Tras la extirpacion quirlrgica de la lesion se reconstruyo el
defecto mediante un colgajo local.

La ampliacion de la anamnesis no mostro anteceden-
tes familiares de neoplasias viscerales y/o tumoraciones
cutaneas de estirpe sebacea. La edad de la paciente y las
comorbilidades que presentaba determinaron no realizar
mas pruebas complementarias en busca de un tumor interno.
Después de 8 meses de seguimiento no ha mostrado signos
de recurrencia local ni metastasis

Discusion

El CS es un tumor anexial raro, infrecuente, caracterizado
por presentar un comportamiento agresivo. Se han descrito
tasas de recurrencia local en mas de un tercio de los casos
y metastasis a ganglios linfaticos y a distancia hasta en un
25%"2. La etiologia es desconocida; se postulé un posible ori-
gen en el epitelio de las glandulas sebaceas?, pero estudios
recientes sugieren que deriva de una célula pluripotencial
con capacidad para diferenciarse en cualquier estirpe celu-
lar, incluida la sebacea’.

El CS puede desarrollarse en cualquier parte del cuerpo
con presencia de glandulas sebaceas?. El 75% de estos tumo-
res aparecen en la region periocular, sobre todo en el
parpado. En esta localizacién existen hasta 5 tipos de glan-
dulas sebaceas y son las glandulas de meibomio las mas
frecuentemente afectadas’?. La localizaciéon extraocular
mas frecuente es la cabeza y el cuello (20%)', como en nues-
tro segundo caso, seguida de otras areas pilosas del cuerpo
incluyendo los genitales (5%)', como en nuestro primer caso.

Durante afos se ha considerado que los tumo-
res extraoculares tenian mejor prondstico?. Actualmente
se ha objetivado que el comportamiento bioldgico y
el prondstico del CS no estd relacionado con su
localizacion'-3-3.

Clinicamente el CS se presenta como un nddulo sub-
cutaneo o una tumoracion firme, a veces pediculada, con
coloracion variable entre el rosado y el rojo, que en oca-
siones muestra una tonalidad amarillenta. En un tercio
de los casos la lesion tiende a la ulceracion o al san-
grado espontaneo. Generalmente no son dolorosos'-3, son
asintomaticos, como ocurre en nuestros casos. Este carci-
noma puede simular una enfermedad inflamatoria (chalazio,
blefaroconjuntivitis) u otros tumores (adenoma sebaceo,
carcinoma basocelular, carcinoma epidermoide) clinica e
histologicamente. La escasa correlacion clinicopatologica en
el CS conduce a un retraso en el diagnostico, tratamiento
inapropiado e incremento de la morbimortalidad'2.

ELCS es mas frecuente en personas mayores y en mujeres,
tal y como se determina en un estudio reciente donde la
edad media es de 72 afnos y el 73% de los pacientes son
mujeres®. La mayoria de las lesiones crecen de novo', sin
embargo, se han descrito casos de CS sobre un nevus sebaceo
preexistente’8,

El CS se ha asociado al SMT, una enfermedad heredi-
taria autosémica dominante. El SMT se caracteriza por la
asociacion de al menos un tumor cutaneo de estirpe seba-
cea (adenoma sebaceo, sebaceoma, epitelioma sebaceo,
carcinoma sebaceo o carcinoma basocelular con diferen-
ciacion sebacea), con o sin presencia de queratoacantoma
y una o mas neoplasias viscerales. Los tumores inter-
nos mas frecuentes son los gastrointestinales, sobre todo
de colon proximal, seguidos de neoplasias del aparato
genitourinario® 2. Aproximadamente el 23% de los pacientes
con SMT presentan un CS"'. Por consiguiente, los pacientes
con dicha tumoracion deben ser cuidadosamente valora-
dos, realizandose una rigurosa historia oncoldgica personal y
familiar, una exploracion fisica completa, una analitica basal
y posterior derivacion a medicina interna para un estudio
inicial y seguimiento adecuado™'°. Las lesiones asociadas al
SMT frecuentemente presentan inestabilidad de microsaté-
lites, en los cuales hay un defecto en la reparacion posterior
a la replicacion del ADN debido a una mutacion en los genes
MutS homolog (MSH)-2, MutL homolog (MLH)-1, y mas recien-
temente y menos frecuente MSH-6. Estas proteinas pueden
ser usadas como despistaje para identificar de forma precoz
este sindrome® 101213,

Histolégicamente, el CS puede ser bien, moderado o
pobremente diferenciado. Las células tumorales presentan
formas y tamanos variables de nucleos hipercromaticos, alta
actividad mitoética y caracteristicas basaloides. Las células
menos diferenciadas contienen un citoplasma eosindfilo rico
en lipidos, dando la apariencia en espuma'?2. La presencia
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de diferenciacion sebacea puede ser demostrada con las
tinciones rojo aceite y Sudan IV, o con marcadores inmu-
nohistoquimicos, el EMA y el Leu-M1".

El tratamiento de eleccion del carcinoma sebaceo es
la extirpacion quirdrgica con margenes de 5 a 6 mm'2.
En el 32% de los casos hay recurrencia local"'?. Se
han descrito casos tratados con cirugia micrografica de
Mohs con tasas de recurrencia local menores, de un
12% aproximadamente' ™, La biopsia del ganglio centi-
nela se ha empleado para identificar metastasis subclinicas
en carcinomas sebaceos tanto oculares como extraocula-
res, pero no es una técnica estandarizada y su utilidad
clinica no esta establecida™. La radioterapia ha sido
empleada en el tratamiento del CS metastasico, de
pacientes que tienen compromiso de la orbita y recha-
zan la exéresis 0 en pacientes mayores con recurrencias
locales'.

La identificacion de cualquier neoplasia sebacea, como
el CS, exceptuando la hiperplasia sebacea, puede ser clave
para el diagnostico del SMT. El papel del dermatdlogo es
esencial en el diagndstico, evaluacion y seguimiento de estos
pacientes.

Los autores declaran no tener ningin conflicto de intereses.
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