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Carcinoma sebaceo extraocular

Extraocular sebaceous carcinoma.

Jaime Alberto Rojas-Alonso,* Andrea Sarro-Ramirez,? Eunice Rebeca Carrillo-
Cisneros?®

Resumen

ANTECEDENTES: El carcinoma sebdceo es una neoplasia anexial poco frecuente, con
diferenciacion sebacea que tiene un comportamiento agresivo; la variante extraocular
representa s6lo el 25% de todos los casos y el resto de localizacién periocular, tenien-
do como topografia caracteristica la cabeza y el cuello. Tiene potencial metastasico
en regiones locales y distales. En pacientes con esta neoplasia debe considerarse el
diagnéstico de sindrome de Muir-Torre, una enfermedad genética caracterizada por
neoplasias viscerales, principalmente gastrointestinales; con la asociacién de, al menos,
un tumor de linaje sebaceo.

CASO CLINICO: Paciente masculino de 65 afios de edad con antecedente de hiper-
tension arterial sistémica y diabetes mellitus tipo 2, que tuvo una neoformacién en
la espalda de lento crecimiento, de 2 cm de diametro, exofitica, eritematosa, friable;
acompanada de sindrome consuntivo. Se tomé biopsia que reporté carcinoma seba-
ceo multifocal. Se realizé referencia a oncologia quirtrgica en donde se procedié a
la reseccion amplia y ampliacién de margenes de la lesion, con bordes negativos por
patologia. En la actualidad se mantiene en vigilancia.

CONCLUSIONES: El comportamiento de las neoplasias de linaje sebaceo, en particular
del carcinoma sebdceo, es agresivo, por lo que su diagnéstico debe ser oportuno, con
el abordaje adecuado y el interrogatorio intencionado para neoplasia visceral debido
a su asociacion con el sindrome de Muir-Torre y, a su vez, realizar estudios comple-
mentarios y seguimiento riguroso.
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Abstract

BACKGROUND: Sebaceous carcinoma is a rare adnexal neoplasm, with sebaceous
differentiation which has an aggressive behavior, sebaceous extraocular carcinomas
accounts for 25% of all neoplasms and the rest of periocular location, having as
characteristic topography in the head and neck. It has metastatic potential in local and
distal regions. Patients with this neoplasm should be considered for the diagnosis of
Muir-Torre syndrome, a genetic disease characterized by visceral neoplasms, mainly
gastrointestinal; with the association of at least one tumor of sebaceous lineage.

CLINICAL CASE: A 65-year-old male patient with medical history of arterial hyperten-
sion and diabetes mellitus type 2, presented a new growth in the back of slow growth,
2 cm in diameter, exophytic, erythematous, friable, accompanied by wasting syndrome.
A biopsy was taken which reported multifocal sebaceous carcinoma. Reference was
made to surgical oncology where a wide resection and widening of the margins of the
lesion were carried out, with negative borders by pathology department. The patient
is under close monitoring with no recurrence.

CONCLUSIONS: The behavior of neoplasms of sebaceous lineage, in particular seba-
ceous carcinoma, is aggressive, so its diagnosis must be prompt, with the appropriate
approach, with intentional questioning for visceral tumor due to its association with
Muir-Torre syndrome, to carry out complementary studies and rigorous monitoring.
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ANTECEDENTES

Las glandulas sebaceas estan relacionadas con
diversas neoplasias benignas y malignas." Entre
las neoplasias malignas de dichas glandulas
estan los carcinomas sebdceos, que se dividen
en dos categorias: periocular y extraocular. La
manifestacién periocular es la mas comun,
representa el 75%? del total de casos y puede
afectar cualquier parte del cuerpo.?

El carcinoma sebdceo es una neoplasia maligna
que generalmente aparece a nivel periorbital. Las
manifestaciones extraoculares son poco comu-
nes y cuando ocurren se localizan habitualmente
en la cabeza, el cuelloy las glandulas parétidas.
Recientemente se reportaron casos de carcinoma
sebaceo extraocular de aparicion en el térax
anterior y posterior de rapida evolucion.

Es comdn establecer entre los diagndsticos
diferenciales los casos de molusco contagioso,
granuloma piégeno, queratoacantoma, carcino-
ma de células escamosas. El tiempo de evolucién
puede ser agudo o crénico y manifestarse
sintomdtico o asintomatico. El diagnéstico con-
firmatorio es mediante estudio histopatolégico.
Los hallazgos histopatolégicos habituales son
vacuolizacién del citoplasma, diferenciacion
sebdcea, actividad mitética moderada a alta y
pleomorfismo nuclear. Los estudios de inmuno-
histoquimica se reservan para casos sin hallazgos
tipicos de un carcinoma sebaceo en los cuales
pueden realizarse tinciones especiales, como
adipofilina, proteina de unién al receptor de
andrégenos 3 (GATA) y otras proteinas de repa-
racion de dafio, como MutL homolog 1, PMS,
Muts homolog 2, Muts homolog 6, EMA, CAM
5.2 y anticuerpo anti-BCA-225.3

El tratamiento de eleccién del carcinoma se-
baceo diferenciado es la escision amplia con
madrgenes claros. La escision amplia, la radio-
terapia coadyuvante, asi como la vigilancia de
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los ganglios linfaticos regionales se consideran
terapias en caso de lesiones poco diferenciadas.
El riesgo de recurrencia o metastasis es mds
frecuente en el carcinoma sebaceo ocular en
comparacion con el extraocular,” por lo que es de
suma importancia el seguimiento a los pacientes
con alivio de la lesién debido a los reportes de
recurrencia tardia.’

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 65 afios de edad con
antecedente de diabetes tipo 2 de larga evolu-
cién, hipertensién arterial sistémica de reciente
diagnéstico y demencia microvascular.

Fue referido al servicio de Dermatologia por
padecer un cuadro de un afio de evolucion
caracterizado por la aparicién una lesién de
2 cmen la espalda que tuvo aumento de tamano
gradual y sangrado ocasional posterior a mani-
pulacién; ademas, se refirié pérdida de peso no
intencionada de 10 kg en el dltimo mes.

A la exploracién dermatolégica se observé
una dermatosis Unica localizada al tronco que
afectaba la cara posterior del térax en la linea
media de la regién superior caracterizada por
una neoformacién exofitica de 2 cm de dia-
metro, eritematosa con dreas blaquecinas, de
superficie erosionada, en la periferia con halo
eritematovioldceo (Figura 1). A la dermatos-
copia se observaron microulceraciones, vasos
polimorfos, areas rosas blanquecinas, estructuras
amarillas con aspecto algodonoso (Figura 2).
Ante los hallazgos clinicos y dermatoscopicos
se sospeché un porocarcinoma ecrino, tumor
anexial de topografia atipica o0 melanoma ame-
lanico, por lo que se procedid a toma de biopsia
en sacabocado con puncién de 4 mm.

El resultado histopatolégico de la biopsia de piel

concluyé neoplasia maligna ulcerada de aspecto
anexial, compuesta por nidos de células con ci-
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Figura 1. Dermatosis Unica localizada al tronco que
afecta la cara posterior del térax en la linea media de la
region superior, caracterizada por una neoformacion
exofitica de 2 cm de didmetro, eritematosa con areas
blaquecinas, de superficie erosionada, en la periferia
con halo eritematoviolaceo.

Figura 2. Imagen dermatoscépica que muestra
microulceraciones, vasos polimorfos, areas rosas
blanquecinas, estructuras amarillas con aspecto
algodonoso Imagen tomada con DERMLITE 3gen
DL200 Hybrid.
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toplasma claro, abundante, que sugirieron origen
sebaceo, con distintos grados de diferenciacion,
asi como zonas centrales de queratinizacién con
atipia moderada y mitosis atipicas; concluyendo
el diagnostico de carcinoma sebaceo multifocal
(Figuras 3 a 5), por lo que el paciente fue referido
a oncologia quirdrgica para descartar neoplasia
maligna visceral de colon, pulmén o vejiga.

Los estudios de imagen y gabinete no mostraron
alteraciones.

Se realizé reseccion amplia mas ampliacién
de margenes, el médulo de sarcomas y partes
blandas de piel con reporte histopatolégico po-
soperatorio de bordes libres de neoplasia.

DISCUSION

El carcinoma sebdceo extraocular es una neo-
plasia poco comin, representa un 25% del

Figura 3. Biopsia de la lesién por puncién de 4 mm.
Tincién hematoxilina y eosina, vista 4x. Neoplasia
maligna ulcerada de aspecto anexial, compuesta por
nidos de células con citoplasma claro, abundante,
que sugieren origen sebdceo, con distintos grados
de diferenciacion, asi como zonas centrales de que-
ratinizacién con atipia moderada y mitosis atipicas.
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Figura 4. Tincién hematoxilina y eosina, vista 10x.
Células de nidos separados por tabiques delgados
fibrovasculares compatibles con células de origen
sebaceo con queratinizacion central, con formacion
de multiples vacuolas y células con atipia moderada.

Figura 5. Tincién hematoxilina y eosina, vista 40x.
Diferenciacion sebdcea con citoplasma vacuolado,
atipia moderada, mitosis atipicas y extravasacion de
eritrocitos.
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total de los carcinomas sebaceos detectados.
Se considera una neoplasia con un curso in-
dolente, la topografia mas comun de aparicion
es el cuello y la cabeza;? otras menos comunes
son el tronco, las extremidades, los genitales y
sitios excepcionales, como pulmones, glandulas
salivales o mamarias.'® Desde el punto de vista
clinico, esta enfermead se manifiesta como
un ndédulo subcutdneo o tumoracion firme, en
ocasiones pedunculada que muestra coloracién
variable, a veces rojo de tonalidad amarillenta
con antecedente de sangrado y ulcerado de las
lesiones, asintomatico, sin dolor."

Los diagnosticos diferenciales de la variedad
extraocular incluyen el granuloma piégeno,” el
molusco contagioso y otros canceres de piel no
melanoma, como el carcinoma basocelular o
escamoso.® Los carcinomas sebdceos se asocian
frecuentemente con el sindrome de Muir-Torre,
variante del sindrome Lynch, el 23% de los
afectados tiene esta enfermedad neoplasica
acompafada de carcinoma colorrectal no po-
lipdsico.'>13

Los hallazgos histopatolégicos mas frecuentes
son las células neopldsicas con abundantes
citoplasmas finamente vacuolados que forman
parte del patrén arquitecténico histolégico
caracteristico. En mds del 33% de los casos de
carcinoma sebaceo extraocular se encuentra ne-
crosis y ulceracion holocrina. A su vez, muestran
con mayor frecuencia un grado moderado de
diferenciacién celular con un patrén de creci-
miento escamoso.*'* En una serie de 28 casos
de pacientes con carcinoma sebaceo extraocular,
se encontraron anticuerpos anti-p63, adipofili-
na, EMA, Ki67, receptores de andrégenos y las
proteinas de reparacion de dafio; concluyendo
que los hallazgos mds frecuentes en los carci-
nomas sebdceos son EMA+, adipofilinay K5/14,
K7, K10; pudiendo asociarse con carcinomas
in situ superficiales debido a sus caracteristicas
histolégicas.'
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En cuanto al tratamiento, recientemente Meghan
y su grupo publicaron una revisién de 41 casos
en la que se llevo seguimiento durante 5 aios,
concluyendo que los casos tratados con cirugia
microgréafica de Mohs no tuvieron recurrencia
0 metdstasis en comparacién con los casos de
reseccion incompleta. Otra opcion terapéutica
es la escision total convencional con margenes
de 5-6 mm.'®

Para los casos no aptos o que no deseen pro-
cedimientos quirlrgicos, se recomienda la
radioterapia paliativa, crioterapia, electroqui-
mioterapia; sin embargo, se asocian con tasas
mas altas de recurrencia. El curetaje mas elec-
trocoagulaciéon es una alternativa terapéutica
en pacientes adultos mayores o con multiples
comorbilidades en quienes no pueda realizarse
una reseccién amplia o cirugia micrografica
de Mohs. Los factores de mal pronéstico inclu-
yen afectacion del parpado superior, invasion
linfovascular, lesion extensa, escasa diferen-
ciacion histolégica, diseminacion pagetoide y
crecimiento infiltrativo. Los datos de sangrado,
exudado y mal olor se asocian con deterioro en
la calidad de vida del paciente."”
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