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Carcinoma sebaceo

Sebaceous carcinoma
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RESUMEN

El carcinoma sebéceo es un tumor maligno agresivo poco frecuente, con diferenciacién sebacea, Palabras clave:
que afecta a adultos de edad avanzada. Se lo clasifica en ocular y extraocular, y su clinica no es ) y
Gl q A q 7 - rcinom
caracteristica. Presentamos cinco pacientes con carcinoma sebaceo, tres de localizacién extraocular, /"0 S€0cE0

uno de los cuales se diagnosticd en estadio in situ, y dos oculares (Dermatol. Argent, 2013, 19(2);  *"drome de Muir-Torre
112-116). tumor anexial.

ABSTRACT

Sebaceous carcinoma is a rare aggressive malignant tumor with sebaceous differentiation that affects ~ Keywords:
older adults. Itis classified in ocular and extraocular, without typical clinical manifestations. We report five

patients with sebaceous carcinoma, three extraocular, one of whom was diagnosed at in situ stage and : ebfzceous carcinoma,
two with ocular localizations (Dermatol. Argent,, 2013,19(2): 112-116). Muir Torre Syndrome,
adnexal tumor.
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Introduccion

El carcinoma sebédceo (CS) es un tumor infrecuente de estirpe sebdcea. Se presenta con predominio
en mujeres de edad avanzada y de raza asidtica. Segtn su localizacién, puede ser ocular (CSO) en el
75% de los casos, y extraocular (CSEO) en el 25% restante. La ubicacién mds frecuente es el parpado
superior. Se caracteriza por un comportamiento agresivo, con alta tasa de metdstasis regionales y a dis-
tancia. El interés de la comunicacién es mostrar casos de carcinoma sebdceo esporddico, no asociados

al sindrome de Muir-Torre (SMT).

Caso clinico 1

Paciente de sexo femenino de 74 afios, fototipo II, sin antecedentes patolégicos, que consulté por una le-
sién tumoral localizada en la regién occipital del cuero cabelludo, de tres afios de evolucién. La misma era
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exofitica, lobulada, de bordes irregulares, superficie secretante
con dreas erosivas, consistencia friable, maloliente, de 7 x 6
cm, sin adenomegalias palpables (foto 1). El laboratorio no
arrojé anormalidades. La tomografia axial computada (TAC)
de crdneo sin contraste revelé una imagen densa en region
occipital sin compromiso éseo. La histologia mostré 16bulos
sebdceos con dreas de necrosis centrolobulillar y sebocitos en
distintos grados de diferenciacion (células basaloides, vacuo-
ladas, multivacuoladas y células indiferenciadas), hallazgos
compatibles con carcinoma sebdceo bien diferenciado ulcero-
vegetante e infiltrante (foto 2). Se realizé escisién quirdrgica
con un margen de seguridad de 5 mm. La paciente evolucio-
né favorablemente, sin recidivas al afio de control post-ope-
ratorio. Falleci6 por causa no relacionada con la enfermedad.

Caso clinico 2

Paciente de sexo masculino de 42 afios de edad, fototipo I1I,
con antecedentes de HIV, que consulté por lesién tumoral de
5 meses de evolucidn, ubicada en parpado inferior izquierdo.
La misma era exofitica, lobulada, ulcerada, de 7 x 6 cm y de
consistencia duropétrea (foto 3). Se palpaba adenopatia cer-
vical izquierda de 1 x 0,7 cm, mévil, duropétrea e indolora.
La TAC informé una masa sélida heterogénea que infiltraba
ojo izquierdo, con compromiso homolateral de partes blan-
das, fosa nasal, seno etmoidal y seno maxilar. Se confirmé la
adenopatia cervical izquierda, que fue estudiada por puncién
aspiracion, sin hallar células malignas. La histopatologia fue
compatible con carcinoma sebdceo indiferenciado. Se le rea-
lizé cirugfa escisional con exenteracién orbitaria y maxilecto-
mia superior izquierda completa. Luego del alta el paciente
no se presentd a los controles.

Caso clinico 3

Paciente de sexo femenino de 89 anos de edad, fototipo 1I,
con antecedentes de epilepsia, que consulté por una lesién
tumoral de 2 afios de evolucién, localizada en conducto au-
ditivo externo izquierdo. La misma era de caracteristicas po-
lipoide, rojiza, de supetficie erosiva, secretante, de 1,7 x 1,2
cm, sin adenopatias (foto 4). La TAC informé erosién del
margen anterior del conducto auditivo externo. La biopsia
cutdnea fue informada como carcinoma sebédceo diferenciado
infiltrante. Se efectué cirugia con 5 mm de margen lateral.
Evolucioné sin recidiva a 6 meses de seguimiento.

Caso clinico 4

Paciente femenina de 62 afios, con antecedentes personales
de carcinoma basocelular localizado en pdrpado superior iz-
quierdo de 5 anos de evolucién resecado en otra institucién.
Al encontrarse mdrgenes comprometidos, la reseccién fue
ampliada, con informe histopatolégico final de carcinoma
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Foto 1. Lesion de region occipital. Tumor de 7 x 6 cm, lobulado, de bordes
irrequlares y superficie erosiva, secretante.

Foto 2. H-E 40x. Sebocitos en distintos grados de diferenciacion: células
basaloides, vacuoladas, multivacuoladas y células indiferenciadas.

sebdceo bien diferenciado infiltrante, todavia con mérge-
nes comprometidos. Se derivé a nuestro Servicio para defi-
nir conducta terapéutica. Al examen fisico presentaba leve
eritema de la zona cicatrizal. Se realizé TAC de cabeza y
cuello que fue normal. Se efectué una nueva ampliacién
quirdrgica con mdrgenes de 5 mm que resulté negativa
para células neopldsicas. Evoluciond sin recidivas a 9 meses
de seguimiento.
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Foto 3. Lesion tumoral exofitica, lobulada, ulcerada, de 6 x 7 cm de
didmetro y de consistencia duropétrea, localizada en el parpado inferior
izquierdo.

Foto 4. Lesion tumoral, polipoide, rojiza, de superficie erosiva, secretante,
localizada en el conducto auditivo externo del oido izquierdo.

Caso clinico 5

Paciente masculino de 66 anos, sin antecedentes relevantes,
que consultd por una lesién papuloide de 0,3 cm, blanque-
cina, de superficie lisa y consistencia duro-eldstica, ubicada
en lado derecho de la frente, de 6 meses de evolucién. Con
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diagndstico presuntivo de carcinoma basocelular, se realizé
biopsia por punch, con la que se extirpé totalmente la le-
sién. Su diagnéstico histolégico fue de carcinoma sebdceo
in situ (foto 5).

Al momento de ser estudiados, ninguno de los pacientes
reunia los criterios diagnésticos para SMT.

En la tabla 1 se resumen los casos clinicos.

Comentarios

El CS es un tumor maligno poco frecuente con diferencia-
cién sebdcea. Su pico de incidencia es entre los 60 y los 80
aflos, aunque existen casos comunicados en personas mds
jovenes. Se presenta principalmente en el sexo femenino y
en laraza asidtica. Se mencionan como factores de riesgo: el
antecedente de radioterapia y la predisposicién genética (en
la forma sindromdtica).!”

Puede ser esporddico o asociarse al sindrome de Muir-Torre
(SMT). Esta genodermatosis de herencia autosémica do-
minante incluye: 1) tumores sebdceos cutdneos (adenoma,
epitelioma, carcinoma, tumor sebiceo quistico), 2) quera-
toacantomas, 3) alguna neoplasia visceral (colon, aparato
genitourinario, mama, laringe, endometrio y linfomas) y
4) antecedentes familiares del sindrome. Se debe a la mu-
tacién en uno de los genes responsables de la reparacién
del ADN: MutL homolog (MLHI) y MutS homolog
(MSH2), entre otros.!”

Los CSO se presentan con mayor frecuencia en parpado su-
perior, en las gldndulas sebdceas modificadas de Meibomio y
Zeiss. Clinicamente aparecen como un nédulo tnico, ama-
rillento o rosado, firme y de lento crecimiento. Representan
del 0,2% al 0,8% de los tumores de parpados y del 1% al
5,5% de las neoplasias malignas en los mismos. Se suele re-
trasar su diagndstico, ya que simulan queratoconjuntivitis,
blefaroconjuntivitis y chalazién.'®

Por otro lado, los CSEO son los de menor frecuencia y
su localizacién mds comun es en la cabeza (conducto au-
ditivo externo y cavidad oral) y el cuello, aunque pueden
presentarse tambien en extremidades, genitales externos
y tronco. Por lo general aparecen como un nédulo amari-
llento o rojizo, firme, indoloro, a veces ulcerado y menos
frecuentemente como una placa eritematosa-escamo-cos-
trosa de tipo bowenoide.*

Los CS asociados al SMT son con mayor frecuencia los ex-
traoculares, y tienen mejor prondstico que los esporddicos.
Debido a que los tumores sebdceos suelen ser la forma de
presentacién del SMT, varios autores recomiendan estudiar
a los pacientes para descartar patologia visceral. La inmu-
nohistoquimica es atil para el diagnéstico del SMT, me-
diante anticuerpos contra las proteinas reparadoras de genes
(MLH1 o MSH2). Ninguno de nuestros pacientes present6
otras manifestaciones del SMT.>*4



Los diagndsticos diferenciales clinicos que deben plantearse
son el adenoma sebdceo, el sebaceoma, el carcinoma epider-
moide y el carcinoma basocelular con diferenciacién sebd-
cea, entre otros.>?

Entre los hallazgos histopatolégicos del carcinoma sebdceo
se ven lébulos dérmicos de sebocitos neopldsicos, en dife-
rentes grados de maduracién. Pueden verse estructuras tu-
bulares que representan intentos de diferenciacién ductal y
es frecuente observar nicleos indentados por microvacuo-
las citoplasmdticas. Segtn el patrén de crecimiento existen
cinco subtipos: escamoide, basaloide, adenoide, fusiforme
y diferenciado. Pueden ser bien, moderada o pobremente
diferenciados. El CSO tiene la tendencia a invadir piel, con-
juntiva y crnea con un patrén pagetoide.'>!"3 Las técnicas
de tincién de lipidos, como Oil Red O o Sudan, son ttiles
en tumores pobremente diferenciados, pero tienen la difi-
cultad de requerir tejidos frescos.'

Muchos son los diagnésticos diferenciales histolégicos posi-
bles: adenoma sebdceo, sebaceoma, carcinoma epidermoide
y carcinoma basocelular con diferenciacién sebdcea, carci-
noma sudoriparo de células claras, melanoma de células glo-
bosas, carcinomas metastdsicos de células claras de préstata
y rifidn y sarcoma de células claras."?

El diagnéstico definitivo de CS se realiza mediante el estu-
dio histopatolégico. La inmunohistoquimica es importante
y necesaria cuando el cuadro histolégico no es claro. Son
positivos el antigeno epitelial de membrana (EMA), el re-
ceptor androgénico (AR), la adipofilina (ADP) y el Cal5-3.
Los CS tienen niveles aumentados de p53 y de ki67, asi
como también significativamente reducidos los valores de
bcl-2 y p21 en comparacién con los adenomas. En nuestros
pacientes no fue necesario realizar inmunohistoquimica.'*"
El CS es, independientemente de su localizacién, un tu-
mor agresivo con alto riesgo de recidiva local (11-30%),
de metdstasis a distancia (3-25%) y de muerte relaciona-
da con el tumor (9-50%). Las metdstasis comprometen
con mayor frecuencia los ganglios linfdticos regionales,
seguidos en orden de frecuencia higado, pulmén, cerebro
y huesos. Los factores de mal pronéstico se resumen en
la tabla 2.125915-18

El tratamiento de eleccidn consiste en la escisién quirtdrgica,
con mirgenes de 5 a 6 mm, tal como se realizé en los casos
presentados. Se indica exenteracién ocular cuando el tumor
compromete la érbita o una gran porcién de la conjunti-
va bulbar. La crioterapia se puede usar en caso de invasién
conjuntival pagetoide, como alternativa a la exenteracién.
La radioterapia se reserva como tratamiento adyuvante, en
presencia de metdstasis ganglionares o como terapia paliativa.
La cirugfa micrografica de Mohs se ha utilizado con buenos
resultados en CSO con microinvasiones multiples.!¢7%11:1920
Ante la evidencia clinica de compromiso ganglionar se rea-
liza vaciamiento de la cadena linfética correspondiente. Las
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Foto 5. H-E 4x. Carcinoma sebdceo in situ.

TABLA 1. Casos clinicos

Sexo Edad Localizacion Clinica
1 P 74 Cuero cabelludo Tumpr exofitico, lobulado,
erosivo, 7 X 6 cm
Parnado inferior Tumor exofitico, lobulado,
2 M 4 . p. ulcerado, duropétreo, 7 x
izquierdo
6cm
Conducto auditivo Tumor polipoide, rojizo,
3 F 89 o )
externo izquierdo erosivo, 1,7 x 1,2 cm
Pérpado superior Nddulo rojizo (segdn
4 F 62 . " . )
izquierdo referencia de la paciente)

Lesion papuloide,
blanquecina, consistencia
duro-eldstica, 0,3 cm

5 M 66 Frente
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TABLA 2. Factores de mal prondstico™>

- Pobre diferenciacion

- Subtipo infiltrativo

- Origen multicéntrico

- Tamafio mayora 10 mm

- Invasion vascular, linfatica o de 6rbita

- Diseminacién pagetoide

- Mayor a 6 meses de evolucion al diagnéstico

- Compromiso de ambos parpados

metdstasis deben ser tratadas con extirpacién quirdrgica aso-
ciada o no a radioterapia y quimioterapia.”

Esmaeli ez 4/. determinaron una correlacién entre el tamafio
del CSO y el riesgo de metdstasis ganglionares regionales y a
distancia. Recomiendan realizar biopsia del ganglio centine-
la, 0 al menos estricta vigilancia de los mismos, en pacientes
con tumores en el parpado a partir de la categoria T2b o en
mayores de 10 mm de didmetro.!

Es importante el seguimiento exhaustivo de estos pacientes
para el diagnéstico temprano de la recurrencia o de las me-
tdstasis regionales y a distancia.'?

Destacamos de nuestro trabajo la baja frecuencia de presen-
tacién de CSEO y de su variante in situ. También la impor-
tancia de los diagndsticos diferenciales tanto clinicos como
histolégicos, su sospecha clinica y la histologia en manos de
un dermatopatdlogo avezado para poder llegar al diagnés-
tico definitivo. Ademds, hay que tener en cuenta al SMT
frente a patologia cutdnea de estirpe sebdcea, para descartar
oportunamente las patologias viscerales asociadas.
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