Dermatologfa Argentina Vol. 22 N° 1 Marzo de 2016: 47-50 ISSN 1515-8411 (impresa) ISSN 1669-1636 (en linea)

CASOS CLINICOS

Esteatocistoma multiple, variante papular facial:
localizacion inusual palpebral exclusiva

Multiplex steatocystoma, facial papular variant: unusual and exclusive location in eyelid

Marianela Digilio!, Gemma Mas2, Ana Clara Acosta3, Roberto Schroh4, Daniel Feinsilber>

RESUMEN

El esteatocistoma miiltiple (EM) es una entidad infrecuente que puede miiltiple, variante papular facial.

presentarse de forma esporddica o heredarse con un patrén autosé- Se presenta un paciente con esteatocistoma muiltiple variante papular
mico dominante. Clinicamente se manifiesta como lesiones quisticas facial, de caracteristicas clinicas peculiares, por su localizacién atipica y
amarillentas o color piel normal que se localizan mas frecuentemente exclusiva en parpado, nunca antes descripta en la literatura.

en cara anterior del cuello y el tronco, axilas, ingles, raiz de miembros Palabras clave: esteatocistoma, esteatocistoma mdltiple, variante
superiores e inferiores. La localizacién facial exclusiva es poco fre- papular facial, palpebral.

cuente; en 1986 se definio una nueva variante clinica: esteatocistoma Dermatol. Argent. 2016, 22 (1): 47-50

ABSTRACT

The multiplex steatocystoma (MS) is a rare entity that can occur spora- We present a patient with the facial papular variant of multiplex steatocys-
dically or be inherited in a dominant autosomal fashion. Clinically, they toma with peculiar clinical features, by its atypical and exclusive location in
manifest as yellowish or skin colored cystic lesions; most often located in the eyelid, ever described in the literature.

anterior neck and trunk, armpits, groins, root of upper and lower limbs. The Key words: steatocystoma, multiplex steatocystoma, facial papular
exclusive facial location is extremely rare; in 1986 a distinct clinical variant variant, eyelid.

was defined: multiplex steatocystoma, facial papular variant. Dermatol. Argent. 2016, 22 (1): 47-50
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CASO CLINICO

Varén de 72 afios, sin antecedentes personales ni
familiares de relevancia, que concurrié por dermatosis
asintomadtica localizada en pdrpado superior derecho
de aproximadamente dos afios de evolucidn.

Al examen fisico dermatoldgico presentaba muldi-
ples lesiones quisticas amarillentas, de aspecto papulo-
so y pocos milimetros de didmetro, que se agminaban
en una placa, asintomdtica, que ocupaba la totalidad
de la regién palpebral superior derecha. Las lesiones
presentaban consistencia firme y superficie lisa. Al
punzar los quistes, éstos drenaban un material cremo-
so amarillento caracteristico (Fotos 1 y 2). Resto del
examen fisico sin particularidades.

El estudio histopatolégico de una de estas lesiones
informd a nivel de dermis media, estructuras quisticas
anastomosadas entre si, de estirpe infundibular, con
una pared de epitelio escamoso. Dichas estructuras
contenfan corneocitos descamados, sebo y tallos pilo-
sos. En el seno del epitelio de la pared se observaban
lobulillos sebdceos caracteristicos y el interior de la
cavidad quistica se encontraba revestida por una capa
homogénea y eosinofilica que adoptaba un aspecto on-
dulado (Fotos 3 y 4).

Ante la presencia de estos hallazgos histopatoldgi-
cos, correlacionados con el cuadro clinico del paciente,
se arribé al diagnéstico de esteatocistoma mualtiple, va-
riante papular facial.

Al conocer la naturaleza benigna de su dermatosis, el
paciente optd por mantener una conducta expectante.

FOTO 1: Mdltiples quistes amarillentos agminados en region palbebral
superior derecha.

48

FOTO 2: Material cremoso amarillento tras la puncion de un quiste.

FOTO 3: Mdiltiples quistes anastomosados entre si a nivel de dermis media
(HyE, 40x).

FOTO 4: Lobulillos sebaceos intercalados en la pared del quiste (HyE, 400x).
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COMENTARIOS

El esteatocistoma multiple, también llamado sebo-
cistomatosis o enfermedad poliquistica epidérmica, es
una entidad poco frecuente conformada por multiples
lesiones quisticas que se localizan preferentemente en
la cara anterior del cuello y el tronco, axilas, ingles, raiz
de miembros superiores ¢ inferiores. La presentacién
exclusiva en una Unica regién anatémica es excepcio-
nal y conforma variantes atipicas de esteatocistoma
multiple, entre las que se encuentra el esteatocistoma
muldple papular facial descripto por Nikimura en el
afio 198612, En la literatura consultada hemos en-
contrado s6lo 16 casos publicados de esta variedad y
ninguno con afeccién exclusiva de la regién palpebral
como presentb nuestro paciente.

Actualmente los esteatocistomas se consideran ha-
martomas del foliculo pilosebdceo. Afectan a ambos sexos
por igual y pueden presentarse de forma esporddica (en la
mayorfa de los casos, y tal cual ocurtié en nuestro pacien-
te) o heredarse con un patrén autosémico dominante. En
algunos casos las lesiones se evidencian poco tiempo des-
pués del nacimiento, se incrementan en niimero y tama-
fio durante la pubertad y hasta la edad adulta, momento
desde el cual permanecen estables; otras veces se hacen
evidentes en la adolescencia o adultez temprana'3. En
nuestro paciente, la edad de presentacién fue atipica ya
que la dermatosis se manifesté a los 70 afios.

Clinicamente se observan multiples lesiones quisticas
de tamanos variables, entre pocos milimetros y 3-5 cm de
didmetro, amarillentas o color piel normal, de superficie
lisa y consistencia firme a eldstica; generalmente asinto-
mdticas. Algunas pueden inflamarse, supurar y dejar ci-
catriz luego de la curacién. Si se los punza, los quistes
drenan un material oleoso o cremoso amarillento caracte-
ristico* como pudo observarse en nuestro paciente.

La localizacién facial exclusiva es infrecuente. Las
lesiones suelen ser multiples, mds pequenas (1 a 5
mm de didmetro) y de aspecto papuloso. Se presentan
principalmente en frente y regién preauricular bilate-
ral; otras localizaciones descriptas son mejillas, cuero
cabelludo, regién retroauricular y mentén!. Cabe des-
tacar que nuestro paciente presentd la variedad papular
facial de esteatocistoma multiple, pero en una locali-
zacidén y con una expresion clinica peculiares, ya que
las lesiones se presentaron agminadas en una placa que
ocupaba todo el parpado superior derecho.

La patogenia exacta del esteatocitoma mdltiple se
desconoce. Recientemente se han identificado mutacio-
nes a nivel del gen de la queratina 17 (KRT17: quera-
tina bdsica tipo 1 que se expresa a nivel de numerosos
apéndices epidérmicos, como los foliculos pilosos y
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las glandulas sebdceas) en algunos pacientes con sebo-
cistomatosis y en familias con esteatocistoma maltiple
asociado a paquioniquia congénita tipo 2 (PC-2). Esta
entidad, también transmitida por herencia autosémica
dominante, se caracteriza por presentar quistes piloseba-
ceos multiples asociados a distrofia ungueal, queratoder-
mia palmoplantar, dientes natales y anomalias del pelo.
Se realizé un estudio que analizd las mutaciones gené-
ticas de algunos pacientes con EM y encontré muta-
ciones sin sentido en el KRT17 en todos los individuos
afectados. Estas estaban en la misma regién genética o
eran exactamente las mismas a las halladas en la PC-2.
Este hallazgo plantea la cuestién de si el EM y la PC-2
son dos entidades separadas o si representan diferentes
expresiones fenotipicas de un mismo trastorno. Distinto
es lo que ocurre en aquellos pacientes con esteatocisto-
ma mdaltiple esporddico (no hereditario), ya que no se
han identificado mutaciones relacionadas>-¢. Nuestro
paciente no presentaba antecedentes familiares ni otros
hallazgos significativos al examen fisico.

En el estudio histopatoldgico se observan cavidades
quisticas localizadas en la dermis media, con una pared
gruesa de epitelio escamoso de 2 a 8 capas de células,
sin estrato granuloso, que queratiniza de manera similar
a como lo hace el conducto sebdceo normal, lo que da
lugar a una cuticula cosinofilica, ondulada y espiculada
en el reborde interno. Su contenido estd representado
por corneocitos descamados, sebo y tallos de pelos ve-
llosos. Es tipico, aunque no imprescindible, el hallazgo
de gldndulas sebéceas, lobulillos sebiceos o sebocitos ais-
lados intercalados en las paredes de los quistes!7; todos
estos hallazgos fueron observados en el estudio histopa-
toldgico de la lesién de nuestro paciente.

El diagndstico diferencial de esteatocitoma multiple
debe realizarse, desde el punto de vista clinico, con quis-
tes vellosos eruptivos, aunque ambos son diferentes his-
tolégicamente. Sin embargo, las dos entidades pueden
coexistir en un mismo paciente o incluso, en una mis-
ma lesién, hallazgo que se denomina “quiste hibrido™s.
Otros diagndsticos diferenciales son: adenomas sebdceos,
quistes de millium, siringomas, quistes epidérmicos, sar-
coidosis, tricoblastomas, neurofibromas, xantomas, entre
otros. Por dicha razdn, el estudio histopatolégico resulta
fundamental para confirmar el diagnéstico®>2.

El EM representa un verdadero desafio terapéuti-
co. Las lesiones son benignas y asintomdticas, motivo
por el cual el principal objetivo es la mejoria estética.
En casos de sebocistomatosis supurativa se recomien-
da el uso de isotretinoina via oral, a una dosis de 1
mg/kg/dia por al menos 6 meses!®. En los quistes pe-
quefos, menores a 1 cm de didmetro, Ferreira er 4.2
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propusieron la técnica descripta por Kaya!® en la que
los quistes se extraen a través de pequefas incisiones
realizadas con el electrodo de corte del equipo de ra-
diofrecuencia, con posterior compresién del quiste y
evacuacion de su contenido y, finalmente, extirpacién
de la cdpsula con pinza®. También se obtuvieron exce-
lentes resultados mediante la puncién de los quistes
con aguja y extraccién del contenido por presién, sin
extirpacién posterior de la pared del quiste, procedi-
miento que serfa de eleccién para la variedad papular
facial que presentd nuestro paciente, por resultar de
facil y rdpida realizacidn, ser minimamente invasivo y
lograr un resultado estético satisfactorio?. Existen otras
opciones terapéuticas como ldser CO2 y criocirugfa.
Para quistes de mayor tamano o cuando se presentan
pocas lesiones, se puede recurrir a otras técnicas como
aspiracién del contenido con aguja gruesa o extirpa-
cién quirdrgica completa de los mismos!?.

CONCLUSIONES

Comunicamos un paciente mds con esta dermatosis
poco frecuente, esteatocitoma mdaltiple variante papular
facial, en el que consideramos de interés destacar su lo-
calizacién exclusiva en una regién anatémica (pdrpado)
nunca antes descripta en la literatura, segtn la revisién
que hemos realizado, su aparicién en un paciente de
edad avanzada y su forma clinica agminada en placa.
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