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RESUMEN

El esteatocistoma miltiple, también llamado sebocistomatosis, es una entidad poco frecuente
conformada por muiltiples lesiones quisticas de hasta 5 cm de didmetro que se localizan
preferentemente en cara anterior de cuello y tronco, axilas, raiz de miembros superiores, inferiores
eingles. Puede presentarse en forma esporddica o heredarse con un patrén autosémico dominante.
La localizacion facial exclusiva es poco frecuente. Las lesiones son mds pequefias y amarillentas,
de aspecto papuloso, por lo que Nikimura la definid en 1986 como una variante clinica distinta:
esteatocistoma miltiple, variante papular facial.

Se presentan cuatro pacientes con esteatocistoma multiple variante papular facial; dos de ellas de
presentacion esporadica y dos con familiares con lesiones de similares caracteristicas (Dermatol.
Argent., 2013, 19(3): 188-193).

ABSTRACT

Steatocystoma multiplex, also called sebocystomatosis, is a rare entity composed of multiple
cystic lesions up to 5 cm in diameter that are preferentially located in the anterior neck and trunk,
underarms, root of upper and lower limbs and groins. It can occur sporadically or be inherited in an
autosomal dominant fashion.

The exclusive facial location is extremely rare. The lesions are smaller, with yellowish papular
appearance, so Nikimura defined it in 1986 as a distinct clinical variant: steatocystoma multiplex,
facial papular variant.

In this paper we present four patients with the facial papular variant of steatocystoma multiplex;
two of them have sporadic presentation, and the other two have relatives with lesions of similar
characteristics (Dermatol. Argent., 2013, 19(3): 188-193).
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Esteatocistoma multiple, variante papular facial: presentacion de cuatro pacientes

Introduccion

El esteatocistoma multiple, también llamado sebocisto-
matosis o enfermedad poliquistica epidérmica, fue des-
cripto por Jamieson en 1873." Fue Pollitzer en 1891 el
primero en realizar un estudio histopatolégico de las le-
siones. Es una entidad poco frecuente conformada por
multiples lesiones quisticas de pocos milimetros hasta
5 cm de didmetro, amarillentas o color piel normal, de
superficie lisa, consistencia firme y habitualmente asinto-
madticas, que se localizan de preferencia en cara anterior
de cuello y tronco, axilas, raiz de miembros superiores,
inferiores e ingles.” Si se los punza, los quistes drenan
un liquido oleoso o cremoso amarillento-herrumbroso
caracteristico.’

La localizacién exclusiva en una tnica regién anatémica,
como el cuero cabelludo, la cara, acral (dorso de manos
y muilecas, palmas, plantas) y la regién genital (vulva o
pene) es excepcional y conforma variantes clinicas atipi-
cas de esteatocistoma multiple, entre las que se encuentra
el esteatocistoma papular facial.#®” En la literatura con-
sultada hemos encontrado dnicamente 12 casos publica-
dos de esta tltima variedad.

Serie de casos
Paciente 1

Mujer de 32 afios con multiples quistes de aspecto papu-
loso, menores a 5 mm de didmetro, con tinte amarillento,
distribuidos en toda la cara y en regién retroauricular bi-
lateral, con predomino en ambas mejillas, asintomadticos,
de catorce afios de evolucién. Sin antecedentes familiares.

Estudio histopatoldgico: esteatocistoma (foto 1 Ay B).

Paciente 2

Mujer de 24 afos con multiples quistes blanco-amari-
llentos, duro-eldsticos, méviles y asintomdticos, menores
a 5 mm, localizados en la frente y en regién parietotem-
poral bilateral, de diez afios de evolucién. Referia abuelo
paterno, padre y hermano con lesiones similares. Estudio
histopatolégico: esteatocistoma (foto 2 Ay B).

Paciente 3

Mujer de 37 anos con multiples quistes blanco-amarillen-
tos y de color piel normal, asintomdticos, de 1 a 2 mm de
didmetro, situados en ambas mejillas y mentdn, de veinte
afios de evolucién. Referfa padre con lesiones similares. Es-
tudio histopatolégico: esteatocistoma (foto 3 Ay B).

Paciente 4

Mujer de 35 afos con mdltiples quistes amarillentos y de
color piel normal, de 2 2 5 mm de didmetro, localizados en
regién parietotemporal bilateral, ambas mejillas y mentén,
de diez afios de evolucién. Sin antecedentes familiares. Es-
tudio histopatolégico: esteatocistoma (foto 4 A 'y B).

Tres de nuestras pacientes optaron por mantener una
conducta expectante al conocer la naturaleza benigna de
su dermatosis. A una de ellas se le aplicéd 4cido retinoico
al 3% en solucién, mensualmente, en tres oportunidades
(2, 4y 6 horas). Debido al resultado estético satisfactorio
continué con tretinoina al 0,05% crema, por la noche.
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Foto 1. A) Paciente 1: multiples quistes de aspecto papuloso distribuidos en toda la cara. B) (H-E 40x). Esteatocistoma: quiste de contenido laxo en dermis

media.
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Foto 2. A) Paciente 2: multiples quistes en frente. B) (H-E 100x). Esteatocistoma: cavidad quistica revestida por una cuticula eosinofilica ondulada y

espiculada.

y )
Comentarios

Los esteatocistomas son hamartomas quisticos constituidos
por elementos epiteliales y mesenquimdticos. El compo-
nente epitelial estd representado por lébulos y conductos
sebédceos, foliculos pilosos vellosos y, en ocasiones, elemen-
tos apocrinos. El componente mesenquimdtico sélo estd
presente en algunas lesiones y estd representado por fibras
musculares lisas del musculo piloerector.”

Actualmente los esteatocistomas se consideran hamartomas
del foliculo pilosebdceo.?¢ Existen dos formas clinicas:

* Esteatocistoma solitario o simple, lesién tnica, sin tenden-
cia hereditaria.

* Esteatocistoma multiple o sebocistomatosis, caracterizado
por la presencia de numerosos esteatocistomas en una tnica

o en diferentes dreas corporales.

El esteatocistoma multiple o sebocistomatosis afecta a am-
bos sexos por igual.’ Puede presentarse en forma esporddica
(en la mayoria de los casos) o heredarse con un patrén au-
tosémico dominante.®’ En este dltimo caso, varios miem-
bros de la familia presentan lesiones similares. En algunos
pacientes las lesiones se tornan evidentes poco después del
nacimiento, se incrementan en ndmero y tamano durante la
pubertad y hasta la edad adulta, momento desde el cual per-
manecen estables. Esto podria sugerir un estimulo androgé-
nico.>”'® Recientemente se ha identificado una mutacién a
nivel de la queratina 17 en algunas familias con esteatocis-
toma mualtiple asociado a paquioniquia congénita tipo 2.
Esta dltima es una entidad caracterizada por onicodistrofia,
quistes pilosebdceos maltiples, dientes natales y anomalias

Foto 3. A) Paciente 3: multiples quistes blanco-amarillentos distribuidos en mejillas y mentdn. B) (H-E 100x). Esteatocistoma: cavidad quistica con pared
formada por epitelio plano estratificado revestido por una cuticula eosinofilica espiculada y ondulada.
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Foto 4. A) Paciente 4: multiples quistes de aspecto papuloso distribuidos en toda la cara. B) (H-E 100x). Esteatocistoma: glandula sebécea anexa a la pared
del quiste

del pelo. Dicha mutacién se ha encontrado también en fa-
milias con esteatocistoma multiple “puro”. Un examen cli-
nico mds exhaustivo en pacientes con esteatocistomas puso
de manifiesto la presencia de alteraciones ungueales leves,
que habian pasado desapercibidas, lo que podria sugerir
un espectro de expresion clinica esteatocistoma multiple-
paquioniquia congénita. Hasta la fecha se han identificado
11 mutaciones diferentes en la queratina 17 en familias con
paquioniquia congénita y esteatocistoma multiple, y en fa-
milias con esteatocistoma multiple “puro”.

En aquellos pacientes con esteatocistoma multiple espord-
dico (no hereditario) no se ha podido identificar mutacién
alguna''. Tres de nuestras pacientes comenzaron con las le-
siones en la pubertad, dos de ellas con antecedentes familia-
res de lesiones de similares caracteristicas. Una las desarrollé
en la edad adulta y no tenia antecedentes familiares. Ningu-
na de ellas presenté alteraciones ungueales al momento del
examen fisico.

El estudio histopatoldégico de los esteatocistomas muestra
cavidades quisticas que se localizan 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 si-
milar a como lo hace el conducto sebdceo normal, lo que da
lugar a una gruesa cuticula eosinofilica acelular, ondulada y
prominente, con finas espiculas hacia la luz."*”® La caracte-
ristica histolégica mds tipica, aunque no imprescindible, es
el hallazgo de glindulas sebdceas, lobulillos sebédceos, sebo-
citos aislados o elementos sebdceos atréficos en el seno de las
paredes de los quistes.”®

Los quistes estin completamente cerrados, no se comunican
con el exterior ni se abren dentro de los foliculos pilosos.'
Su contenido estd representado por corneocitos descama-
dos, sebo y tallos de pelos vellosos.” Artificialmente pueden

carecer de contenido debido a la pérdida del mismo durante
los procesos de fijacién de la muestra.

Como propusieron Brownstein, Steffen y Ackerman,’ cuan-
do se observa una lesién quistica tapizada por un epitelio
escamoso que queratiniza y reproduce el tipo de queratini-
zacién del conducto sebdceo, es decir da lugar a una capa
cérnea en forma de cuticula eosinofilica de borde ondulado
o espiculado, se puede establecer el diagndstico de estea-
tocistoma con la misma seguridad que en los casos en los
que se ven voluminosos l6bulos sebdceos en el espesor de
la pared del quiste. Alrededor de la cavidad quistica de un
esteatocistoma pueden observarse fibras de musculo liso del
musculo erector del pelo, como otro de los componentes
de este hamartoma quistico. Rara vez se observan gléndulas
apocrinas, con su porcidn secretora y sus conductos, en co-
nexién o en la inmediata vecindad de la cavidad quistica del
esteatocistoma.’

Recientemente se ha planteado una controversia en la rela-
cién esteatocistoma multiple - quistes vellosos eruptivos.’
Ambos son reconocidos como entidades clinicamente simi-
lares pero histolégicamente diferentes,”® que pueden pre-
sentarse en forma aislada o coexistir en un mismo paciente
e, incluso, en una misma lesién, fenémeno que recibe el
nombre de “quiste hibrido”."*# Y en ambos se ha descrip-
to la variante papular facial.>*'>!3 Se postula entonces que
estas entidades son distintas y que representan dos polos de
un mismo espectro de malformaciones hamartomatosas del
foliculo pilosebdceo.’ El esteatocistoma se originaria en el
ducto sebdceo, los quistes vellosos eruptivos lo harfan en la
porcién infundibular o en el istmo del foliculo piloso, y el
quiste hibrido en la regién en que el ducto sebdceo se une al
foliculo piloso."® Ohtake ez 4/.'* proponen entonces incluir
dentro de la denominacién “quistes pilosebdceos multiples”
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FIGURA 1. Quistes pilosebaceos (espectro esteatocistoma - quiste

velloso eruptivo - quiste hibrido).

QUISTE HBRIDO

ESTEATOCISTOMA misculo erector del palo

glindula sebdcea

QUISTE VELLOSO
ERUPTIVD

Tolicule piloas

al esteatocistoma multiple, al quiste velloso eruptivo y al
quiste hibrido (figura 1). Desde el punto de vista de la in-
munohistoquimica, el esteatocistoma resulta positivo para
citoqueratina 10 y 17, mientras que el quiste velloso erupti-
vo solamente lo es para citoqueratina 17.”7

La localizacién facial exclusiva de los esteatocistomas es
poco frecuente en extremo. Las lesiones son multiples, mds
pequenas (1 a 5 mm de didmetro), de aspecto papuloso,
con superficie lisa y consistencia dura, amarillentas o color
piel normal, asintomdticas,>>!° localizadas principalmente
en frente y region preauricular bilateral;? otras localizaciones
descriptas son pdrpados®, mejillas,® cuero cabelludo,’ regién
retroauricular y mentén.* Al considerar el aspecto papuloso
de las lesiones y su localizaciéon exclusivamente facial, Ni-
kimura definié en 1986 una nueva variante clinica de es-
teatocistoma multiple: la papular facial.? Nuestras cuatro
pacientes presentaron esteatocistoma multiple papular fa-
cial, con lesiones pequefias, multiples, de tinte amarillento,
asintomdticas. Se les realizé estudio histopatolégico de al
menos dos lesiones, con diagnéstico de esteatocistoma en
todas ellas; no encontramos quistes vellosos eruptivos ni
quistes hibridos coexistentes.

Entre los diagndsticos diferenciales se plantean adenomas
sebdceos, siringomas, sarcoidosis, quistes de millium, hidro-
cistoma ecrino, acné, tricoblastomas y otras lesiones papulo-
sas de la cara originadas en los apéndices epidérmicos.?’ Por
lo tanto, el estudio histopatolégico resulta imprescindible
para confirmar el diagndstico.'

El esteatocistoma multiple, en cualquiera de sus variantes
clinicas, representa un verdadero desafio terapéutico. Dado
que las lesiones son benignas y asintomdticas, el principal
objetivo es mejorar la apariencia de las mismas, dejando una
minima cicatriz y evitando las recidivas.”"

La incisién y drenaje de los quistes, o la extirpacién comple-
ta de los mismos, suelen ser los tratamientos de eleccién.>!?
La extirpacién quirdrgica es curativa, pero pueden quedar
numerosas cicatrices, por lo que en los quistes pequefos,
menores a 1 cm de didmetro, se prefiere la eliminacién del

contenido mediante pequefias incisiones y extraccién de la
pared del quiste con pinzas.”'>!¢

Ferreira ez dl."> proponen la técnica descripta por Kaya, en la que
los quistes son extraidos a través de pequefias incisiones realiza-
das con el electrodo de corte del equipo de radiofrecuencia, con
posterior compresion del quiste y evacuacién de su contenido
v, finalmente, extirpacién de la cdpsula con pinza. Recomien-
dan dicho procedimiento debido a la fécil y rdpida realizacién,
el minimo sangrado, las escasas complicaciones tanto intra como
posquirtirgicas y el resultado estético satisfactorio.

Para los quistes mayores a 1,5 cm de didmetro se descri-
be también la aspiracién de su contenido con aguja gruesa,
procedimiento sencillo, poco cruento, con resultado estéti-
co sumamente favorable y sin recidivas."”

También se han obtenido buenos resultados con laser de CO,.”4!#
Apaydin ez 4l." utilizaron criocirugfa en un paciente con quis-
tes menores a 2 cm de didmetro (técnica de spray durante 10
segundos, una tnica aplicacién), con resultados satisfactorios.
Notowicz" plantea esta opcién como altamente satisfactoria
y fcil de realizar. Mediante la criocirugia se logra necrosis
de la piel suprayacente al quiste, que es removida luego de
3 0 4 dias. El quiste queda asi expuesto y es extraido entero
mediante compresién. La cavidad resultante cicatriza luego
espontdneamente, con aceptable resultado estético.

Algunos quistes pueden inflamarse y supurar y curan dejan-
do una cicatriz. Esta variante, poco frecuente, se denomina
esteatocistoma multiple supurativo.” La administracién de
isotretinoina via oral, a razén de 1mg/kg/dia durante al me-
nos 6 meses, resulta eficaz en estos pacientes.”'>"

En cuanto al esteatocistoma multiple, variante papular fa-
cial, todos los tratamientos antes mencionados pueden ser
utilizados, con resultados variables. Para aquellos pacientes
con lesiones multiples ubicadas de preferencia en la frente,
Holmes ez dl.° proponen realizar una incisién a lo largo del
limite de implantacién pilosa, con posterior eversion de la
piel y remocién de los quistes desde el lado interno; luego la
piel se sutura y el resultado estético es bueno.

Diizova et 4l.'° obtuvieron excelente resultado en un pacien-
te mediante la puncién de los quistes con aguja y extrac-
cién del contenido por presidn, sin extirpacién posterior de
la pared del quiste; a pesar de eso, no observaron recidivas
luego de casi un afio de seguimiento. Postulan esta técni-
ca como la de primera eleccién para la variante facial del
esteatocistoma multiple con lesiones menores a 1,5 cm de
didmetro, dado el resultado estético satisfactorio, la ausencia
de recidiva y la minima complejidad del procedimiento.

Conclusiones

El esteatocistoma multiple es una entidad clinica e histolégi-
camente bien definida, aunque poco frecuente, esporddica en
la mayorfa de los casos o de herencia autosémica dominante
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en la minorfa. Si bien se describe la afectacion facial de pa-
cientes con multiples quistes en tronco y otras dreas corpo-
rales, la localizacién facial exclusiva es extremadamente rara.
En la literatura consultada hemos encontrado menos de una
docena de casos comunicados. En este trabajo se presentan
cuatro pacientes, dos de aparicién esporddica y dos con he-
rencia autosémica dominante.

Si bien esta entidad no representa un riesgo para la vida del
paciente, puede ser muy limitante desde el punto de vista
psicosocial. Existen multiples opciones terapéuticas, con re-
sultados diversos y parcialmente satisfactorios.

El esteatocistoma multiple papular facial contintia siendo
hoy en dia un desafio terapéutico.
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Exito terapéutico en la enfermedad de Morbihan con isotretinoina oral por

tiempo prolongado

Sabina Zimman

La enfermedad de Morbihan (EM) se caracteriza por eritema y edema duro persistentes
en los dos tercios superiores de la cara. Si bien se desconoce la patogenia, se cree que
podria ser una complicacion tardia de la rosacea. Es probable que sea el resultado de epi-
sodios recurrentes de vasodilatacion e inflamacion, que producen una remodelacion de
tejidos, dafio estructural de vasos sanguineos y deterioro del drenaje linfatico.

Hasta la fecha se han ensayado diversos tratamientos, tales como corticosteroides, an-
tibidticos, antihistaminicos, reduccion quirdrgica, laser (0, y blefaroplastia ldser, con
resultados insatisfactorios en su mayoria. Desde 1997 existen escasas publicaciones que
documentan el uso de isotretinoina oral para el tratamiento de la EM, en dosis de 10
a 50 mg/dia por periodos de hasta 16 semanas, en combinacion con corticosteroides y
antihistaminicos. Sin embargo, la respuesta ha sido parcial y transitoria.

El mecanismo de accidn de la isotretinoina en la EM se basa en sus propiedades inmuno-
moduladoras y antiinflamatorias, con capacidad para reparar el dafio estructural de los

tejidos e inhibir la proliferacién de fibroblastos.

En esta serie de casos fueron 5 los pacientes con EM, tratados con una dosis diaria de
isotretinoina entre 40 y 80 mg/dia (segtn el peso corporal) durante un méximo de 24
meses (rango 9-24 meses). A todos se les administr6 una dosis inicial de 20 mg/dia, titu-
lada hasta obtener respuesta clinica. La mejoria del eritema y edema facial se observé
dentro de las 4 a 6 semanas del inicio del tratamiento, acorde a los resultados descriptos
previamente. Sin embargo, los efectos mds sustanciales se observaron después de 6 me-
ses de tratamiento. La terapia se continud hasta que el eritema y edema facial habian
resuelto por completo (10 a 24 meses), con un periodo de sequimiento libre de enfer-
medad promedio de 9 meses (rango: 1-24 meses). La dosis acumulativa media fue de
aproximadamente 285 mg/kg (rango: 170-491 mg/kg), con eventos adversos minimos
y de facil manejo. Esta es la primera publicacion que propone al tratamiento prolongado
con isotretinoina oral como alternativa prometedora en el tratamiento de la EM, debido
a su eficacia para lograr una remision clinica completa y duradera.

Smith LA, Cohen D.E. Successful long-term use of oral isotretinoin for the management of Morbihan disease: A case series Report and

review of the literature, Arch. of Dermatol,, 2012, 148: 1395-1398

193




