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CASO:

® Varon, 62 anos.

® A. Personales:
HTA, DLP, DMNID
Hiperuricemia, hipotiroidismo,

Nefrectomia bilateral por poliquistosis
hepatorrenal AD (2010), monorreno (TR
2010), ERC en hemodialisis.

Esteatosis hepética.

e (Carcinoma epidermoide tipo
acantolitico en cuero cabelludo

(Nov/2021).

e A. Familiares: Padre con poliquistosis
renal.
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CLINICA MACRO DERMATOSCOPIO MICRO
HIPERPLASIA MAS COMUN Papula centro blanco-amarillo, ARQUITECTURA NORMAL expandida de
SEBACEA 50-60 afios. H > M amarillenta umbilicado. Signo  del  glandulas sebaceas lobulillares, NO
Asociado a SMT (NO DX) umbilicada cumulo, signo  engrosamiento de capa germinativa
NO + incidencia NI neo Frente, nariz del bonbon toffee periférica, conducto central dilatado (foliculos
viscerales. mejillas. pilosos)
ADENOMA 40 -60 afios. H > M. Papula amarilla  Telangiectasias radiales  SEBOCITOS MADUROS (centro) > C.
SEBACEO MARCADOR DX de SMT O rosa. alargadas, centro ovoide BASALOIDES (periferia).
Cara o cuello.  blanco-amarillo
MUY RARO N. amarillento - Areas blanquecinas  Extension intraepitelial, crecimiento
Edad avanzada. M= H. rojo Periocular rosadas INFILTRATIVO y NECROSIS,
CARCINOMA 75%, E. amarillas irregulares PLEOMORFISMO.
SEBACEO extraocular V. polimorfos
25%. Ulceracion.
NO BRILLANTE.
CBC ¢/ Vasos arborizados, EMPALIZADA PERIFERICA, ARTEFACTOS
diferenciac. Puede estar ulcerado. DE RETRACCION, estroma fibromixoide,
SEBACEA 10% estructuras  sebocitos maduros multivacuolados benignos.
amarillentas.
BRILLANTE.
SEBACEOMA 60-90 anos. M > H Papula amarilla Telangiectasias radiales C. BASALOIDES > SEBOCITOS MADUROS
Cara y cuero cabelludo. Cabeza y alargadas, centro ovoide (aleatorios)
MARCADOR DX de SMT cuello . blanco-amarillo
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HIPERPLASIA SEBACEA

Lesion MAS COMUN de la gléndula

sebacea.
50-60 anos, H > M.

Etiologia idiopatica, relacion corticoides
sistemicos, trasplante cardiaco y renal,
ciclosporina, HAART.

Nariz y mejillas. Papulas amarillentas
umbilicadas. Solitario/ multiple.

Asociado a Sd. Muir Torre (NO
MARCADOR DX). NO aumenta

incidencia de neo viscerales.




DERMATOSCOPIA

Estructuras globulares, blanquecinas
agrupadas que dan una imagen algodonosa o de
nubes (SIGNO DEL CUMULO): glandulas

sebaceas hiperplésicas )

SIGNO DEL BONBON TOFFEE
Flecha blanca: signo del caimulo.
Flecha azul: depresion central:
(ostium de la glandula)

Flecha roja: vasos.










ADENOMA SEBACEO

e RARO:

< 0,5% de todos los adenomas.
* 40-60 ANOS.H > M.

° Etiologl'a idiopética. Mutaciones inactivadoras en
LEF1 que afectan la viaWnt/[3 catenina importante
en la diferenciacion sebacea.

® Cabeza y cuello (mas en cara y cuero cabelludo).

Papula o nodulo de color amarillo o rosa tostado,

bien delimitado, de 0,5 a 9 cm, solitario/ multiple.

e MARCADOR DX MAS FRECUENTE de Sd.
Muir Torre (SMT) (sobretodo los quisticos).

e No metastatiza ni recidiva.




DERMATOSCOPIA

® (Crateres centrales:
Telangiectasias radiales
alargadas, centro ovoide
blanco-amarillo (glandulas

sebaceas agrandadas).

e Sin crater central: vasos

arborizantes










CARCINOMA SEBACEO

* RARO y AGRESIVO.H =M
(0,16 -0,32 por 100 000 personas-afio)

0,2-4,6% de los tumores malignos
cutaneos .

* 75% periocular, 25% extraocular (20%

cabeza y cuello).

° Etiolologl'a desconocida.

® Nodulo amarillento - rojode 1-3 cm (a

veces pediculado, rosado o rojo).

e > 1/3 recurrencia local, 25% metastasis a
ganglios linfaticos y a distancia (da igual
la localizacion).

¢ MARCADOR DX de Sd. Muir Torre
(SMT).




Areas blanquecinas rosadas
(lesiones pequenas no ulceradas):
telangiectasia, infiltracion de
celulas inflamatorias y fibrosis en
tejido intersticial

Estructuras amarillentas
multiples redondeadas
irregularmente dispuestas, con
bordes irregulares:
diferenciacion sebacea en nidos.

Vasos polimorfos: abundantes
miCrovasos agrandados entre
la epidermis y los nidos tumorales-

Ulceracion.










CBC C/DIFERENCIACION SEBACEA
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SEBACEOMA

RARO.

60-90 ANOS. M > H.

Etiologia idiopatica.

Cabeza y cuello (mas en cara y cuero
cabelludo). Papula o nodulo de color

amarillo de 0,5 a 3cm solitario,
raramente ml'ﬂtiple.

MARCADOR DX de Sd. MuirTorre
(SMT).

Dermatoscopia: Telangiectasias radiales
alargadas, centro ovoide blanco-amarillo.

No metastatiza y la recidiva es poco
comun.
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. MLH1, PMS2:

expresion nuclear conservada.
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MSH 2 Y 6: pérdida de expresion.
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S I n d ro m e Incidencia de > multiples,

SMT/SL en localizacion fuera

d e IVI u i r tumores de caray cuello,

sebaceos: 14- morfologia

50%. quistica, < 60

Torre

Mutaciones en MLH1 y
MSH2: efecto mas grave
y fenotipo SMT de alta
frecuencia. MSH2
deficiente, MSH6 también.

Variante fenotipica del Sd. Lynch, mutaciones en genes
reparadores del ADN : inestabilidad microsatélite (MLH1,
MSH2, MSH6). AD, penetrancia y expresividad variable.

Dx: 1 tumor de glandula sebacea (ADENOMA SEBACEO/
sebaceoma/ carcinoma sebaceo (+ extraocular)) + 1 tumor
visceral 1°.




Sindrome de Muir

Variabilidad temporal de

lesion cutanea con neoplasia Neoplasias viscerales

visceral * Miembros de familia con
carcinoma colorrectal sin
poliposis o

* 56% 1° neoplasia visceral. * + frecuente carcinoma ,
0 DY 1P lestdn antinen. colorrectal (60%): edades estudio genctico positivo y
* 6% simultaneo tempranas, angulo alto, ri.esgo ome poliposis
' esplénico (poblacién c910n1ca o clinica de
normal : colon distal y riesgo
recto). * Estudio personal y familiar
aun sean asintomaticos.
* Genitourinarios (20- * Colonoscopia c/2 afios
25%): utero, rinon , en > 20 anos.
ovario y prostata. * Colonoscopia c¢/1 ano:

> 30 anos o portadores

: de mutacion.
* Menos: carcinoma de

mama, LH, LNH. * Vigilancia ginecologica

Excepcional: ID, c/1 -2 anos: mujeres >

estomago, pancreas, 30 anos

melanoma. * Exploracion urinaria ¢/
1-2 anos.
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GRACIAS!!!
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