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Nevo Sebdaceo de Jadassohn Facial: Uma
Apresentacdao Exuberante

Caso Clinico
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RESUMO - O nevo sebdceo de Jadassohn (NSJ) é um hamartoma organoide da pele usualmente observado ao nascimento ou
logo apés. A localizagédo mais comum é o couro cabeludo, no entanto, pode envolver outras dreas da cabega e pescoco. Clas-
sicamente, apresenta-se como uma placa bem definida, composta por multiplas pdpulas confluentes amarelo-alaranjadas ou
amarelo-acastanhadas. O desenvolvimento de neoplasias sobre o NSJ é bem documentado (10% a 30%), bem como sua possivel
associagéo com sindrome neurocuténea.

Reportamos um caso exuberante de NSJ facial em paciente masculino, de 2 meses de idade e sua abordagem cirdrgica precoce.
Realizamos uma breve revisdo da literatura recente sobre o tema.
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Facial Sebaceous Nevus of Jadassohn: An Exuberant
Presentation

ABSTRACT - Sebaceous nevus of Jadassohn (SNJ) is an organoid hamartoma of the skin usually seen at or shortly after birth. Its
most common location is the scalp, however, it may involve other areas of the head and neck. Classically it presents as a well-
-defined plagque composed of multiple confluent yellowish-orange or yellow-brownish papules. The development of neoplasms in
SNJ is well documented (10%-30%) as well as its possible association with a neurocutaneous syndrome.

We report an exuberant case of facial SNJ in a 2-month-old male patient who underwent surgery at an early age. Recent literature
on the subject is briefly addressed.
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INTRODUCAO

O nevo sebdceo de Jadassohn (NSJ), também conheci-
do como nevo organoide, foi descrito pela primeira vez em
1895, pelo dermatologista aleméo Josef Jadassohn.! Porém,
s6 em 1932 recebeu a designacdo "nevo sebdceo”, introdu-
zida por Robinson."? Trata-se de um hamartoma congéni-
to relativamente prevalente que, classicamente, evolui por
fases de crescimento e maturacéo e que exibe ma-formacédo
folicular, sebdcea, écrina e apécrina de graus variados.®*

Histologicamente caracteriza-se por hiperplasia da epiderme,
foliculos pilosos degenerados, gladndulas sebdéceas e glandu-
las apécrinas ectdpicas.® Varias mutacdes ativadoras em HRAS
e KRAS foram relatadas resultando num estado proliferativo
com distribuicdo em mosaico somdtico.* Acredita-se que o
NSJ se desenvolva durante o terceiro més de gestacgéo, a partir
de um estimulo sobre o ninho germinativo epidérmico.®

O NSJ ocorre mais comumente no couro cabeludo,
regides retroauriculares, temporais, fronte e parte central
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Figura 1 - Pdpulas e placas amareladas papilomatosas com distribuicdo irregularmente linear na hemiface esquerda. Acometimento extenso,

inclusive dos labios e mucosa jugal.

da face.® Acomete aproximadamente 0,3% dos individuos,
sem predilec@o por sexo.®” Em geral, a lesdo estd presen-
te desde o nascimento e caracteriza-se por placa bem de-
limitada constituida por multiplas pdpulas confluentes de
coloracdo amarelo-alaranjada ou amarelo-acastanhada,
mais frequentemente no couro cabeludo onde condiciona
alopecia.?

Durante a puberdade, mudangas morfolégicas ocorrem
e as lesdes adquirem um aspecto verrucoso. Estima-se que
em 10% a 30% dos NSJ surjam neoplasias secunddrias, sa-
bendo-se que o risco de transformagdo neopldsica aumenta
com a idade.®? O NSJ também pode fazer parte de uma
sindrome neurocutdnea rara, chamada sindrome do nevo
sebdceo linear, completando a triade cldssica desta com dé-
ficite cognitivo e epilepsia.’®

CASO CLiNICO

Paciente masculino, fototipo lll, actualmente com 1 ano e
6 meses, encaminhado aos dois meses de idade pela equipe
da Pediatria para avaliagdo dermatolégica devido a “tumo-
racdo facial” presente desde o nascimento. O exame der-
matolégico evidenciou multiplas pdpulas formando placas
amareladas de superficie papilomatosa e distribuicéo linear,
localizadas ao dorso do nariz, columela, regido malar, 14-
bios superior e inferior e mento, acometendo exclusivamente
a hemiface esquerda e com limite nitido na porcéo mediana
da face. Observava-se também o acometimento das muco-
sas oral e jugal (Fig. 1). A biépsia incisional realizada em
pépula do mento mostrou papilomatose com hiperplasia da
epiderme e superficializacdo de glandulas sebéceas com-
pativeis com nevo sebdceo de Jadassohn (Fig.s 2 e 3). O
exame objectivo ndo evidenciou outras alteragdes cutneas,
neurolégicas, cardiovasculares ou musculoesqueléticas
nessa data nem nos meses seguintes. N&o houve atraso no
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Figura 2 - Papilomatose com hiperplasia da epiderme (HE, 100X).

desenvolvimento neuropsicomotor, nem epilepsia e houve
normal desenvolvimento das pecas dentdrias. Optou-se pela
exérese parcelada da lesdo jd na primeira inféncia, visando
a minimizar possiveis danos psicolégicos advindos da desfi-
guragdo cosmética, tarefa realizada pela equipe de cirurgia
pléstica do Hospital das Clinicas de Sao Paulo (HC-FMUSP).
Primeira intervencdo realizada, sob anestesia geral, aos 10
meses de idade, exéreses em fuso até gordura e encerra-
mento borda a borda (margem lateral néo referida), com
boa evolugdo cosmética conforme pode ser observado na
Fig. 4. Nova abordagem prevista para Abril de 2020.

Os familiares foram orientados quanto a importéncia do
acompanhamento dermatolégico (mesmo apés a remogéo
completa das lesdes) devido ao risco remanescente de trans-
formacdo neopldsica.
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Figura 3 - Superficializacdo de glandulas sebéceas (HE, 100X).

DISCUSSAO

Reportamos este caso de NSJ dada a exuberancia da leséo
nos primeiros meses de vida e a sua localizagéo & face.

O diagnéstico diferencial inclui: NEVIL (nevus epidérmico
inflamatério linear), nevus unius lateris, siringocistoadenoma
papilifero (estes trés primeiros considerados os mais importan-
tes neste caso), aplasia cutis, xantogranuloma juvenil, mastoci-
toma e encefalocele.®

A dermatoscopia pode auxiliar no diagnéstico clinico e se-
guimento do NSJ evidenciando estruturas arredondadas com
tom amarelo-esbranquicado, isoladas ou agrupadas, as quais
podem corresponder &s glédndulas sebdceas maduras aglo-
meradas e superficializadas; corrobora também no diagnésti-
co diferencial com as entidades referidas acima.

O NSJ evolui naturalmente em trés fases ou estdgios. O
primeiro é o estdgio infantil inicial, que se caracteriza por hi-
perplasia papilomatosa e foliculos pilosos imaturos, conforme

Caso Clinico

observado neste paciente. O segundo estdgio ou puberal
compreende o rdpido crescimento do nevo devido ao desen-
volvimento das gléndulas sebdceas estimuladas por hormonas
sexuais e & maturagdo das gladndulas apécrinas. O terceiro e
Gltimo estdgio consiste no desenvolvimento de neoplasias epi-
teliais benignas e malignas.?'2

Os tumores que ocorrem mais frequentemente sobre o
NSJ sGo o carcinoma basocelular e o siringocistoadenoma
papilifero, que surgem habitualmente na idade adulta,??
ainda que haja casos recentes descritos com inicio em ida-
des mais precoces, como na adolescéncia.’® Outros tumores
j& descritos em associagdo com o NSJ incluem triquilemoma,
tricoadenoma, hidroadenoma nodular, hidrocistoma apécri-
no, siringoma, nevo apdcrino, poroma, espiradenoma, que-
ratoacantoma, piloleiomioma, osteoma, nevo melanocitico e
queratose seborreica entre os tumores benignos, e carcinoma
espinocelular, queratoacantoma, carcinoma sebdceo, carcino-
ma apdcrino, leiomiossarcoma, porocarcinoma écrino e me-
lanoma, entre os malignos.?

Por outro lado, o NSJ também pode associar-se a mani-
festagdes extracutaneas: déficite cognitivo, convulsées e outras
anormalidades do sistema nervoso central, anomalias cardio-
vasculares, (defeito do septo ventricular, coarctagéo da aorta,
hipoplasia da aorta), oculares (estrabismo, anomalias da re-
tina, coloboma, cataratas, vascularizacdo da cérnea e he-
mangiomas oculares), esqueléticas (displasia fibrosa craniana
localizada, hipertrofia ou hipoplasia esquelética, escoliose e
cifoescoliose, raquitismo resistente & vitamina D e hipofosfa-
temia), buco-dentdrias (hemi-hiperplasia da lingua, cistos és-
seos, aplasia dos dentes, esmalte hipopldsico) e urogenitais
(rim em forma de ferradura e um sistema duplicado de coleta
urindria), constituindo a chamada sindrome do nevo sebéceo
linear ou sindrome de Schimmelpenning a qual, pelo exposto
acima e revelado em estudos recentes, se estende amplamen-
te além da triade inicial proposta.'®1315

Figura 4 - Evolucéo apés 2 meses da primeira abordagem cirGrgica, em fuso com encerramento borda-a-borda, realizada aos 10 meses de idade.
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Né&o hd consenso a respeito de abordagem ideal do NSJ.
Alguns autores recomendam excisé@o cirdrgica precoce (pré-
-puberal) para prevenir transformacées malignas e condi-
¢des cosmeticamente desfigurantes (opgéo adotada para
este paciente, com razodvel resultado cosmético até ao pre-
sente momento). Outros, no entanto, defendem uma con-
duta conservadora.'® A dermoabraséo e o laser ablativo de
CO2 constituem outras opgdes possiveis quando a exérese
cirdrgica néo é exequivel.’

A exuberéncia deste caso motivou este relato ressaltando
a importéncia do conhecimento e reconhecimento dessa en-
tidade (NSJ), de sua evolug@o e possiveis associagdes.

Agradecimentos / Acknowledgements

A equipa de cirurgia pléstica do Hospital das Clinicas de
Séo Paulo (HC-FMUSP), pelo auxilio na condugéo terapéu-
tica deste caso.

Apresentado sob a forma de poster no 24th World Con-
gress of Dermatology — 10 a 15 de Junho de 2019 — Miléo-
-ltélia

Conflitos de interesse: Os autores declaram a inexisténcia de
conflitos de interesse na realizacdo do presente trabalho.
Fontes de financiamento: Né&o existiram fontes externas de
financiamento para a realizagéo deste artigo.
Confidencialidade dos dados: Os autores declaram ter segui-
do os protocolos da sua instituicdo acerca da publicago dos
dados de doentes.

Consentimento: Consentimento do tutor legal para publica-
¢Go obtido.

Proveniéncia e reviséo por pares: Ndo comissionado; revisdo
externa por pares.

Conflicts of interest: The authors have no conflicts of interest
to declare.

Financing support: This work has not received any contribution,
grant or scholarship.

Confidentiality of data: The authors declare that they have
followed the protocols of their work center on the publication
of data from patients.

Patient Consent: Consent for publication was obtained.
Provenance and peer review: Not commissioned; externally
peer reviewed

ORCID

Carolina Fernandes Pereira
https://orcid.org/0000-0002-7567-6983
Mariana Patriota Naville
https://Orcid.org/0000-0001-8666-1018
Flavia Regina Ferreira
https://Orcid.org/0000-0001-5679-4282
Fernanda da Rocha Gongalves
https://Orcid.org/0000-0003-2933-2845

REFERENCIAS
1. Jadassohn J Il. Bemerkugen zur histologie der syste-
matisirten naevi and ueber 'Talgdruesen-navi. Arch

60

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

Dermatol Syph. 1895; 33:355-94.

Robinson SS. Nevus Sebaceous (Jadassohn): report of
five cases. Arch Dermatol Syphilol. 1932; 26:663-70.
Cestari MCP, Frange AP, Muylaert BB, Oliveira AM, Es-
teves EB, Borelli NS, Haddad Filho D. Nevo sebdceo de
Jadassohn no couro cabeludo - reconstru¢do com reta-
lho de rotacdo bilateral. Surg Cosmet Dermatol. 2016;
8:377-80.

Bello RT, Tellechea O, Fernandes S. Triquilemoma des-
mopldstico em nevo sebdceo do couro cabeludo. Rev
Soc Port Dermatol Venereol. 2016; 74:199-203.
Zanini M, Wulkan C, Paschoal LHC. Nevo organdide
ou nevo sebdceo de Jadassohn: uma discusséo. Med
Cutan Iber Lat Am. 2003; 31:121-22.

Cheema AM, Hayat N. Noevus Sebaceous of
Jadassohn’s of Eyelid. J Ayub Med Coll Abbottabad.
2015; 27:927-29.

Atherton DJ. Naevi and other development defects. In:
Rook A, Wilkinson DS, Ebling FJ, editors. Textbook of
dermatology. London: Blasckwell Science; 1998.p.520-
34.

Liv Y, Valdebran M, Chen J. Nevus Sebaceous of Ja-
dassohn with eight secondary tumors of follicular,
sebaceous, and sweat gland differentiation. Am J
Dermatopathol. 2016; 38: 861-66. doi:10.1097/
DAD.0000000000000603.

Baltazar IL, Pollo T, Ferreira FR, Lima EM, Goncalves
FR, Mandelbaum SH. Carcinoma basocelular, siringo-
cistoadenoma papilifero, adenoma apécrino e triquile-
moma sobre nevo sebdceo de Jadassohn. Surg Cosmet
Dermatol. 2018; 10: 172-75.

Gongalves L, Calado E. Sindrome do nevo linear seba-
ceo. Acta Pediatr Port. 2003; 3:195-8.

Bruno CB, Cordeiro FN, Soares FS, Takano GS, Mendes
LT. Aspectos dermatoscédpicos do siringocistoadenoma
papilifero associado a nevo sebdceo. An Bras Derma-
tol. 2011; 86:1213-6.

Galvis KH, Fratinii SM, Fernandes KP, Rodrigues N,
Costa JM, Melo DF. Nevo de Jadassohn. Rev Bras Med.
2015; 71:23-5.

Hashem R, Tynngard N, Lundmark K, Flaki L. Microcystic
adnexal carcinoma originating in a nevus sebaceous: a
case report of a 16-year-old boy. Acta Derm Venereol.
2019; 99:1182-83. doi: 10.2340/00015555-3272.
Piccini OS, Gémez MR, Cioffi MB, Silveira GD, Oliveira
MP, Jager MO. Nevo sebdceo de Jadassohn: relato de
caso. Rev Bras Cir Plést. 2018; 33(Supl. 1):67-9.

Lena CP, Kondo RN, Nicolacépulos T. Do you know this
syndrome? Schimmelpenning-Feuerstein-Mims syndro-
me. An Bras Dermatol. 2019; 94:227-9. doi: 10.1590/
abd1806-4841.20197661.

Gées HO, Virgens AR, Herénio Neta A, Cha CC, Sica
RP Meski AG. Carcinoma basocelular desenvolvido
sobre nevo sebdceo: tratamento com terapia fotodiné-
mica abordando campo de cancerizacdo. Surg Cosmet
Dermatol. 2017; 9:100-3.



