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RESUMO – O nevo sebáceo de Jadassohn (NSJ) é um hamartoma organoide da pele usualmente  observado ao nascimento ou 
logo após. A localização mais comum é o couro cabeludo, no entanto, pode envolver outras áreas da cabeça e pescoço. Clas-
sicamente, apresenta-se como uma placa bem definida, composta por múltiplas pápulas confluentes amarelo-alaranjadas ou 
amarelo-acastanhadas. O desenvolvimento de neoplasias sobre o NSJ é bem documentado (10% a 30%), bem como sua possível 
associação com síndrome neurocutânea. 
Reportamos um caso exuberante de NSJ facial em paciente masculino, de 2 meses de idade e sua abordagem cirúrgica precoce. 
Realizamos uma breve revisão 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 plaque 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.
KEYWORDS – Head and Neck Neoplasms; Infant; Nevus, Sebaceous of Jadassohn; Skin Neoplasms.
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INTRODUÇÃO
O nevo sebáceo de Jadassohn (NSJ), também conheci-

do como nevo organoide, foi descrito pela primeira vez em 
1895, pelo dermatologista alemão Josef Jadassohn.1 Porém, 
só em 1932 recebeu a designação "nevo sebáceo", introdu-
zida por Robinson.1,2 Trata-se de um hamartoma congêni-
to relativamente prevalente que, classicamente, evolui por 
fases de crescimento e maturação e que exibe má-formação 
folicular, sebácea, écrina e apócrina de graus variados.3,4 

Histologicamente caracteriza-se por hiperplasia da epiderme, 
folículos pilosos degenerados, glândulas sebáceas e glându-
las apócrinas ectópicas.3 Várias mutações ativadoras em HRAS 
e KRAS foram relatadas resultando num estado proliferativo 
com distribuição em mosaico somático.4 Acredita-se que o 
NSJ se desenvolva durante o terceiro mês de gestação, a partir 
de um estímulo sobre o ninho germinativo epidérmico.5 

O NSJ ocorre mais comumente no couro cabeludo, 
regiões retroauriculares, temporais, fronte e parte central 
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da face.6 Acomete aproximadamente 0,3% dos indivíduos, 
sem predileção por sexo.3,7 Em geral, a lesão está presen-
te desde o nascimento e caracteriza-se por placa bem de-
limitada constituída por múltiplas pápulas confluentes de 
coloração amarelo-alaranjada ou amarelo-acastanhada, 
mais frequentemente no couro cabeludo onde condiciona 
alopecia.3

Durante a puberdade, mudanças morfológicas ocorrem 
e as lesões adquirem um aspecto verrucoso. Estima-se que 
em 10% a 30% dos NSJ surjam neoplasias secundárias, sa-
bendo-se que o risco de transformação neoplásica aumenta 
com a idade.8,9 O NSJ também pode fazer parte de uma 
síndrome neurocutânea rara, chamada síndrome do nevo 
sebáceo linear, completando a tríade clássica desta com dé-
ficite cognitivo e epilepsia.10

CASO CLÍNICO
Paciente masculino, fototipo III, actualmente com 1 ano e 

6 meses, encaminhado aos dois meses de idade pela equipe 
da Pediatria para avaliação dermatológica devido a “tumo-
ração facial” presente desde o nascimento. O exame der-
matológico evidenciou múltiplas pápulas formando placas 
amareladas de superfície papilomatosa e distribuição linear, 
localizadas ao dorso do nariz, columela, região malar, lá-
bios superior e inferior e mento, acometendo exclusivamente 
a hemiface esquerda e com limite nítido na porção mediana 
da face. Observava-se também o acometimento das muco-
sas oral e jugal (Fig. 1). A biópsia incisional realizada em 
pápula do mento mostrou papilomatose com hiperplasia da 
epiderme e superficialização de glândulas sebáceas com-
patíveis com nevo sebáceo de Jadassohn (Fig.s 2 e 3). O 
exame objectivo não evidenciou outras alterações cutâneas, 
neurológicas, cardiovasculares ou musculoesqueléticas 
nessa data nem nos meses seguintes. Não houve atraso no 

desenvolvimento neuropsicomotor, nem epilepsia e houve 
normal desenvolvimento das peças dentárias. Optou-se pela 
exérese parcelada da lesão já na primeira infância, visando 
a minimizar possíveis danos psicológicos advindos da desfi-
guração cosmética, tarefa realizada pela equipe de cirurgia 
plástica do Hospital das Clínicas de São Paulo (HC-FMUSP). 
Primeira intervenção realizada, sob anestesia geral, aos 10 
meses de idade, exéreses em fuso até gordura e encerra-
mento borda a borda (margem lateral não referida), com 
boa evolução cosmética conforme pode ser observado na 
Fig. 4. Nova abordagem prevista para Abril de 2020. 

Os familiares foram orientados quanto a importância do 
acompanhamento dermatológico (mesmo após a remoção 
completa das lesões) devido ao risco remanescente de trans-
formação neoplásica.
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Figura 2 - Papilomatose com hiperplasia da epiderme (HE, 100X).

Figura 1 - Pápulas e placas amareladas papilomatosas com distribuição irregularmente linear na hemiface esquerda. Acometimento extenso, 
inclusive dos lábios e mucosa jugal.
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DISCUSSÃO
Reportamos este caso de NSJ dada a exuberância da lesão 

nos primeiros meses de vida e a sua localização à face. 
O diagnóstico diferencial inclui: NEVIL (nevus epidérmico 

inflamatório linear), nevus unius lateris, siringocistoadenoma 
papilífero (estes três primeiros considerados os mais importan-
tes neste caso), aplasia cutis, xantogranuloma juvenil, mastoci-
toma e encefalocele.5 

A dermatoscopia pode auxiliar no diagnóstico clínico e se-
guimento do NSJ evidenciando estruturas arredondadas com 
tom amarelo-esbranquiçado, isoladas ou agrupadas, as quais 
podem corresponder às glândulas sebáceas maduras aglo-
meradas e superficializadas; corrobora também no diagnósti-
co diferencial com as entidades referidas acima.11

O NSJ evolui naturalmente em três fases ou estágios. O 
primeiro é o estágio infantil inicial, que se caracteriza por hi-
perplasia papilomatosa e folículos pilosos imaturos, conforme 

observado neste paciente. O segundo estágio ou puberal 
compreende o rápido crescimento do nevo devido ao desen-
volvimento das glândulas sebáceas estimuladas por hormonas 
sexuais e à maturação das glândulas apócrinas. O terceiro e 
último estágio consiste no desenvolvimento de neoplasias epi-
teliais benignas e malignas.9,12

Os tumores que ocorrem mais frequentemente sobre o 
NSJ são o carcinoma basocelular e o siringocistoadenoma 
papilífero, que surgem habitualmente na idade adulta,9,12 
ainda que haja casos recentes descritos com início em ida-
des mais precoces, como na adolescência.13 Outros tumores 
já descritos em associação com o NSJ incluem triquilemoma, 
tricoadenoma, hidroadenoma nodular, hidrocistoma apócri-
no, siringoma, nevo apócrino, poroma, espiradenoma, que-
ratoacantoma, piloleiomioma, osteoma, nevo melanocítico e 
queratose seborreica entre os tumores benignos, e carcinoma 
espinocelular, queratoacantoma, carcinoma sebáceo, carcino-
ma apócrino, leiomiossarcoma, porocarcinoma écrino e me-
lanoma, entre os malignos.9

Por outro lado, o NSJ também pode associar-se a mani-
festações extracutâneas: déficite cognitivo, convulsões e outras 
anormalidades do sistema nervoso central, anomalias cardio-
vasculares, (defeito do septo ventricular, coarctação da aorta, 
hipoplasia da aorta), oculares (estrabismo, anomalias da re-
tina, coloboma, cataratas, vascularização da córnea e he-
mangiomas oculares), esqueléticas (displasia fibrosa craniana 
localizada, hipertrofia ou hipoplasia esquelética, escoliose e 
cifoescoliose, raquitismo resistente à vitamina D e hipofosfa-
temia), buco-dentárias (hemi-hiperplasia da língua, cistos ós-
seos, aplasia dos dentes, esmalte hipoplásico) e urogenitais 
(rim em forma de ferradura e um sistema duplicado de coleta 
urinária), constituindo a chamada síndrome do nevo sebáceo 
linear ou síndrome de Schimmelpenning a qual, pelo exposto 
acima e revelado em estudos recentes, se estende amplamen-
te além da tríade inicial proposta.10,13,15
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Figura 3 - Superficialização de glândulas sebáceas (HE, 100X).

Figura 4 - Evolução após 2 meses da primeira abordagem cirúrgica, em fuso com encerramento borda-a-borda, realizada aos 10 meses de idade.
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Não há consenso a respeito de abordagem ideal do NSJ. 
Alguns autores recomendam excisão cirúrgica precoce (pré-
-puberal) para prevenir transformações malignas e condi-
ções cosmeticamente desfigurantes (opção adotada para 
este paciente, com razoável resultado cosmético até ao pre-
sente momento). Outros, no entanto, defendem uma con-
duta conservadora.16 A dermoabrasão e o laser ablativo de 
CO2 constituem outras opções possíveis quando a exérese 
cirúrgica não é exequível.5 

A exuberância deste caso motivou este relato ressaltando 
a importância do conhecimento e reconhecimento dessa en-
tidade (NSJ), de sua evolução e possíveis associações.
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