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Extraocular sebaceous carcinoma of unusual location: Report of a Case
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RESUMEN

El carcinoma sebdceo es un tumor maligno agresivo infrecuente, que afecta predominantemente a mujeres de edad avanzada;
el 75 % de los casos son de localizacion oculopalpebral y un 25% de localizacion extraocular (CSEO). El CSEO es una
tumoracion maligna, de dificil diagnostico clinico, presentando un alto porcentaje de invasion local o diseminacion linfatica
v hematogena. Se presenta el caso de una mujer de 82 arios que fue diagnosticada de un carcinoma sebaceo extraocular en
espalda. Tras realizar una completa evaluacion de historia familiar y personal de la paciente se descarto la asociacion con el
sindrome de Muir-Torre. Se presenta el caso por ser poco frecuente y de localizacion inusual.

ParaBra cLave: Carcinoma sebdceo extraocular, sindrome de Muir-Torre

ABSTRACT

Sebaceous carcinoma is an infrequent aggressive malignant
tumor, predominantly affects elderly women; 75% of cases
are of oculopalpebral localization and 25% of extraocular
localization (CSEQ) .CSEO is a malignant tumor, difficult
to diagnose clinically, presenting a high percentage of local
invasion or lymphatic and hematogenous dissemination. An
82-year-old woman who was diagnosed with an extraocular
sebaceous carcinoma in the back. After a complete evaluation
of the patient's family and personal history, the association with
MuirTorre syndrome was ruled out. The case is presented because
it is infrequent and of unusual location.

Key worbps: Extraocular sebaceous carcinoma, Muir-Torre
syndrome.

INTRODUCCION

El carcinoma sebaceo (CS), es un tumor maligno,
infrecuente, derivado del epitelio anexial de las
glandulas sebaceas', presenta comportamiento agresivo,
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potencialmente metastasico y recurrente; representa hasta
el 4,6% de las neoplasias malignas cutaneas>.De mayor
incidencia en mujeres, entre los 60 - 80 afos y de raza
asiatica'®. Presenta 2 variantes clinicas, la oculopalpebral
(CSO) que representa el 75%, mas frecuente en mujeres,
en parpado superior y con gran capacidad invasiva, y la
extraocular (CSEO) que representa el 25%, de mayor
incidencia en la sexta década de la vida, con igualdad en
ambos sexos,localizada habitualmente en cara, cuello y
cuero cabelludo'®. Ambas localizaciones han reportado
asociacion al sindrome de Muir-Torre (SMT) y capacidad
de diseminacion metastasica y pronostico similar.**% El
motivo de la presentacion es reportar un caso de CSEO, de
localizacion inusual y no asociado al SMT.

CASO CLINICO

Paciente mujer de 82 afios, con antecedentes de HTA, DM,
cirrosis hepatica, ascitis refractaria, varices esofagicas y
gastropatia hipertensiva, con controles de CA125 elevados
durante los dos tltimos afios, madre fallecida por cirrosis
hepatica. Acude a la consulta por tumoracion exofitica,
lobulada, pedunculada, friable, de bordes irregulares, de
5 x 5 cm, con secrecion serosanguinolenta de crecimiento
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CARCINOMA SEBACEO EXTRAOCULAR DE LOCALIZACION INUSUAL: RePORTE DE UN CASO

Figura |A.Tumoracion exofitica localizada en region escapular derecha. 1 B.-
A mayor aumento lesion lobulada, pedunculada, de bordes irregulares.

rapido, asintomatica, en region escapular derecha, de 7
meses de evolucion (fig. 1Ay 1B), sin adenopatias palpables.
Abdomen globuloso, RHA presentes, no doloroso; resto
del examen no contributorio.

En los examenes auxiliares se evidencia anemia,
plaquetopenia, examen de orina y citoquimico de liquido
ascitico negativo a células neoplasicas, marcadores
tumorales negativos a excepcion CA-125 en 573.10, otros
estudios bioquimicos e inmunolégicos no contributorios.
Ecografia abdominal concluye hepatopatia difusa crénica
relacionada a ascitis, y esplenomegalia. TEM cervical y
toracoabdominopelvica no evidecia neoplasia ni metastasis.
Se realiz6 excéresis de la lesion, el informe histopatologico
informa células basofilas (fig. 2A) y pleomorficas de nucleo
grande, con células de diferenciacion sebacea y algunas
mitosis (fig. 2B). El estudio inmunohistoquimico EMA (+)
(fig. 2C), confirma el diagnostico de Carcinoma sebaceo.

Actualmente paciente no presenta recidiva y sigue
evaluaciones por la posibilidad de desarrollo de neoplasia
visceral.
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Figura 2A y 2B. Células basofilas y pleomorficas de nucleo grande, con células
de diferenciacion sebacea y algunas mitosis. 2C. EMA (+).

DISCUSION

Malherbe y Robin, describen originalmente al CSEO a
mediados del siglo pasado®. La presentacion es infrecuente’,
de dificil diagnostico por la ausencia de datos clinicos
especificos y con menos de 130 casos publicados en la
literatura®. Representa el 1% de las neoplasias cutaneas
malignas; hasta un 70% de los casos se localiza en cara,
cuero cabelludo y cuello, otras localizaciones menos



frecuentes son extremidades, conducto auditivo, genitales
externos, glandula parétida, glandula submandibular y
espalda.>>®

La etiopatogenia es poco conocida, es atribuida a
inmunodepresion y/o predisposicion genética, pudiendo
ambas actuar sinérgicamente; puede asociarse al SMT,
pacientes trasplantados, rinofima y radioterapia facial.**’

La clinica no es patognomonica, suele presentar una lesion
papulonodular, solitaria, firme, indolora, verrugosa, con
coloracion amarillento-anaranjada o rosada, de tamafio
variable entre 6 mm a 20 cm,a veces ulcerada y menos
frecuente como una placa eritemato-escamo-costrosa,
sangrante en un tercio de los casos.>>¢’

El SMT es una genodermatosis de transmision
autosomica dominante con penetrancia y expresividad
variable, caracterizada por asociarse a tumores cutaneos
derivados de glandulas sebaceas, neoplasias viscerales
y queratoacantomas’. Estd presente en el 30% de los
carcinomas sebaceos (CS).*¢7

El CSEO precede entre el 20-25% al desarrollo de una
neoplasia visceral, asi como un posible SMT, los estudios
muestran posible metastasis hasta en un 21% inicialmente
por diseminacion linfatica, afectando ganglios regionales y
posteriormente por diseminacion hematica a distancia; por
lo que se puede considerar un marcador de riesgo personal
y familiar.*®

Los valores elevados del CA 125 presentados en la paciente
desde hace un afio son atribuibles al antecedente de cirrosis
hepatica y ascitis, relacion demostrada en multiples
estudios; habiéndose descartado patologia ovarica.’

Se considera diagnosticos diferenciales al sebaceoma,
porocarcinoma, carcinoma basocelular o epidermoide con
diferenciacion sebacea, y metastasis de tumores de células
claras o espumosas.>®

Las caracteristicas dermatoscopicas del CSEO no han sido
muy reportadas®!®, El diagnodstico definitivo se realiza
mediante el estudio histopatologico, donde se evidencia
lobulos dérmicos de sebocitos neoplasicos, en diferentes
grados de maduracion. Pueden verse estructuras tubulares
que representan intentos de diferenciacion ductal y es
frecuente observar nucleos indentados por microvacuolas
citoplasmaticas®. Las tinciones de lipidos, Oil Red O o
Sudan, son utiles en tumores pobremente diferenciados,
pero tienen la dificultad de requerir tejidos frescos, y los
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estudios inmunohistoquimicos son importantes cuando el
cuadro histologico no es claro. Son positivos el antigeno
epitelial de membrana, el receptor androgénico, la
adipofilina y el Cal5-3.13

El tratamiento de eleccion es la extirpacion quirtrgica con
margenes de 5-6 mm, con tasa de recurrencia del 20%. La
cirugia micrografica de Mohs se propone como la mejor
alternativa terapéutica>®’. Se recomienda seguimiento
postoperatorio cada 3 meses durante el primer afio, cada
6 meses en el segundo afio y una vez al afio por el resto
de la vida®. La radioterapia y/o quimioterapia se reserva
como tratamiento adyuvante, en presencia de metastasis
ganglionares o terapia paliativa.®®

La importancia de este caso radica en la presentacion
infrecuente del CSEO, la localizacion inusual en
espalda que representa un desafio diagnostico mas aun
considerando sus comorbilidades, obligando ademas a
examenes exhaustivos de descarte ante la sospecha de un
SMT y malignidad interna.
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