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Carcinoma sebaceo extraocular, reporte de un caso

Extraocular sebaceous carcinoma, case report
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RESUMEN

El carcinoma sebdceo es una neoplasia anexial poco comin que puede originarse en
cualquier lugar del cuerpo donde existan glandulas sebdceas, siendo la principal ubicacion
la cabeza y el cuello, existiendo la presentacion ocular y extraocular. Alcanza entre 0,2%
a 4,6% de todas las neoplasias cutdneas malignas, con mayor incidencia en los adultos
mayores caucdsicos. La presentacion clinica habitual corresponde a un nédulo duro o quis-
tico subcutdneo eritematoso o amarillento, indoloro, de crecimiento acelerado. Sin embargo,
puede manifestarse como una amplia gama de lesiones cutaneas, lo que, agregado a su baja
incidencia, sea altamente subdiagnosticado. Se presenta el caso de un paciente de 64 afios
con tumor exofitico malar izquierdo con ulceraciones y dreas de necrosis en la superficie, sin
compromiso de pdrpado inferior, de agudeza visual ni motilidad ocular. Se realiza reseccion
del tumor, cuya biopsia definitiva confirma diagndstico de carcinoma sebdceo extraocular.

Palabras clave: Carcinoma sebdceo, carcinoma sebdceo extraocular, neoplasia cu-
tdnea, cancer de piel no melanoma.

ABSTRACT

Sebaceous carcinoma is a rare anexal neoplasm that can develop on any part of the
body containing sebaceous glands, but nearly the 70% of sebaceous carcinoma occur
on the head and neck, being two ways of presentation, ocular and extraocular. It repre-
sents 0.2-4.6 % of all malignant neoplastic cutaneous lesions, whit a peak incidence in
the eighth decades of life, in caucasian people. Typical clinical presentation of sebaceous
carcinoma is a painless, firm or cystic subcutaneous nodule described as pink to red-
yellow, however clinical features can be quite varied, which added to its low incidence
leads to the diagnosis is often delayed for months to years. We present the case of a
64 years old patient whit an exofitic malar tumor ulcerated and necrotic in the surface,
without compromising the lower eyelid, vision or ocular mobility. The biopsy of the
tumor resection shows an extraocular sebaceous carcinoma.

Key words: Sebaceous carcinoma, extraocular sebaceous carcinoma, cutaneous
neoplasia, non-melanoma skin cancer.
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INTRODUCCION

El carcinoma sebdaceo (CS) es una neoplasia anexial
cutdnea poco comdn, potencialmente agresiva'?.
Si bien puede aparecer en cualquier localizacion
donde se encuentren glandulas sebaceas, el 70%
se presenta en cabeza y cuello®*. En cuanto a
su epidemiologia, alcanza entre 0,2% al 4,6%
de todas las neoplasias cutaneas malignas®. El
rango estimado de incidencia es 1 a 2 casos por
millon de individuos por afio, siendo el tercero en
frecuencia dentro de los carcinomas de parpado,
luego del carcinoma de células basales y el
carcinoma escamoso?. Se presenta principalmente
en individuos de edad avanzada, con un promedio
de 72 afios, afectando a caucasicos en 80%, sin
diferencia por género®S. Existe asociacion entre
CS y sindromes genéticos, como el sindrome
de Muir Torre, el que se asocia a la aparicion de
cancer de colon, de mama, tracto urinario y de piel,
involucrando a los genes MutS homolog (MSH)-2,
MutL homolog (MLH)-1y MSH-67.

El CS se presenta como una lesion periocular
en 75% de los casos, con mayor incidencia en el
parpado superior, y alta frecuencia de invasion de
éste v de la conjuntiva'®. Dentro de las lesiones
extraoculares, las localizaciones mas comunes son
la region parotidea, nariz, cuero cabelludo, cuello,
conducto auditivo externo, zona retroauricular vy,
por Gltimo, la regién submandibular®®. La presen-
tacion clinica tipica es un nodulo duro o quistico
subcutaneo, eritematoso o amarillento, indoloro,
de crecimiento acelerado. Sin embargo, puede
manifestarse como una amplia gama de lesiones
cutdneas?®. Los tejidos de origen mas frecuentes
corresponden a las glandulas de Meibomio y las
glandulas de Zeis, pudiendo originarse desde la ca-
rinculay el aparato pilosebaceo de las pestafias®®.

Debido a la baja incidencia y a la variabilidad
de sus formas de presentacion clinica, el CS es
frecuentemente subdiagnosticado?. Una vez es-
tablecido el diagndstico se realiza el estadiaje del
tumor con un examen fisico acabado y un estudio
adicional guiado segun la presentacion de sinto-
mas del paciente. Los tumores oculares se clasifi-
can segun la American Joint Committee on Cancer
(AJCC) con la clasificacion TNM de carcinomas de
parpado, mientras que los tumores extraoculares,
segun la clasificacion TNM de carcinomas de piel

no melanoma2' 2, Existen elementos clinicos e
histologicos que se asocian a un mal pronostico
del CS, tales como: origen multicéntrico, tumores
indiferenciados, invasion local agresiva y compro-
miso linfovascular, los cuales no son considerados
en la etapificacion actual®'. Se ha llegado a la con-
clusion de que el grado de compromiso local del
tumor es uno de los elementos que determina con
mayor fuerza el pronostico™ . La diseminacion es
por tres vias: invasion local, linfatica y hematoge-
na'. La tasa general de supervivencia es de 78%
a 92% a los 5 afios, y entre 61% a 86% a los 10
afios?. A continuacién se presenta el caso de un
paciente con CS para discutir sobre los hallazgos
clinicos e imagenoldgicos, el estudio diagndstico
y el manejo mas adecuado. La publicacion de este
caso clinico, incluyendo las fotografias, cuenta con
la autorizacion del paciente.

CASO CLiNICO

Paciente de sexo masculino, de 64 afios de
edad, consultd por cuadro clinico de 10 meses
de evolucion caracterizado por lesion papulo-
pustulosa en region malar izquierda en relacion
a parpado inferior, inicialmente de 1x1 cm
aproximadamente en su didmetro transversal y
longitudinal, de caracter pruriginoso, indolora,
sin otra sintomatologia asociada. Dicha lesién
aumentd de tamafio progresivamente alcanzando
un didmetro de 10x12 cm al momento de la
consulta, con eliminacién espontanea de contenido
purulento-caseoso de forma intermitente.

Al examen fisico destacaba la presencia de un
tumor exofitico malar izquierdo de 10x12 cm que
aparentemente comprometia parpado inferior, de
consistencia pétrea, levemente dolorosa a la pal-
pacion, con erosiones, llceras y areas de necrosis
en la superficie, asociado a gran eritema cutdneo
perilesional, sin compromiso de la agudeza visual
ni de la motilidad ocular (Figura 1). No se palpaban
masas cervicales.

Se realizé un estudio inicial con una tomografia
computarizada (TC) de cavidades paranasales y
cuello con contraste, la cual evidencié un proceso
expansivo en region malar izquierda, heterogéneo,
que captaba intensamente el contraste, compro-
metiendo aparentemente el parpado inferior; no
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Figura 1. (A) Lesion malar izquierda de 10x12 cm con aparente compromiso de parpado inferior. (B) Lesion malar donde se

observan Ulceras y dreas de necrosis en superficie.

presentaba infiltracion dsea ni al globo ocular
(Figura 2). Ademés se realiz6 una TC de torax para
la etapificacion inicial de la lesion, la cual descartd
compromiso pulmonar secundario.

Se decidi6 realizar una biopsia incisional, la
cual inform6 la presencia de piel con cambios
compatibles con pseudotumor inflamatorio. Dada
la asociacion existente entre este hallazgo histopa-
tolégico y sindromes mielodisplésicos, se solicitd

una evaluacién por hematologia, la cual lo descartd
tras la realizacion de un hemograma, la medicion
de B2 microglobulina y una electroforesis de
proteinas. Posteriormente se inicio el manejo del
pseudotumor inflamatorio con terapia esteroidal,
presentando escasa respuesta clinica, por lo que,
en conjunto con el paciente, se decidi6 proceder
con la exéresis completa de la lesion. Se realizo
una reseccion quirdrgica extracapsular del tumor,

Figura 2. TC con contraste endovenoso de cavidades paranasales. (A) Gorte axial donde se observa lesién malar izquierda que
comprometeria el parpado inferior. (B) Corte axial a nivel de senos maxilares donde se evidencia ausencia de compromiso 6seo.
(C) Corte coronal que confirma ausencia de compromiso 6seo.
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logrando una conservacion completa del parpado
inferior (Figura 3A). Se realiz6 cierre con colgajo
de avance para cubrir el defecto (Figura 3B). No
se evidenci¢ infiltracion de tejidos vecinos. No se
realiz6 diseccion cervical.

La evaluacion macroscépica describio una
masa que incluia piel y media 10x7 cm, con un
rodete de tejido sano de 1,2 cm hacia profundidad
(Figura 4). La biopsia definitiva informd un carcino-
ma sebaceo extraocular, bien diferenciado (grado

1) con bordes de seccion laterales y profundos
libres de lesion. El paciente present6 buena evolu-
cion clinica, sin complicaciones inmediatas.

Luego de la presentacion del caso en comité
oncoldgico se decidié seguimiento estricto del pa-
ciente con controles clinicos mensuales, e image-
noldgicos cada 6 meses, sin necesidad de terapia
complementaria. A los 6 meses de seguimiento el
paciente present6 una buena cicatrizacion de la he-
rida, la movilidad de la musculatura facial persiste

Figura 3. (A) Reseccion extracapsular de tumor malar izquierdo con conservacion completa de parpado inferior. (B) Colgajo de

avance para cubrir defecto quirtirgico posreseccién de tumor.

o}
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Figura 4. Pieza quirtrgica. Tumor de 10x7 cm con capsula conservada.
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Figura 5. Paciente en el quinto mes posoperatorio.

conservada con escasa limitacion del cierre pal-
pebral izquierdo, sin evidencia clinica de recidiva
tumoral o manifestaciones secundarias (Figura 5).

DISCUSION

La presentacion ocular del CS es uno de los tumores
malignos de parpado mds frecuentes®'”, siendo la
presentacion extraocular, como el caso presentado,
un fenémeno aln aislado®, lo que hace que sea
subdiagnosticado en gran medida y que exista un
retraso importante en la realizacion del tratamiento
adecuado®'®. Los principales diagndsticos dife-
renciales son el chalazién, la queratoconjuntivitis y
la blefaroconjuntivitis, lo que lleva a un retraso en
el diagnostico de 1 a 2,9 afios®. Otros diagnésticos
diferenciales importantes a considerar corresponden
aneoplasias benignas como el molusco contagioso o
granuloma pidgeno®, y neoplasias cutaneas malignas
como carcinoma de células basales o carcinoma
escamos0'®?, por lo que se hace aun mds complejo
realizar un diagndstico correcto. La asociacion que
existe entre el GS y algunos sindromes genéticos
hace de especial importancia realizar una historia
oncoldgica personal y familiar acabada®.

Se ha demostrado que el CS tiene un bajo
riesgo de metastasis, sin embargo, es importante
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considerar elementos como la edad del paciente y
la invasion local y a distancia para establecer un
pronostico adecuado'. La diseminacion linfatica
se puede determinar con estudio de imagenes o
con biopsia de ganglio centinela®s, estando este
procedimiento recomendado para tumores mayo-
res a 10 mm®. A pesar de que el tumor en el caso
clinico presentado media 12 cm, no se realizé
ganglio centinela debido a la falta de diagndstico
preoperatorio y a la escasa experiencia de nuestro
centro respecto a este procedimiento. Thomas y
cols concluyeron que el compromiso linfatico no
tiene influencia significativa de sobrevida a los 5
afos®. Si bien las recomendaciones respecto a
la clasificacion de los tumores oculares y extrao-
culares se realizan segln las guias de la AJCC
para carcinomas de parpado y carcinomas de piel
no melanomas respectivamente, actualmente no
existen estudios suficientes que determinen el pro-
nostico del CS utilizando dicha etapificacion®'2. Por
otro lado, falta evidencia respecto a la necesidad
de estudio imagenoldgico para la etapificacion?.
Se recomienda utilizar TC + PETscan en caso de
paciente con adenopatia palpable, caracteristicas
de agresividad del tumor o sintomas de metéstasis
a distancia®'s'®, Dado que el tumor en el caso
no presentaba caracteristicas de agresividad, y
ademds contaba con un TC de cuello y torax sin
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evidencia de compromiso linfatico ni pulmonar, se
decidio no realizar PETscany mantener seguimien-
tos estrictos del paciente.

Debido a la baja incidencia del CS, la evidencia
en cuanto al tratamiento es débil, sin embargo, la
escision quirargica del tumor completo con bordes
libres de 5-6 mm es el pilar principal®®. Otra de las
opciones de tratamiento es la cirugia microscopica
de Mohs, la cual es Gtil para preservar tejido, sin
embargo, no se ha demostrado diferencia en la
supervivencia entre esta técnica y la cirugia tra-
dicional™®. La recurrencia local tras la cirugia es
variable, reportandose rangos entre 9% a 36% de
recurrencia a los 5 afios con margenes de 4 mm?*.
La evidencia respecto al tratamiento con quimio-
rradioterapia curativa o paliativa es escasa; su uso
puede ser importante en casos de metastasis, o de
compromiso de la 6rbita®®, mientras que algunos
autores proponen el uso de radioterapia coadyu-
vante en caso de recidiva'®?'. Se ha demostrado
que el tratamiento con radioterapia exclusiva tiene
una mortalidad de 78% a los 4 afios, en compara-
cion con 33% de la extirpacion simple del tumor,
y 7% con la reseccion local ampliada del tumor??,
En cuanto al seguimiento posquirdrgico del CS,
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