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JADASSOHN'S NEVUS
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RESUMO

Introducao: O nevo sebaceo de Jadassohn é uma lesdo cutanea congénita hamartomatosa, que se
caracteriza por uma hiperplasia papilomatosa da epiderme com unidades pilosebaceas pequenas, de
desenvolvimento incompleto e glandulas sebaceas maduras envolvendo o couro cabeludo em 87 a 95% dos
casos, sendo possivel o acometimento de qualquer local do corpo. Relato do caso: Desse modo, relata-se o
caso de paciente feminina, 61 anos, encaminhada ao Ambulatério de Mastologia, com queixa de lesdo
hiperpigmentada enegrecida em aréola de mama direita, com suspeita clinica de melanoma. Apresentava
mastalgia bilateral, sem nodula¢oes associadas, auséncia de alteragoes cutaneas ou descarga papilar. A
mamografia era normal (categoria 1) e a ultrassonografia de mamas também normal (categoria 2). Apos a
exérese da lesdo, o anatomopatologico revelou tratar-se de nevo sebaceo de Jadassohn. Conclusao: Portanto,
o objetivo desse trabalho é relatar um caso rarissimo de nevo sebaceo de Jadassohn em mama, discorrendo
sobre sua manifestacdo clinica, diagnéstico e tratamento, auxiliando na abordagem de novos casos
semelhantes.

Palavras-chave: Nevo Sebaceo de Jadassohn. Mama. Nevo Pigmentado.

ABSTRACT

Introduction: The sebaceous nevus of Jadassohn is a congenital hamartomatous cutaneous lesion, which is
characterized by a papillomatous hyperplasia of the epidermis with small pilosebaceous units, of incomplete
development, and mature sebaceous glands involving the scalp in 87 to 95% of the cases, with the possible
involvement of any part of the body. Case report: Thus, we report the case of a female patient, 61 years old,
referred to the Mastology Outpatient Clinic in Araraquara, complaining of a hyperpigmented lesion in a right
breast areola, with clinical suspicion of melanoma. Presenting bilateral mastalgia, without any associated
nodulations, and absence of skin changes or papillary discharge. Both mammography (category 1) and
breast ultrasonography (category 2) were normal. After the lesion excision, the pathology revealed the histo-
logical pattern of Jadassohn sebaceous nevus. Conclusion: Therefore, the objective of this paper is to report
a rare case of sebaceous nevus of Jadassohn in breast, discussing its clinical manifestations, diagnosis, and
treatment, helping the approach of similar upcoming cases.

Keywords: Nevus, Sebaceous of Jadassohn. Breast. Nevus, Pigmented.

INTRODUCAO

O nevo sebaceo de Jadassohn foi
descrito pelo dermatologista Josef
Jadassohn em 1885. E relatado como uma
lesdo cutanea congénita hamartomatosa,
que se caracteriza por uma hiperplasia
papilomatosa da epiderme com unidades
pilosebaceas pequenas, de desenvolvimento
incompleto, e glandulas sebaceas maduras,
envolvendo o couro cabeludo em 87 a 95%
dos casos, podendo levar a alopecial.

A lesao apresenta-se como uma
placa bem delimitada, de bordas regulares

ou irregulares, discretamente elevada, com
superficie lisa ou aveludada, e de coloracao
variando entre amarelado, réseo e
acastanhado. Habitualmente é tnica, mas
pode ser multipla e extensiva. Sua
configuracao frequentemente € redonda ou
oval, mas pode ser linear seguindo as
linhas de Blaschko. O tamanho é variavel,
se estendendo de 0,5 a 15cm 2.
Histologicamente, evolui em trés
estadios, sendo que o primeiro deles é
contemplado na infancia, no qual as lesoes
sdo planas e circunscritas, encontrando-se
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glandulas sebaceas pouco desenvolvidas. O
estadio dois pode ser observado na
puberdade, quando as lesdes se tornam
verrucosas e aparece hiperplasia
epidérmica papilomatosa com maturacao
excessiva de glandulas sebaceas. Ja o
estadio trés é evidente na pos-puberdade e
na vida adulta, com desenvolvimento de
tumoress3.

O tumor maligno que mais
frequentemente surge sobre o nevo sebaceo
de Jadassohn é o carcinoma basocelular,
acometendo o individuo na idade adulta,
podendo apresentar rapido crescimento,
ulceracoes e noédulos exofiticos. Também
existem relatos de queratoacantoma, cisto
triquilemal proliferativo, carcinoma sebaceo
apocrino, écrino e espinocelular. Por esse
motivo alguns autores defendem a excisao
cirargica da lesdao durante a adolescéncia,
sendo que o risco de transformacao
maligna é superior a 5%?*.

A lesdao benigna que atinge o nevo
sebaceo de Jadassohn em 20% dos casos €
o seringocistoadenoma papilifero. Outras
lesbes benignas que podem surgir sao o

hidradenoma nodular, cistoadenoma
apocrino, siringoma, infundibuloma e
triquilemomas.

Como diagnéstico diferencial

histopatolégico na adolescéncia inclui-se a
verruga viral e o nevo epidérmico verrucoso.
Uma caracteristica distintiva € a presenca
de foliculos pilosos rudimentares, além das
glandulas sebaceas e apocrinas, que
quando presentes, auxiliam na
diferenciacdo. Ja na infancia, o diagnostico
diferencial € mais complexo de ser realizado
e inclui aplasia cutis, xantogranuloma
juvenil, mastocitoma, siringocistoadenoma
papilifero e encefalocele®.

Ha casos na literatura de nevo
sebaceo de Jadassohn descritos como
tumores malignos primarios que acometem
a pele, como o melanoma. Devido a isso,
deve-se atentar para a realizacdo do
diagnéstico correto, diferenciando
adequadamente tais lesoes”.

Nao ha um consenso em relacao a
patogénese da lesdo, sugerindo-se uma
alteracao no desenvolvimento fetal entre o
sétimo e oitavo més de gestacdo, sendo tal
patologia encontrada em 0,1 a 0,3% dos
nascidos vivos. Estudos recentes mostram
uma associacado entre maes portadoras do
papiloma virus humano com o surgimento

do nevo sebaceo de Jadassohn no recém-
nascido, o que também pode ocorrer em
casos de mutacao do gene patched (PTCH)s.
Foram avaliados artigos e textos
literarios de grande relevancia cientifica no
mundo académico, extraidos de bases de
dados como ScienceDirect, Scielo e
PubMed, de forma sistematica, em diversas
linguas, publicados no periodo de 1968 a
2019. Nao existem casos de nevo sebaceo
de Jadassohn em mamas relatados na
literatura meédica. Esse trabalho foi
submetido ao Comité de Etica e Pesquisa
da Universidade de Araraquara - UNIARA,
sob o registro CAAE:
40972520.2.0000.5383.

RELATO DO CASO

Paciente feminina, 61 anos,
encaminhada ao Ambulatoério de
Mastologia, com  queixa de lesao

hiperpigmentada enegrecida em aréola de
mama direita, com suspeita clinica de
melanoma. Apresentava mastalgia bilateral,
sem nodulos associados, sem alteracdes de
pele ou descarga papilar. Paciente
quartipara, portadora de hipotireoidismo,
doenca do refluxo gastroesofagico e
depressao. Referia histerectomia por
miomatose uterina, terapia de reposicao
hormonal por 10 anos e exérese de nodulos
mamarios benignos. Negava  historia
familiar de neoplasias. Ao exame fisico,
apresentava mamas de volume normal,
cicatriz em quadrante superior lateral
direito com discreta retracao local,
auséncia de nodulos palpaveis e axilas
livres, presenca de lesao hipercromica em
complexo aréolo-papilar (CAP) direito com
areas enegrecidas e acastanhadas na
espessura da derme (Figura 1). Apresentava
mamografia do mesmo ano, com resultado
normal (categoria 1) bilateralmente, e
ultrassonografia de mamas também normal
(categoria 2). Diante dos achados clinicos,
levantou-se a hipotese diagnostica de
melanoma de pele ou nevo pigmentar em
CAP e, em concordancia com a paciente,
optouse pela exérese cirurgica da lesao
(Figura 2). O exame anatomopatolégico
revelou tratar-se de Nevo Sebaceo de
Jadassohn (Figura 3). Apos dez dias da
cirurgia, a paciente retornou para
orientacoes sobre o resultado do
anatomopatologico e informou estar muito
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satisfeita com o resultado estético (Figura
4).

Figura 1. Lesdo hipercromica em CAP com
marcacdo para exérese cirargica com
preservacao de papila.

Figura 2. A esquerda, exérese cirurgica com
margem de seguranca e preservacdo de papila.
A direita, produto de exérese cirurgica.

Figura 3. Imagem histopatologica do Nevo
Sebaceo de Jadassohn em visdo panoramica.

Figura 4. Resultado estético apés 10 dias da
exérese cirurgica.

DISCUSSAO

O nevo sebaceo de Jadassohn,
também conhecido como nevo organoide,
foi descrito primeiramente pelo
dermatologista Josef Jadassohn em 1885.
Consiste em wum hamartoma cutaneo
congénito, constituido por um excesso de
glandulas sebaceas. Por definicdo, um
hamartoma é designado como uma lesao
tumoral nao neoplasica, caracterizada por
uma associacdo anormal dos componentes
de um tecido especifico®.

Tal lesao ja foi descrita com diversas
outras denominacdes, como: adenoma
sebaceo circunscrito, nevo epiteliomatoso
sebaceo da cabeca, adenoma sebaceo
progressivo, hiperplasia congénita das
glandulas sebaceas, hamartoma piloso
pluripotente, nevo organoide, além de nevo
sebaceo de Jadassohn. Como a lesdo nao se
constitui  unicamente de glandulas
sebaceas e pelo fato de nao estarem
presentes na totalidade das lesoes, o termo
nevo organoide €  preferencialmente
utilizado2.

Clinicamente, o caso relatado segue
a descricao de uma lesao delimitada, de
bordas regulares, discretamente elevada,
com superficie lisa e de cor negra-
acastanhada.

Apresenta-se como lesdo unica de
aproximadamente 3,5cm, seguindo as
caracteristicas do nevo sebaceo de
Jadasshon.
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Em cerca de 87 a 95% dos casos, o
nevo sebaceo de Jadassohn acomete o
couro cabeludo, podendo levar a alopecia.
Porém o acometimento de qualquer local do
corpo € possivel, havendo relatos de lesao
em face e regidao cervical. Nao ha relatos
desta lesdo em mamas!.

A patogénese nao é completamente
elucidada. Suas teorias consistem em
estimulos sobre o ninho germinativo
epidérmico durante o terceiro més
gestacional, alteracdées no desenvolvimento
fetal entre o sétimo e o oitavo meés de
gestacado, e recentemente estudos apontam
também um possivel vinculo entre maes
portadoras do papiloma virus humano ou
mutacoes do gene patched (PTCH) com o
desenvolvimento de nevo sebaceo de
Jadassohn no recém-nascido®. Estima-se
que tal lesao esteja presente em 0,1 a 0,3%
dos nascidos vivos10.

Além disso, ha evidéncias de que
pode estar associado a caracteristicas
sindromicas como retardo do
desenvolvimento mental, anormalidades do
sistema Nnervoso central, defeitos
cardiovasculares ou oculares e
anormalidades esqueléticas, sendo
denominada sindrome sebacea de nevo
linear, ou sindrome de Schimmelpenning.
Nessa situacao, as lesdes sao verrucosas e
aparecem preferencialmente na mucosa
oral e na facell.

A historia natural do nevo organoide
é dividida em trés estagios sobrepostos,
sendo o primeiro deles manifesto na
infancia e caracterizado por hiperplasia
papilomatosa e foliculos pilosos imaturos.
Ja o segundo estagio ocorre durante a
adolescéncia, havendo rapido crescimento
do nevo devido ao desenvolvimento das
glandulas  sebaceas  estimulada  por
hormoénios e a maturacdao de glandulas
apocrinas. O terceiro estagio € marcado
pelo desenvolvimento de  neoplasias
epiteliais benignas e malignasi2.

O surgimento de neoplasias malignas
sobre o nevo organoide esta presente em 10
a 20% dos casos, acometendo pacientes
entre 40 e 50 anos de idade, sendo o
carcinoma basocelular o mais frequente,
podendo-se relatar também o
desenvolvimento de queratoacantoma, cisto
triquilemal proliferativo, carcinoma sebaceo
apocrino, écrino e espinocelular. Ja o
aparecimento de neoplasias benignas €

mais comum, podendo atingir até 51% dos

casos, compreendendo tricoblastomas,
seringocistoadenoma papilifero,
hidradenoma nodular, cistoadenoma
apocrino, siringoma, infundibuloma e
triquilemomals.

Apesar do surgimento de neoplasias
malignas serem pouco frequentes, existem
relatos na literatura médica de quatro até
oito tumores secundarios dentro do mesmo
nevo organoide, estando incluso entre eles
o carcinoma basocelulars.

Alguns autores defendem a excisao
do nevo sebaceo de Jadassohn como
conduta terapéutica, havendo de ser
realizada na adolescéncia para evitar a
sobreposicao de neoplasias malignas sobre
a lesao. Estudiosos que sao contra a
excisao cirargica defendem que a maioria
dos tumores tidos como carcinoma

basocelular na realidade eram
tricoblastomas, que consistem em
proliferacoes basaloides benignas,
histologicamente semelhantes ao

carcinoma basocelulars.

No caso em questao, a investigacao
se deu devido a suspeita de um melanoma
o que levou ao tratamento cirurgico da
lesdo. Existem relatos de nevos organoides
que evoluiram para melanoma, bem como
outras apresentacoes que levaram a
necessidade do diagnoéstico diferencial entre
as duas patologias. Porém, dentre todos os
relatos ja descritos nenhum foi apresentado
em tecido peri-areolar mamario?.

O diagnostico definitivo deve ser
confirmado através da bidpsia da lesao.
Caso indicado tratamento cirurgico, a
excisao deve ser realizada com margem de
2 a 3mm, seguindo o consenso atual para
carcinoma basocelular. E necessario a
realizacdo de resseccao dérmica total, ja
que o nevo organoide pode acometer
inclusive os anexos cutaneosét. Neste relato,
optou-se por resseccao cirurgica total, cujo
anatomopatologico mostrou margens
cirurgicas livres e com um bom resultado
estético final.

Nao ha relatos na literatura médica
de nevo sebaceo de Jadassohn em mama,
sendo esse, o primeiro caso descrito.
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