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sindrome.

El esteatocistoma multiple es una enfermedad de infrecuente observacién
que se presenta generalmente en la nifiez o en la adolescencia originandose

en el ducto sebdceo y con caracteristicas hereditarias o como parte de un
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INTRODUCCION

lesiones multiples y antecedentes familiares. Se presenta el caso clinico,
su estudio histopatoldgico asi como su evolucién postratamiento con iso-

tretinoina al cabo de 13 afios.

CASO CLINICO

El esteatocistoma multiple (EM) o sebocistomatosis
de Gunther, es un proceso benigno subcutaneo de in-
frecuente observacion que se presenta por lo comin
en la nifiez, adolescencia o etapa adulta temprana con
una media de edad de 26 afos al momento del diag-
ndstico. Se origina en el conducto pilosebaceo. Puede
seguir un patrén hereditario aunque la presentacion es-
poradica es mas frecuentemente reportada. Un patrén
de herencia autosémico dominante ha sido raramente
citada' y puede manifestarse clinicamente como nume-
rosas formaciones que semejan quistes localizadas es-
pecialmente y por lo comun, en forma asintomatica en
el tronco, brazos, axilas y muslos> Una no infrecuente
consecuencia que puede ser observada es un cuadro de

angustia psicoldgica debida a estas indeseables lesiones?

Paciente de sexo femenino, de 27 afios de edad sin an-
tecedentes personales de importancia, de nacionalidad
ecuatoriana y residente en Guayaquil, consulta por
primera vez en octubre del afio 2008 por presentar desde
su infancia, numerosas lesiones nodulares amarillentas,
irregulares, de diverso tamafio que fluctuaban entre 0.2
a 0.5 cm de didametro, localizadas en espalda (Fig. 1),
brazos (Fig. 2), abdomen (Fig. 3) y muslos (Fig. 4). Estas
lesiones presentaban superficie lisa, sin tendencia a con-

fluir ni sintomas asociados.

Durante el interrogatorio, la paciente manifest6 que su
madre present6 el mismo tipo de lesiones ubicadas en
los brazos las cuales desaparecieron espontaneamente

luego de la adolescencia.
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Figura 1. Lesiones nodulares
e inflamatorias de espalda
caracteristicas.

Figura 2. Similares lesiones
en antebrazos.

Figura 3. Mtltiples lesiones a
nivel abdominal.

Figura 4. Compromiso de muslos.
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En el examen fisico se pudo apreciar la presencia de
acné comedonico facial moderado.

Se solicit6 biopsia con estudio histopatolégico, el cual
report6: “Piel con estructura quistica profunda, re-
vestida por epitelio escamoso estratificado cuyo borde
libre es festoneado. Presencia de sebocitos en la pared
del quiste” (Fig. 5)

Figura 5. Estudio histopatolégico.

Con este resultado y sumado al aspecto clinico, se
realiza el diagnéstico de EM y con el agregado del an-
tecedente materno llegamos a un cuadro de EM con

patrdn hereditario.

Con este diagnoéstico, se inicia tratamiento con Iso-
tretinoina a dosis de 40mg/d por 6 meses, con buena
respuesta al tratamiento, las lesiones disminuyeron en

tamafio y muchas desaparecieron totalmente.

Paciente refiere tuvo una mejoria sostenida de su
cuadro por un periodo aproximado de 6 afios, tiempo
después del cual las lesiones nuevamente aparecen de
manera paulatina. Acude a médico en Canadd, quien
prescribe Isotretinoina en la misma dosis, sin embargo,

solo realiza un mes de tratamiento por motivo de viaje.

Paciente regresa nuevamente a consulta en enero del
2021, por presentar reactivacion de su cuadro, con
aparicion de nuevas lesiones y crecimiento de las an-
teriores localizadas en brazos y espalda (Fig. 6-7),
adicionalmente refiere dolor esporadico en algunas de
ellas. El examen dermatoscépico practicado en sus le-

siones mostrd un color amarillento homogéneo, y en

A. Mordn et. al

algin sector una discreta pigmentacion periférica (Fig.
8). También refiere reaparicion de lesiones acnei-
formes en rostro. Se solicitan exdmenes de laboratorio
para iniciar tratamiento con Isotretinoina a dosis de
tomg/d (0.75mg/K), los cuales se encuentran dentro
de parametros normales, se prescribe el tratamiento,

no obstante, solo toma la medicacion 1 mes por motivo

de retorno a Canada, pais donde reside actualmente.

Figura 6. Lesiones de brazos. Nétese el tono amarillento.

Figura 7. Lesiones de espalda.
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Figura 8. La dermatoscopia pone en evidencia una coloracién blanco
amarillenta homogénea de las lesiones (estrellas) y un discreto borde
mds oscuro ( flechas)

DISCUSION

El término Esteatocitoma viene de raices griegas que
significan “bolsa de grasa”. Jaimeson en el afio de 1873
fue el primero en reportar un paciente con numerosos
quistes repartidos en todo el cuerpo. Posteriormente, Du-
breuilh, Auche y Bosellini describieron casos similares.
El primero en describir la enfermedad con el nombre de
EM fue Pringle en el afio 189924 Hans Gunther en 1917
da vida al término sebocistomatosis al reportar el caso de

un joven con multiples quistes cutaneos.

ETIOLOGIA

Su patogénesis sigue siendo incierta pero se la de-
nomina predominantemente como una malformacién
hamartomatosa del conducto pilosebaceo, Plewig,
Wolf y Braun Falco lo catalogan como un tumor ne-
voide de los conductos y de las glandulas sebaceas, que
se origina en los foliculos sebaceos.® Su presentacién
puede ser esporadica o puede ser familiar habiendo
sido bien documentada hasta en cinco generaciones lo
cual sugiere un patrén de herencia autosémico domi-
nante.’ Diversos autores como Yoneda et al® piensan
que el EM puede ser causado por una mutacién en el
gen de la queratina 17 (K17). Como resultado de esta
mutacion genética, la red de filamentos intermedios

de queratina queda interrumpida.
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PRESENTACION CLINICA

Las lesiones se presentan como papulas o nédulos nu-
merosos y recurrentes con ubicacién preferencial en
zonas con unidades pilosebaceas densamente concen-
tradas como son las areas antes citadas y con menor
frecuencia en genitales o mamas, en cara, dando in-
cluso apariencia de facie leonina® y cuero cabelludo.o-
La region esternal es la mas afectada en varones. No
existe predileccion de sexo ni raza.> De acuerdo con la
distribucién de las lesiones se las ha clasificado como
localizadas, generalizadas, faciales, acrales, como el
caso reportado por Jain en un solo pie3 y una variante
denominada supurativa.* Igualmente, Almeida et als
y Park et al.;'® reportaron una forma unilateral lineal
siendo el caso de Park de caracter congénito y con ubi-
cacion nasal. Las lesiones solitarias son esporadicas
y se las ha denominado como esteatocistoma simple
(ES).* E1 ES oral es un tumor muy raro. Kaya et al. re-

portaron el primer caso de ES de paladar blando.”

Las lesiones tempranas de EM se presentan con apa-
riencia cupuliforme y aspecto transliicido que con el
paso de los afios toman una coloracién amarillenta'
y, en raras ocasiones pueden presentar un color azul
oscuro.® Son de consistencia eldstica o firme asi como
quistica,® se ha reportado igualmente su calcifi-
cacion? Cuando se produce una ruptura espontanea
de los quistes va a dar origen a la forma supurativa
del EM con inflamacién y luego cicatrizacién residual
que se asemeja al acné conglobata' La presencia de
comedones sin punta visible constituye una asociacién
caracteristica Las lesiones generalmente son asin-
tomaticas pero pueden ser pruriginosas® o dolorosas

cuando se infectan.

El examen dermatoscépico tiende a mostrar una colo-
racion amarilla homogénea cubriendo toda la lesion,
presencia de vasos lineales y un borde periférico
marrén. Las aberturas de los conductos sudoriparos se
pueden observar intactas y se visualizan como puntos
blancos brillantes en el tumor.2* Sharma et al. exami-

naron dermatoscopicamente otro caso de EM facial
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con luz polarizada y no polarizada. Esta tltima mostrd
un area amarillenta sin estructura y con margenes di-
fusos. Sin embargo, en la dermatoscopia polarizada,
las lesiones de color amarillento, se visualizaban ro-
deadas de un borde mas oscuro, sobre un fondo de un
patrén pigmentario pseudoreticular. La zona amarilla
sin estructura se correlacionaba con el contenido de
sebo en la cavidad del quiste. Los pelos de la vello-
sidad, cuando estan atrapados en la cavidad quistica,

dan un tono verdoso a la zona amarilla24

El ultrasonido es otra buena opcidon para diagndstico
y para establecer una correlacién con las lesiones cli-
nicas. Arceu et al. examinaron 87 pacientes con EM,
en su trabajo reportan las caracteristicas ecograficas
y como cosa curiosa no encuentran calcificaciones en

las lesiones.?

En lo que respecta a la histopatologia, clasicamente,
la epidermis aparece normal junto con la dermis
media, y muy raramente un quiste subcutaneo. La
pared quistica esta revestida por un por un epitelio
escamoso estratificado, con lobulillos sebaceos que se
encuentran adyacentes a la pared quistica. El lumen
quistico esta revestido por una gruesa cuticula eosi-
nofilica homogénea y la capa granular estd ausente.
El examen histopatoldgico puede revelar también cé-
lulas gigantes multinucleadas y linfocitos en la pared
del quiste y grandes células de revestimiento con cito-
plasma granular adyacentes a las tipicas células epite-

liales de revestimiento del esteatocistoma?

ASOCIACIONES

EM ha sido reportado en asociacién con otros pro-
cesos como son: EM y quistes vellosos eruptivos®® y
hay quienes han sugerido que estas dos enfermedades
juntos con milia infantil persistente y quistes epider-
moides son 2 extremos de un solo espectro, mientras
que otros sostienen que son entidades diferentes.” Ha
sido reportado con paquioniquia congénita y abscesos
multiples” con el sindrome de Gardner* y con en-
fermedad renal poliquistica® Se ha reportado el caso
de un paciente con psoriasis en quien aparecieron EM

mientras recibia tratamiento con ustekinumab, un in-
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hibidor de la interleucina (IL) 12/IL-23. Los autores es-
bozan la hipdtesis de que el ustekinumab podria haber
desenmascarado una posible predisposicion genética al
EM al reducir la expresion del interferén y de la IL-17/

IL-22 y actuando en consecuencia sobre la via K172

TRATAMIENTO

EM ha sido tratado con éxito con Erbium: YAG laser o
laser de CO2, radiofrecuencia y procedimientos qui-
rirgicos excisionales u otros minimamente invasivos
como aspiracion con aguja. La crioterapia ha sido usada
pero la posibilidad de cicatrices y discromias residuales
limitan su uso. La isotretinoina ha sido preconizada
como terapia oral teniendo como ventajas la prevencién
en la formacién de nuevas lesiones y el hecho de que
las lesiones pueden reducirse tras la interrupcion de la
isotretinoina y como desventaja la posibilidad de re-
currencia y que los buenos resultados estén limitados
a lesiones inflamadas. La desaparicién espontanea ha

sido reportada pero con remotas posibilidades>¢-8

CONCLUSION

Nos ha parecido de interés la presentacion de este caso,
de una parte por la relativa rareza de su observacién y
de otro lado el hecho de que su madre aparentemente
presentd desaparicion espontanea de la enfermedad.
Es igualmente interesante la buena respuesta que tuvo
con los retinoides orales y lo tardio de la recidiva le-

sional (6 anos).
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INTRODUCTION

Multiple steatocystoma is an uncommon disease that usually presents in
childhood or adolescence originating in the sebaceous duct, with very clear

hereditary characteristics.

The case of a 27-year-old Ecuadorian patient with multiple lesions and
family history is presented. Her clinical case, along with histopathological
study and evolution of the condition after 13-years of being treated with

isotretinoin, is presented.

CASE REPORT

ESteatocystoma multiplex (SM), also known as Gun-
ther’s sebocystomatosis, is an uncommon subcuta-
neous benign disease, which typically manifests in
children, adolescents or the early stages of adulthood
(diagnosed at around 26 years old). The condition ori-
ginates in the pilosebaceous duct. It may follow a here-
ditary pattern. However, it is more frequent to manifest
sporadically. Autosomal dominant inheritance pattern
is rarely referenced' and may manifest clinically and
asymptomatically as numerous formations, resembling
localized cysts, found on the arms, armpits, thighs and
trunk? As a common consequence, there may be mental

anguish due to unwanted lesions23

A 27-year-old Ecuadorian female patient, residing in
Guayaquil, with no relevant medical history, visits the
medical office for the first time in October, 2008, pre-
senting from childhood with numerous yellowish no-
dular and irregular lesions of variable size, measuring
between 0.2 and 0.5 cm in diameter, located on the back
(Fig. 1), arms (Fig. 2), abdomen (Fig. 3) and thighs (Fig.
4). These lesions presented with a smooth surface, with

no tendency to come together or any related symptoms.

During examination, the patient recalled that her
mother had manifested the same type of lesions, lo-

cated on the arms, which resolved spontaneously after
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Figure 1. Characteristic nodular
and inflammatory lesions on
the back.

Figure 2. Similar lesions on
forearms.

Figure 3. Multiple lesions in
the abdomen.

Figure 4. Thigh involvement.
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adolescence. Physical examination revealed moderate

facial comedogenic acne.

A histopathology report was required. The following
was confirmed: “Skin with profound cystic structure,
covered by stratified squamous epithelium with sca-
lloped free margin. Presence of sebocytes on the cyst’s
wall.” (Fig.5)

Figure 5. Histopathological study.

This result, along with the added clinical aspect, con-
firmed the diagnosis of SM. The mother’s medical
history helped to confirm the diagnosis of SM with pa-

ttern of inheritance.

The treatment included 40 mg/d doses of isotretinoin
for 6 months. There was a good response; the size of

the lesions decreased and many resolved.

Patient refers to having experienced sustained im-

provement during 6 years. Afterwards, lesions
slowly started to reappear. She consulted a doctor in
Canada, and was prescribed the same dose of isotre-
tinoin. However, she only complied with one month of

treatment for travel reasons.

The patient consults a doctor again in January, 2021 due
to relapse, presenting with new lesions and growing
past lesions, located on the arms and back (Fig. 6-7).
In addition, the patient complains of sporadic lesional
pain. Dermoscopic examination showed homogeneous
yellowish coloring, and discrete peripheral pigmen-

tation (Fig. 8). Furthermore, reappearance of facial

A. Mordn et. al

acneiform lesions is observed. Laboratory exams were
required to start treatment with 4omg/d (0.75mg/K)
doses of isotretinoin. Results came up as normal and so,
isotretinoin was prescribed. However, the patient only

took the medication for 1 month due to having to travel

back to Canada, her current country of residence.

Figure 6. Lesions on the arms. Note the yellowish tone.

Figure 7. Lesions on the back.
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Figure 8. Dermoscopy evidences homogeneous yellowish-white co-
loring on lesions (stars) and discrete darker margin (arrows).

DISCUSSION

(Steato) and (Cyst) are Greek roots which mean fatty
bag. In 1873, Jaimeson was the first to report a patient
with numerous cysts spread throughout the body.
Posteriorly, Dubreuilh, Auche and Bosellini described
similar cases. The first one to recognize the disease as
SM was Pringle in 189924 Hans Gunther in 1917 coins
the term sebocystomatosis, by reporting a case about

a young man with multiple skin cysts.

ETIOLOGY

Pathogenesis remains uncertain, and it is mainly
known as a hamartomatose malformation of the pi-
losebaceous duct.’ Plewig, Wolf and Braun Falco cate-
gorize it as a nevoid melanoma of the ducts and seba-
ceous glands, originating from sebaceous follicles. It
may manifest as sporadic or familial, spreading over
five generations, which suggests an autosomal do-
minant pattern of inheritance.” Several authors, such
as Yoneda et al® consider that SM may be caused by
the keratin 17 gene mutation (K17). As a result of this
genetic mutation, the keratin network of intermediate

filaments is interrupted.

CLINICAL PRESENTATION

Lesions manifest as papules or numerous and recurring

nodules, showing preferential location in areas with

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol 3 | N°2 2021
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densely concentrated pilosebaceous units, such as the
ones that have been previously mentioned, and, less fre-
quently, in genitals or breasts, the face, simulating facie
leonina® and the scalp°-" The sternal region is the most
affected area amongst male patients. There is no race
or sex-related predilection?> According to lesional dis-
tribution, these has been classified as localized, genera-
lized, facial, acral, such as the case reported by Jain in-
volving involving the foot and a variant denominated as
suppurative4 Similarly, Almeida et al.'> and Park et al.*
informed about a linear unilateral form, being Park’s
case nasally located and of congenital character. Solitary
lesions are sporadical and have been recognised as stea-
tocystoma simplex (SS).* Oral SM is a very rare tumor.
Kaya et al. reported the first SS case on the soft palate”

Early lesions of SM show translucent appearance and
dome-shaped structure. As years go by, these lesions
turn yellow,? and on rare occasions may present as dark
blue® Their consistency is elastic or firm, as well as
cystic Calcification has also been observed® When a
spontaneous rupture of the cysts is produced, a suppu-
rative form of SM is caused, involving inflammation
and residual cicatrization resembling to acne cong-
lobata* The presence of comedones without visible tip
constitute a characteristic of association Lesions are
generally asymptomatic, but they may be pruriginous

or painful>> when they get infected.

Dermoscopic examination tends to display yellow ho-
mogeneous area covering whole lesion, along with
linear vessels and brown peripheral margin. The ope-
nings of sweat glands are intact. They manifest as white

brilliant spots in the tumor.»

Sharma et al. explored another case of facial SM with
polarized and nonpolarized dermoscopy. This last one
revealed yellowish area with no structure and diffuse
margins. However, polarized dermoscopy showed ye-
llowish lesions, surrounded by a darker margin, over a
backdrop of a pseudoreticular pigmentary pattern. The
yellow structureless area correlated with sebum con-
tained in the cyst cavity. Vellus hairs, when trapped in

the cyst cavity, add a greenish tone to the yellow area.
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Ultrasound is a good option for diagnosis. Fur-
thermore, it establishes a correlation with the cli-
nical lesions. Arceu et al. examined 87 patients with
SM. Their case report displays echographic features.

Strangely, no calcifications are found.>

Histopathology commonly exposes normal-appearing
epidermis and dermis. On rare occasions, subcuta-
neous cysts are presented. The cystic wall is covered
by stratified squamous epithelium, with sebaceous lo-
bules adjacent to the cystic wall. A thick homogeneous,
eosinophilic cuticle lines the cystic lumen. There is no
evidence of granular layer. Histopathologic exami-
nation confirms the presence of multinucleated giant
cells and lymphocytes in the cystic wall, as well as
large lining cells with granular cytoplasm adjacent to

typical steatocystoma epithelial lining cells.’

ASSOCIATIONS

SM is reported in association with other processes, such
as: SM and eruptive vellus hair cysts¢ Some have sug-
gested that these two conditions, along with persistent
pediatric milia and epidermoid cysts, are two ends of
the spectrum. Others consider them to be different
entities? Pachyonychia congenita and multiple abs-
cesses,”” have also been reported, in addition to Gardner
syndrome?® and polycystic kidney disease® The case of
a patient with psoriasis presented with SM while being
treated with ustekinumab, an interleukin inhibitor (IL)
12/IL-23. Authors hypothesize that ustekinumab may
have uncovered a potential genetic predisposition to
SM by reducing the expression of interferon and IL-17/
IL-22, and consequently acting on the K17 pathway >

TREATMENT

SM has been successfully treated with Erbium: YAG
laser or CO2 laser, radiofrequency, surgical excisional
procedures or other minimaly invasive procedures,
such as needle aspiration. Cryotherapy has also been
employed, but possible residual scars and dischromies
limit this treatment’s use. Isotretinoin has been pre-
cognized as oral therapy. Among its benefits are the

prevention of lesional formation and the reduction of

A. Mordn et. al

lesions after isotretinoin discontinuation. Disadvan-
tages include risk of recurrence and good results being
limited to cases of inflamed lesions. Spontaneous re-

solution has been reported on rare occasions.>-8

CONCLUSION

The presentation of this case was deemed as inte-
resting and relevant, because it is a rare condition.
Furthermore, the patient’s mother seemingly mani-
fested spontaneous resolution. Moreover, the good
response to oral retinoids and the delayed lesional re-

lapse (after 6 years) was also perceived as interesting.
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