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Resumo: INTRODUCAOQ: Sindrome de Jadassohn é patologia rara caracterizada por nevos sebéceos
associados a anormalidades esgueléticas e do sistema nervoso central. O nevo sebaceo de
jadassohn é uma afeccdo dermatoldgica benigna, caracteristicamente com hiperplasia da
epiderme, foliculos pilosos imaturos e glandulas sebéceas e apdcrinas. A lesdo esta presente em
aproximadamente 0,3 de recém-nascidos. Na infancia permanece praticamente inalterado e na
puberdade, sob influéncias hormonais, as lesdes aumentam e se tornam verrucosas ou nodul ares.
Quando estd associado com retardo mental, anormalidades do sistema nervoso central e
anormalidades esgueléticas € chamada de sindrome do nevo sebaceo linear ou Sindrome de
Jadassohn. Também € comum a associagdo com neoplasias secundarias, sgjam estas benignas ou
malignas. DESCRICAO DO CASO: feminina, atualmente com 26 anos, ao nascer ja apresentava
lesBes névicas em face, pescoco, couro cabeludo, orelha e regido sacral. Ao longo dainfancia, foi
feito diagnéstico de raquitismo hipofosfatémico, puberdade precoce, sinusites e
faringoamigdalites de repeticdo e, na adolescéncia desenvolveu teratoma maduro de ovério
esguerdo e ruptura de meniscos laterais discoides em ambos os joelhos. Nega alteracdes do
sistema nervoso central. Excisdo de aproximadamente 14 carcinomas basocelulares. Em
acompanhamento das lesdes. DISCUSSAO: As apresentaces da paciente fogem do esperado
para a sindrome, uma vez que as lesdes apresentadas séo bilaterais, de grande extensdo, com
predominancia do hemicorpo esquerdo e com um grande nimero de carcinomas basocelulares
diagnosticados em biépsia. A relacdo com puberdade precoce e raguitismo hipofosfatémico
corrobora com o diagnéstico da sindrome. CONCLUSAO: nesse relato de caso, tem-se uma
apresentacdo atipica, extensa e rara de uma sindrome no qual ja havia desde o nascimento lesdes
névicas extensas, sindrome entdo diagnosticada ao longo da infancia e com evolucéo de
diversas patologias ao longo dos anos.
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