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Resumo: O nevo sebaceo de Jadassohn ou sindrome do nevo sebaceo linear € uma afecgdo dermatol gica
benigna presente em aproximadamente 0,3% de recém-nascidos. Na infancia permanece
praticamente inaterado e na puberdade, sob influéncias hormonais, as lesdes aumentam e se
tornam verrucosas ou nodulares. Paciente feminina, branca, 26 anos, desde o nascimento
apresentando lesdo névica em regido fronto-parieto-occipital a esquerda associada a alopecia e
com extensdo para orelha e pescoco, lesdo isolada em regido temporal a direita associada a
alopecia e lesdo em regido sacro-iliaca a esquerda. Exame fisico normal, sem apresentar crises
convulsivas e déficits neurolégico. Ao longo dos anos, outras comorbidades foram associadas,
raguitismo hipofosfatémico, puberdade precoce, teratoma em ovario esquerdo, meniscos
discdides em ambos os joelhos. Houve aparecimento progressivo de novas lesdes verrucosas com
a puberdade. Além disso, realizou ao longo da vida a excisdo de 14 carcinomas basocelulares
(CBC), todos confirmados com histopatoldgico. Relato de caso. A paciente apresenta nevos
sebéceos em multiplas areas de localizagdo esperada, como em couro cabeludo, face e pescoco.
Todavia, em raras ocasifes 0s nevos s8o multiplos atingindo outras regides do couro cabeludo,
como no caso relatado, e lesbes em regido sacral, 0 que caracteriza 0 caso como uma
apresentacdo incomum da doenca. Embora a localizagdo morfoldgica de algumas lesbes
corrobore com a apresentacao tipica da sindrome do nevo sebaceo linear, as dimensdes das lesdes
também sdo incomuns, sendo raro lesdes t&o extensas. Sobre as lesdes névicas no decorrer da
vida, a paciente apresentou 14 CBCs confirmados por histopatologico. E esperado o
aparecimento de neoplasias dermatoldgicas secundarias aos nevos sebaceos, sendo raros 0s
tumores malignos. A excisdo cirdrgica é controversa, uma vez que a maioria dos tumores
rotulados historicamente como CBCs eram tricoblastomas, proliferacbes basaloides benignas,
aparecendo histologicamente de forma similar ao carcinoma basocelular. Estudos demonstram
uma provavel associacdo de mutacdes genéticas relacionadas aos genes HRAS e KRAS, que
promovem o crescimento celular através da ativagdo de mdltiplas vias. Apesar de ndo se
conhecer bem a fisiopatogenia da doenca tal ateracdo genética relacionada poderia explicar o
surgimento de inimeros CBCs no caso relatado. A doenca caracteriza-se por nevos sebaceos
associados a caracteristicas sindrdmicas, sendo assim, a puberdade precoce e raguitismo
hipofosfatémico enquadram a paciente na sindrome. O teratoma ovariano e meniscos discoides
bilaterais sdo patologias secundérias ainda sem relacdo bem estabelecida com a sindrome. Para
concluir, apresentamos um caso raro de Sindrome de Jadassohn com apresentacdo extensa e ndo
unica. Optou-se pelo acompanhamento clinico trimestral para diagndstico precoce de neoplasias
secundarias.
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