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As lesOes cutdneas associadas a comprometimento do Sistema Nervoso
Central (SNC) estdo representadas por um grupo heterogéneo de doencas onde
se incluem as denominadas displasias neurectodérmicas ou Facomatoses. Recen-
temente, a literatura tem referido a associacdo de nevos sebdceos com outras
anomalias do desenvolvimento, e entre elas, uma que associa nevos sebiceo facial
congénito com retardo mental e sindrome convulsiva, além de comprometimento,
nem sempre presente, do globo ocular, do sistema vascular e do esqueleto, entre
outras .8, Esta entidade, que foi descrita como uma nova facomatose recebeu
0 nome de nevos sebdceo linear de Jadassohn¢ (NSLJ).

Foi Jadassohn (cit. por Bianchine!) que, em 1895, descreveu a entidade
conhecida como “Nevos organico de cabega e pescoco”, como uma entidade clinica
e histopatologicamente diferente, separando-a especialmente do adenoma de glan-
dulas sebédceas. Robinson (1932, cit. por Bianchine ') introduziu o termo NSL]
na literatura americana quando descreveu 4 casos de nevos de face e couro cabe-
ludo caracterizados por hiperplasia epidérmica papilomatosa em um nimero exces-
sivo de glandulas sebaceas. A possivel associacdo de outros defeitos ectodérmicos
do globo ocular e do cérebro com o NSLJ, ndo foi precisada até ha poucos anos,
e foram Feurstein e Mims 2, em 1962, que primeiro relataram os casos de duas
criancas com retardo mental, crises convulsivas e EEG focal. Em 1966, Marden
e Venters ¢ publicaram um caso que associava coarctagido da aorta, hidrocefalia,
deformidades Osseas e anomalias oculares. OQOutro caso foi descrito em 1967 por
Moyanahan e¢ Wolff (cit. por Lansky & col. ) e, em 1968, Lantis & col. publi-
caram dois casos com associagdo de outros hamartomas cutineos, dermoides
oculares e, um deles, com coloboma de pdlpebra. Em 1970, Bianchine! des-
creveu um caso com epilepsia de dificil controle e sem associacdo de outras
anomalias e que, ao exame neuroldgico, s6 mostrava hiperatividade e agressi-
vidade. Em 1972, Lansky & col. ¢, registram trés casos com outros comprome-
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timentos e¢ Holden & col.3, um caso em que se associavam malformacgdes
esqueléticas.

O NSL] é unico e facilmente identificivel pelas suas caracteristicas fisicas
e localizagdo; é congénito, estando presente j4 ao nascimento e, em raras ocasides
atinge outras regides do couro cabeludo e face como sejam os membros supe-
riores, costas e regides inguinais!. Os seguintes dados parecem ser caracteris-
ticos 1:2+: 1) distribuicdo facial do nevos, notada precocemente na vida; 2) inicio
de crises focais, generalizadas ou mioclonicas no primeiro ano de vida; 3) pro-
gressivo retardo mental; 4) tendéncia a desenvolver hamartomas de estruturas
mesenquimatosas.

Histologicamente, de acordo com a classificacio de Mehregan e Pinkus 7
(1966), pode-se distinguir trés estadios: 1) da infincia, quando as lesGes sdo
praticamente planas e circunscritas e quando se pode encontrar glindulas seba-
ceas pouco desenvolvidas; 2) da puberdade em que, basicamente, as lesdes se
tornam verrucosas e aparece hiperplasia epidérmica papilomatosa com maturacido
excessiva das gldndulas sebaceas; 3) da pods-puberdade e do adulto, com o
desenvolvimento de tumores benignos e malignos.

O presente caso é relato de um exemplo clinico da triade inicial com que
foi descrita esta nova displasia, apresentado em vista do pequeno nimero de
casos registrados até hoje na literatura mundial, e levando em conta que nio
conhecemos descricio semelhante na literatura nacional.

OBSERVACAO

V.A.B,, R.G. 2.184.253-D, do sexo masculino, pardo, natural e procedente de S&o0
Paulo (Capital), com 9 meses de idade. O paciente foi examinado pela primeira vez
em 9-4-81 quando tinha 7 meses de idade e a queixa era de atraso no desenvolvimento
neurdpsicomotor (DNPM) e crises convulsivas de dificil controle medicamentoso, motoras
4 direita, com marcha jacksoniana e generalizagdo secundéiria desde um més de vida, e
crises tOnicas axiais limitadas ao segmento cefilico desde 6 meses de vida. Filho de
mée de 25 anos e pai de 32 anos, ambos sauddveis; a mie tem dois filhos anteriores
sauddveis sendo que a gravidez anterior & do paciente terminou em aborto. Paciente
nasceu de parto normal, sem intercorréncias, com peso de 3.850 g, ¢ do DNPM mostrava
atraso desde o infcio da vida. O exame fisico mostrava um perimetro craniano de
44 cm; BA (distancia biauricular) de 26 cm; AP (distdncia antero-posterior) de 25 cm:
fontanela bregmética quase fechada. Apresen‘ava abaulamento 6sseo parietal direito de
4x3 cm. Na hemiface direita mostrava grande 4rea irregular e extensa, de cor marron-
-alaranjada, que se continuava insensivelmente com um nevos elevado, verrucoso, mar-
ron-escuro, que se estendia até o ombro direito, onde terminava numa mancha café com
leite (fig. 1). Apresentava também 4reas de al6pecia e pequenas &4reas adjacentes, arre-
dondadas, hipocrdomicas, disseminadas e pequenas lesdes verrucosas que desenhavam a
linha média da face e cobriam o contorno de ambos os 14bios. N&o se encontraram outras
alteragbes no exame fisico. O exame neurolégico evidenciou o atraso j& mencionado,
hipotonia global, fragmentos de reflexo tOnico-cervical e uma cegueira cortical. O teste
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de Gesell mostrou um QD 66 com atraso maior na drea de coordenacdo oculomotora e no
setor pessoal social.

Exames complementares: EEG (28-4-81): assimetria da atividade elétrica cerebral
por depresséio & direita, com atividade irritativa em ambos os hemisférios. Urografia
excretora normal; Radiografias de 0ssos longos e de cr4nio normais; Estudo oftalmo-
légico: F.O. normal; ndo foram encontrados colobomas ou nevos de conjuntiva. Radio-
grafias de coracdo: normais para a idade. ECG: sobrecarga ventricular direita; Tomo-
grafia axial computadorizada-craniona: discreta atrofia cértico-subcortical (fig. 2).
Biopsia de pele: acantose discreta, cistos corneais e papilomatose; auséncia de proliferacéo
de glandulas seb4ceas.

O paciente evoluiu, no inicio, com controle parcial das crises convulsivas e 4 meses
ap6s o inicio de terapia anticonvulsivante continuava apresentando crises de ambos os
tipos, praticamente incontroldaveis, apesar de doses adequadas de Primidona. Carbama-
zepina e Nitrazepan usados isoladamente e em combinacio. Com 1 ano e 2 meses de
idade foi introduzido Valproato de S6dio em regime terapéutico junto com Primidona
e Carbamazepina, havendo controle total das crises até o presente momento.

COMENTARIOS

A triade inicial de nevos, sindrome convulsiva e retardo mental, constitui
uma sindrome similar 4 encontrada na Esclerose Tuberosa (ET) ¢ e, 3 seme-
lhanca desta, no NSL] estdo envolvidos outros Orgdos além da pele e SNC e,
um outro dado em comum, é a existéncia de formas “frustras” em ambas. Em-
bora ambas possam apresentar padrdo convulsivo varidvel, a diferenca esti na
frequéncia de crises focais no NSL] e de crises mioclonicas na ET. Além do
mais, do ponto de vista do “facoma”, existe no NSL] um verdadeiro nevos
enquanto que na ET ha freqiientemente uma associacdo de adenomas sebéceos
e maculas hipocrOmicas.

Fig. 1 — Caso V.A.B. Distribuicdo geral do mevos na hemi-
face, pescogo € ombro, atingindo o ldbio.



NEVOS S8EBACEO LINEAR 363

Fig. 2 — Caso V.A.B. Aspectos da tomografia axial compu-
tarizada para mostrar as discretas atrofias cértico-
-subcorticais.

Um diagnéstico diferencial a ser feito, sobretudo no primeiro estadio do
NSL] é com o Nevus Unis Lateralis (NUL) 3.8, entidade que clinicamente se
caracteriza por um nevos de distribuicdo linear que agrupa verdadeiras papulas
elevadas e escuras, também de distribuicdo facial e que diferentemente do NSL],
se associa com muito menos freqiiéncia a DM, epilepsia de dificil controle e
sinais focais de comprometimento epidérmico, enquanto que, como ja foi men-
cionado para o NSLJ, o comprometimento é dérmico e epidérmico.

O paciente aqui apresentado parece reunir as caracteristicas da triade clinica
classica. Nao verificamos na literatura compulsada nenhum estudo tomogréfico
encefalico dessa entidade e o nosso paciente apresenta, por este exame, atrofias
cortico-subcorticais, embora discretas e talvez, até discrepantes com a intensi-
dade de seu atraso neuropsicomotor. Apresenta crises convulsivas de dificil
controle e apesar de estar relativamente controlado atualmente, essa sintoma-
tologia também estaria em desacordo com a pouca repercussido notada a tomo-
grafia, enquanto o EEG se mostra mais condizente com esse quadro.
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Histologicamente, o paciente ndo mostra hiperplasia das glandulas sebaceas,
por se encontrar no primeiro estadio da classificacdo de Mehregan e Pinkus 7,
ja mencionada, embora ja evidencie comprometimento tanto epidérmico como
dérmico.

RESUMO

E relatado um caso de nevos sebdceo linear de Jadassohn, com sua forma
clinica, apresentando a classica triade: 1) nevos facial; 2) crises focais; e 3)
retardo mental progressivo, aparentemente. Apresenta-se no primeiro estadio de
desenvolvimento, quando as glandulas sebdceas estdo pouco desenvolvidas, a
biopsia de pele. A TAC apresenta atrofias cortico-subcorticais discretas, con-
trastando com a intensidade do retardo mental e das crises convulsivas. Estas,
foram controladas apos varias combina¢des medicamentosas.

SUMMARY

Linear nevus sebaceous of |adassohn: report of a case.

Report of a case of linear nevus sebaceous of Jadassohn with the classical
syndrome: 1) the facial linear nevus; 2) focal convulsions and 3) mental retar-
dation. Skin biopsy didn’t show proliferation of the sebaceous glands showing
to be an early case. Computarized tomography showed slight cortico-subcortical
atrophies, in contrast with the intensity of the mental retardation and focal crisis.
Convulsions were controlled by several drug associations.
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