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RESUMEN 
Introducción: El Nevo de Jadassohn y la 

Aplasia Cutis son malformaciones congénitas 

de etiología aún desconocida y cuya 

incidencia es baja. El diagnóstico es clínico y 

su localización más habitual es el cuero 

cabelludo. Su tratamiento es conservador en 

la gran mayoría de los casos. La importancia 

de su conocimiento radica en la asociación 

con otras malformaciones la Aplasia Cutis y 

con neoplasias el Nevo de Jadassohn.  

Caso clínico 1: RNTAEG masculino, 38.5 

semanas de gestación, Apgar 8-9, peso de 

2900 gramos, nacido por parto distócico, sin 

antecedentes prenatales de importancia. Al 

examen físico se observa una lesión de  
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aspecto cerebriforme en región temporal izquierda de 3 x 6 cm, alopécica, color 

rosado intenso al nacimiento.  

Caso clínico 2: RNTAEG masculino, 39 semanas de gestación por Capurro, 

nacido por cesárea, Apgar 8-9, peso de 2450 gramos, Al examen físico se 

evidencia dos placas redondas ulceradas, alopécicas, con escasa secreción, 

bien delimitada, bordes regulares de un centímetro de diámetro localizada en 

vértice craneal y otra anterior en región parietal en la línea media. 

Evolución: Favorable, se mantienen en control a través de la consulta externa, 

no requieren tratamiento específico 

Conclusión: La importancia del diagnóstico definitivo y la conducta adecuada, 

debido a la confusión que podrían ocurrir con otro tipo de lesiones infecciosas. 

El control permanente y el consejo de cuidado a los padres evitan tratamientos 

inadecuados y consultas repetidas innecesarias. 

* Descriptores DeCS: Nevo sebáceo de Jadassohn, Aplasia cutis congénita. 

ABSTRACT 

Background:  Nevus of Jadassohn and aplasia cutis congenital are 

malformations with unknown etiology still and their incidence is low. The 

diagnosis is clinical and | most common location is in scalp. Treatment is 

conservative in most cases. The importance of knowledge lies in the association 

with other malformations in aplasia cutis; and with respect to neoplasias and 

Jadassohn nevus. 

Case 1: Male RNTAEG, 38.5 weeks gestation, Apgar 8-9, weight 2900 grams by 

dystocia born without prenatal history of importance. Physical examination 

cerebriforme aspect injury in left temporal region of 3 x 6 cm, alopecic, birth 

intense pink color is observed. 

Case 2: Male RNTAEG, 39 weeks gestation by Capurro, born by Caesarean 

section, Apgar 8-9, weight 2450 grams. Physical examination two ulcerated, 

alopecia, with little secretion, well-defined round plates, regular edges of a 

centimeter in diameter localized in anterior cranial vertex and another is evident 

in parietal region in the midline. 
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Evolution: Favorable. The patients remain in control through the outpatient 

department, do not require specific treatment. 

Conclusion: The importance of definitive diagnosis and appropriate behavior, 

because of the confusion that might occur with other infectious lesions. Constant 

monitoring and care advice to parents avoid unnecessary repeated inappropriate 

treatment and consultations. 

Keywords: Nevus sebaceous of Jadassohn, aplasia cutis congenital. 
 

INTRODUCCIÓN 

Existen lesiones dérmicas infrecuentes en Recién Nacidos, como el Nevo 

Sebáceo de Jadassohn y la Aplasia Cutis, malformaciones congénitas de muy 

baja incidencia y cuya etiología aún sigue siendo desconocida.  

Nevo Sebáceo de Jadassohn antiguamente conocido como Hamartoma 

Cutáneo Congénito, de origen epidérmico, adrenal o mesenquimático, combina 

anomalías de epidermis, folículos pilosos, glándulas sebáceas, glándulas 

apócrinas y en ocasiones de elementos mesenquimales de la dermis; cuya 

incidencia es de 0,3% en neonatos [1, 2, 3, 4]. Su evolución natural describe tres 

estadios: primero durante la infancia, segundo en la adolescencia y tercero en la 

vida adulta; se asocia con aparición de tumores por las características 

histológicas: en la epidermis se observa acantosis, papilomatosis e 

hiperqueratosis, en la dermis muestra glándulas apócrinas ectópicas dilatadas, 

estroma fibrótico. Finalmente, durante la vida adulta, puede manifestarse una 

amplia variedad de tumores sobre la lesión, tanto benignos como malignos. [3, 

5, 6, 7, 8]. La localización más frecuentemente es cuero cabelludo, cara, 

alrededor del pabellón auricular y cuello, el diagnóstico es clínico, se presenta 

como una placa alopécica de color rosado o amarillento, de 1 a 10 cm de 

diámetro, aspecto liso, levemente verrucosa y un tipo raro es el cerebriforme [7,  

8, 9, 10, 11]. El tratamiento es la conducta expectante, no se justifica su 

resección ya que anteriormente se asociaba con un elevado potencial de 

malignización especialmente con el desarrollo de carcinomas basocelulares, a 

menos se note cambios en sus características. [6, 7, 8, 9, 11, 12, 13]  
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Aplasia Cutis Congénita es una dermatosis de etiología desconocida, tiene 

ausencia de la epidermis, dermis o hipodermis, puede comprometer incluso  

músculo, hueso y duramadre, tiene una incidencia 1-3 por cada 10.000.  Se 

pueden presentar de forma aislada o junto a otras malformaciones, paladar 

hendido, labio leporino, malformaciones vasculares, malformaciones de 

miembros inferiores y alteraciones del sistema nervioso central. [14, 15, 16, 17, 

18, 19]. Predomina en piel cabelluda 84-86%, a nivel del vértice del cráneo, 

menos frecuentemente en abdomen tronco y extremidades. El diagnóstico de 

esta enfermedad es esencialmente clínico, y son lesiones de diferente 

morfología desde zonas de fragilidad cutánea, pseudoampollas, ulceras 

exudativas hasta cicatrices atróficas. Estudio histopatológico la biopsia no se 

realiza de rutina, varía según el momento de la evolución, histológicamente la 

aplasia cutis se define como una ausencia de la epidermis, escaso número de 

apéndices y disminución del tejido elástico dérmico. [20, 21]. El tratamiento es 

conservador, se recomienda evitar la manipulación innecesaria de la zona 

afectada, prevenir la infección de las lesiones y mantener una adecuada 

hidratación con un ambiente óptimo para su eficaz cicatrización. [22, 23, 24, 25] 

La importancia del conocimiento de estas lesiones radica en un correcto 

diagnóstico, manejo y determinación de asociación con otras malformaciones 

congénitas.  Esta revisión describe dos casos clínicos de recién nacidos de la 

Maternidad del Hospital José Carrasco Arteaga con este tipo de lesiones 

dermatológicas infrecuentes. 

Caso clínico 1:  

Recién Nacido a Término adecuado para la edad gestacional (RNTAEG), 

masculino, 38.5 semanas de gestación por fecha de ultima menstruación, Apgar 

8-9, peso 2900 gramos, parto distócico por hipodinamia uterina, sin 

antecedentes prenatales de importancia. Al examen físico se observa una lesión 

a nivel de región temporal izquierda de 3 x 6 cm, alopécica, aspecto cerebriforme, 

color rosado intenso al nacimiento (Figura 1), evoluciona a un rosado pálido 

parecido al tono de piel en los días siguientes. (Figura 2) Se realizó biopsia de 

piel con confirmación de Nevo de Jadassohn (figuras 3-4) 
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Figura 1: Nevo al nacimiento a nivel temporal IZQUIERDO. 

Archivo de los autores 
 

 
Figura 2: Nevo evoluciona en días después a color pálido. 

Archivo de los autores 
 

      

Figura 3-4: BIOPSIA de PIEL: Tinción Hematoxilina  Eosina: vista panorámica 2x. y 10x. Se 
observa epitelio levemente acantótico, presencia de proliferación de epitelio folicular y glándula 

sebáceas superficiales compatible con NEVO DE JADASSOHN. 
Archivo de los autores 

Caso clínico 2:  

Recién Nacido a Término adecuado para la edad gestacional (RNTAEG), 

masculino, por cesárea, con peso 2450 gramos, Apgar 8-9, Capurro 39 semanas. 

Al examen físico se evidencia dos placas redondas ulceradas, alopécicas, con 

escasa secreción, bien delimitada, bordes regulares de un centímetro de 
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diámetro localizada en vértice craneal y otra anterior en región parietal en la línea 

media. (Figuras 5-6) 

     
Figura 5-6: Lesiones en cuero cabelludo del recién nacido en el vértice y región parietal, a nivel 

de línea media. Archivo de los autores 
EVOLUCIÓN: 

Los dos niños evolucionan en forma favorable, se mantienen en control a 

través de la consulta externa, no recibieron ningún tratamiento específico en las 

áreas comprometidas. 

DISCUSIÓN:  

Caso Clínico 1: Nevo Sebáceo de Jadassohn (hamartoma cutáneo congénito) 

es una malformación cutánea con diferenciación sebácea, triquilemal o apócrina, 

cuya  incidencia es de 0,3% en neonatos, afecta a ambos sexos por igual; sin 

embargo puede pasar desapercibido hasta la pubertad, etapa en la que cambios 

hormonales producen crecimiento en extensión y grosor del nevo. Fue descrito 

por Jadassohn (1895) quien acuña el termino sebáceo al describir un nevo con 

componente parcial o total de glándulas sebáceas; Feurstein y Mims (1962) 

-cutánea.  [1, 

2, 3, 4] 

El Nevo de Jadassohn es de origen epidérmico, adrenal o mesenquimático, 

contiene todos los componentes cutáneos, combina anomalías de epidermis, 

folículos pilosos, glándulas sebáceas, glándulas apócrinas y en ocasiones de 

elementos mesenquimales de la dermis, por lo que su denominación como Nevo 

Sebáceo es poco apropiada. La etiopatogenia aún es desconocida, pero se 

plantea estaría involucrado el papiloma virus o mutaciones del gen Patched al 
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producirse una delección. Su evolución natural describe tres estadios: primero 

durante la infancia, segundo en la adolescencia y tercero en la vida adulta; este 

último caracterizado por la aparición de tumores; y los aspectos histopatológicos 

varían de acuerdo a la etapa en la que se tome la muestra. Así en la infancia no 

es tan expresiva, puede presentar múltiples primordios foliculares y glándulas 

sebáceas hipoplásicas, la placa se aplana y permanece así hasta la pubertad, 

cuando se produce un abultamiento por los cambios hormonales observándose 

un conglomerado de glándulas sebáceas hipertróficas, con defectos de folículos 

pilosos. En la epidermis se observa acantosis, papilomatosis e hiperqueratosis, 

Además  múltiples queratinocitos con halos perinucleares claros  y  núcleos 

picnóticos, hipercromáticos, que muchas veces reúnen los criterios de coilocitos. 

La dermis muestra glándulas apócrinas ectópicas dilatadas, estroma fibrótico. 

Finalmente, durante la vida adulta, puede manifestarse una amplia variedad de 

tumores sobre la lesión, tanto benignos como malignos. [3, 5, 6, 7, 8] 

El diagnóstico es clínico y se localiza frecuentemente en cuero cabelludo, cara, 

alrededor del pabellón auricular y cuello, pero se han descrito lesiones de Nevo 

de Jadassohn en tórax, espalda, extremidades superiores e inferiores e incluso 

en mucosa bucal. En cuero cabelludo  suele ser una placa alopécica de color 

rosado o a veces amarillento, de 1 y 10cm de diámetro, ovalado o lineal y de 

super cie lisa, levemente verrucosa y un tipo cerebriforme que es una forma rara 

de variante morfológica. En la adultez pueden desarrollarse distintas neoplasias 

sobre un nevo sebáceo, que según distintos estudios reportan una variedad de 

aproximadamente 40 neoplasias, en su mayoría benignas como el tricoblastoma 

víricas. Mientras las neoplasias malignas tienen una incidencia de 0.8 al 5%, 

entre ellos el más frecuente el carcinoma basocelular [7, 8, 9, 10, 11] 

Existe una entidad clínica, el síndrome de Nevo de Jadassohn o Síndrome de 

Schimmelpenning en la que la distribución del hamartoma es lineal y 

generalmente es centro-facial (frente y nariz), asociada retardo mental moderado 

a grave en 40 a 50 % de los casos y crisis convulsivas focales o generalizadas; 

además puede coexistir alteraciones oculares como opacidades corneales, 

coloboma del párpado, atrofia del nervio óptico, microftalmus. Adicionalmente 

otras alteraciones descritas en forma variable son asimetría craneal, micro o 
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macrocefalia, coartación de la aorta, xifoescoliosis, polidactilia, sindactilia y 

criptorquidia. [2, 4, 6, 9, 12] 

El diagnóstico diferencial debe realizárselo con nevo epidérmico, el cual solo 

compromete epitelio y no los anexos, aunque macroscópicamente es similar y 

con la aplasia cutis en la que existe ausencia de epidermis, dermis e incluso 

estructuras más profundas. Anteriormente se asociaba al Nevo de Jadassohn 

con un elevado potencial de malignización especialmente con el desarrollo de 

carcinomas basocelulares, sin embargo, su aparición es excepcional por lo que 

no está justificada su resección quirúrgica profiláctica, se sugiere una conducta 

expectante y resección del nevo ante cualquier cambio de sus características o 

por motivos estéticos [6, 7, 8, 9, 11, 12, 13] 

Caso Clínico 2: Aplasia Cutis Congénita deriva de la palabra griega A: sin, 

plassein: formación, y de las palabras latinas: cutis: piel, y congenitus: 

nacimiento. Es una dermatosis poco frecuente, caracterizada por la ausencia de 

epidermis, dermis o hipodermis producto de una disrupción en el desarrollo 

intraútero de la piel, de carácter autosómica dominante. Su afección es 

mayormente a piel incluido tejido clular subcutáneo, pero también puede 

comprometer músculo, hueso y duramadre. Se caracteriza por presentarse como 

lesiones de forma circular, oval, alargada, estrellada, triangular, y con zonas en 

las que puede solo existir fragilidad cutánea, costras, elementos 

pseudoampollares y úlceras exudativas, hasta cicatrices atróficas, sin pelos pero 

muy bien delimitadas y no inflamatorias. La topografía es en cualquier zona del 

cuerpo, aunque predomina en piel cabelluda 84-86%, principalmente a nivel del 

vértice del cráneo, el 20% se presentan en abdomen tronco y extremidades. Se 

pueden presentar de forma aislada o junto a otras malformaciones, paladar 

hendido, labio leporino, malformaciones vasculares, malformaciones de 

miembros inferiores y alteraciones del sistema nervioso central. [14, 15, 16, 17, 

18, 21] 

Tiene una incidencia 1-3 por cada 10 000, relación mujer / hombre: 7 a 5. En 

cuanto a su etiología se ha planteado múltiples teorías como la mutación en el 

GTPasa que retrasa la maduración del ARN 18S ribosomal y disminuye la 

proliferación celular. También 

membrana amniótica se adhiere a la piel fetal o forma bandas constricción por 
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adherencias entre el amnios y la piel, puede envolver una extremidad, ejerciendo 

presión, llega a producir desde una simple marca hasta un surco profundo que 

alcanza hasta el hueso. Otros factores pueden influenciar como fármacos 

teratógenos, infecciones intrauterinas, un cierre brusco del tubo neural o por 

factores traumáticos, como en pelvis estrechas. [14, 16, 17, 19, 20] 

El diagnóstico de esta enfermedad es esencialmente clínico pueden ser únicas 

en un 70-75%, 20% dobles y 8% triples. El tamaño varía de 0,5 a 10 cm2, los de 

mayor tamaño suelen ser profundos y extenderse hasta la duramadre o 

meninges. Se reporta 20-30% de estos casos se asocian con afectación de la 

calota craneal debajo de la lesión, con similar frecuencia, estos pacientes se 

asocian con defectos de cierre del tubo neural. El estudio histopatológico la 

biopsia no se realiza de rutina, varía según el momento de la evolución, 

histológicamente la aplasia cutis se define como una ausencia de la epidermis, 

escaso número de apéndices y disminución del tejido elástico dérmico. [20, 21] 

El tratamiento es conservador, se recomienda evitar la manipulación innecesaria 

de la zona afectada, prevenir la infección de las lesiones y mantener una 

adecuada hidratación con un ambiente óptimo para su eficaz cicatrización. Se 

puede usar parches de hidrocoloides, tegaderm, mupirocina. Tienden a cicatrizar 

espontáneamente, el proceso de epitelización desde los bordes del defecto hacia 

el centro, completándose en semanas o meses, esta epitelización deja una 

cicatriz fina, atrófica y sin pelo. Si se trata de lesiones extensas con compromiso 

de la calota se puede realizar una craneoplastía con material autógeno 

aprovechando el potencial osteogénico de la duramadre durante los 2 primeros 

años de vida del niño, el defecto cutáneo se puede cubrir con colgajos de piel. 

El pronóstico depende de patologías o malformaciones asociadas. [19, 18, 22, 

23, 24, 25] 

CONCLUSIÓN.  

Estos casos infrecuentes se presentan por la importancia del diagnóstico 

definitivo y la conducta adecuada, debido a la confusión con otro tipo de lesiones 

infecciosas. El control permanente y el consejo de cuidado a los padres evitan 

tratamientos inadecuados y consultas repetidas innecesarias. 
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