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ABSTRACT

Introduction: Sebaceous carcinoma is a rare, usually slow-growing,
malignant epithelial tumor of the skin. Mostly located on the face and
neck, especially on the upper eyelid. It accounts for less than 1% of all
skin malignancies. Extraocular sebaceous carcinoma is a very rare va-
riant of this cancer.

Case report: This paper presents a case of a 92-year-old man who pre-
sented with extensive, rapidly growing ulceration, located on the chest
and abdomen. Based on the results of histopathological examinations
and specific immunohistochemical staining, advanced sebaceous carci-
noma was diagnosed in the thoracic and abdominal region.

Conclusions: In patients with rapidly spreading ulcers, sebaceous car-
cinoma should also be considered in the differential diagnosis, altho-
ugh the course of this tumor is usually slow.

Key words: basal cell carcinoma, sebaceous carcinoma, Muir-Torrea
syndrome.

STRESZCZENIE

Wprowadzenie: Rak tojowy jest rzadkim, zwykle wolno rosngcym, zto-
sliwym nowotworem nablonkowym skéry. Przewaznie lokalizuje sie
na twarzy i szyi, zwlaszcza na gérnej powiece oka. Stanowi mniej niz
1% wszystkich nowotworéw ztosliwych skory. Rak tojowy o umiejsco-
wieniu pozaocznym jest bardzo rzadkim wariantem tego nowotworu.

Opis przypadku: W artykule przedstawiono przypadek 92-letniego
mezczyzny, ktéry zglosil sie z powodu rozlegtego, szybko powieksza-
jacego sie owrzodzenia, zlokalizowanego na klatce piersiowej i brzu-
chu. Na podstawie wynikéw badan histopatologicznych i swoistych
barwiert immunohistochemicznych zdiagnozowano zaawansowanego
raka tojowego w okolicy klatki piersiowej i brzucha.

Whioski: U pacjentéw z szybko szerzacymi si¢ owrzodzeniami w dia-
gnostyce réznicowej nalezy wzig¢ pod uwage réwniez raka tojowego,
chociaz zwykle przebieg tego nowotworu jest powolny.

Stowa kluczowe: rak podstawnokomérkowy, rak tojowy, zespot Muira-
-Torre’a.
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INTRODUCTION

WPROWADZENIE

Sebaceous carcinoma (SC) is a rare, malignant
epithelial tumor of the skin. It was first described in
1891 by Allaire. It is typically located on the face and
neck, especially on the upper eyelid [1, 2]. Extraocu-
lar localization is rare and of undetermined origin
[3]. Cancer is more common among women between
60 and 80 years of age, as well as people exposed to
chronic sun exposure and subjected to long-term im-
munosuppression [4-6]. It most often affects Asians.
Sebaceous carcinoma accounts for less than 1% of all
skin cancers and 1-5% of all eyelid cancers. Initially,
the lesion usually takes the form of a small, slow-
growing, hard, non-painful, ulcerated, yellowish to
red-brown nodule [7]. In 14-38% of cases, sebaceous
carcinoma may metastasize to local lymph nodes, pa-
rotid glands, liver, lungs, brain and bones.

OBJECTIVE

The aim of the study is to present a case of aggres-
sive sebaceous carcinoma in extraocular localization
and to review the literature.

CASE REPORT

A 92-year-old man came to the Teaching Depart-
ment of Dermatology because of an extensive ulcer-
ation located in the anterior part of the trunk. The
lesion appeared 6 months earlier and then rapidly
expanded to cover a large area of the chest and ab-
domen (fig. 1). The ulceration was well demarcated
from the surroundings, with an irregular contour,
with an easily bleeding, exuberant granulation tissue
in the bottom. In addition, within the cheek and the
lower right eyelid, a tumor with rounded edges and
a disintegration in the middle part was found, which
had been present for about 5 years (fig. 2). Small pain-
ful erosions were present on the oral mucosa. In addi-
tion, in the left armpit, there were enlarged, painless,
hard and not connected to the base lymph nodes in
the left armpit. Patient with numerous internal dis-
eases, cachectic and dehydrated. The differential
diagnosis of ulceration on the chest and abdominal
skin included primary skin cancer, skin metastases,
pyoderma gangrenosum and vegetative pemphigus.
However, the clinical picture of the lesion on the right
cheek suggested basal cell carcinoma. Laboratory
tests showed anemia, leukocytosis, thrombocytosis,
hyperkalemia, and elevated serum creatinine and
lactate dehydrogenase levels. Chest X-ray showed
no abnormalities. Serum was collected for indirect
immunofluorescence and biopsy for direct immuno-
fluorescence and histopathological examination from
the abdominal lesion. In addition, a specimen from
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Rak tojowy jest rzadkim, zlo§liwym nowotworem na-
blonkowym skéry. Po raz pierwszy zostat opisany w 1891
roku przez Allaire’a. Typowo lokalizuje sie w obrebie
skory twarzy i szyi, zwlaszcza na powiece gérnej [1, 2].
Lokalizacja pozaoczna jest rzadka i ma nieokreslone
pochodzenie [3]. Nowotwoér wystepuje czeéciej u ko-
biet w wieku miedzy 60. i 80. rokiem Zycia, a takze os6b
narazonych na przewlekla ekspozycje stoneczng oraz
poddanych diugotrwatej immunosupresji [4-6]. Najcze-
Sciej dotyczy Azjatéw. Rak fojowy stanowi mniej niz 1%
wszystkich nowotworéw zlosliwych skéry oraz 1-5%
wszystkich nowotworéw wystepujacych na powiekach.
Poczatkowo zmiana zwykle ma posta¢ malego, wolno
rosnacego, twardego, niebolesnego guzka z owrzodze-
niem o zabarwieniu od zéttawego do czerwonobrazo-
wego [7]. W 14-38% przypadkéw rak lojowy moze po-
wodowaé przerzuty do lokalnych weztéw chtonnych,
Slinianek przyusznych, watroby, ptuc, mézgu i kosci.

CEL PRACY

Celem pracy jest przedstawienie przypadku agre-
sywnie przebiegajacego raka tojowego w lokalizacji
pozaocznej oraz przeglad pisémiennictwa.

OPIS PRZYPADKU

92-letni mezczyzna zglosit sie do Kliniki Derma-
tologii z powodu rozleglego owrzodzenia, zlokali-
zowanego w obrebie przedniej powierzchni tutowia.
Zmiana pojawila si¢ 6 miesiecy wczeéniej, a nastep-
nie gwaltownie poszerzala sig, zajmujac znaczng
powierzchnie klatki piersiowej i brzucha (ryc. 1).
Owrzodzenie bylo dobrze odgraniczone od otocze-
nia, o nieregularnym obrysie, z fatwo krwawiaca,
wybujalg ziarning w dnie. Ponadto w obrebie policz-
ka i prawej powieki dolnej stwierdzono guz z wa-
fowatymi brzegami i rozpadem w czesci srodkowej,
utrzymujacy sie od okoto 5 lat (ryc. 2). Na btonach
§luzowych jamy ustnej obecne byty niewielkie bole-
sne nadzerki; dodatkowo w lewym dole pachowym
obecne byty powiekszone, niebolesne, twarde i nie-
zwiazane z podiozem wezly chtonne. Chory z licz-
nymi obcigzeniami internistycznymi, kachektyczny
i odwodniony. W diagnostyce réznicowej owrzodze-
nia na klatce piersiowej i skérze brzucha, uwzgled-
niono pierwotny nowotwor skéry, przerzuty do sko-
ry, piodermie zgorzelinowa i pecherzyce bujajaca.
Obraz kliniczny zmiany na prawym policzku sugero-
wat raka podstawnokomoérkowego. Przeprowadzono
badania laboratoryjne, w ktérych stwierdzono ane-
mie, leukocytoze, trombocytoze, hiperkaliemie oraz
podwyzszone stezenia kreatyniny i dehydrogenazy
mleczanowej w surowicy. W badaniu rentgenogra-
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Figure 3. Sebaceous cancer. Histological picture with H&E staining.
Tumor cells, arranged in lobules with central necrosis, separated by
fibrovascular stroma

Rycina 3. Rak fojowy. Obraz histologiczny z barwieniem H&E.
Komérki nowotworowe, utozone w zraziki z centralng martwica,
oddzielone zrebem widknisto-naczyniowym

a tumor located on the right cheek was taken. Results:
immunofluorescence tests excluded the autoimmune
basis of the disease, histological examination of the
abdominal skin section with H&E staining revealed
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Figure |. Sebaceous carcinoma affecting the skin of the chest and
abdomen. Extensive ulceration in the anterior part of the trunk of
an irregular outline, with a protruding edge, with a surface that
bleeds on contact

Rycina |. Rak fojowy zajmujacy skore klatki piersiowej i brzucha.
Rozlegle owrzodzenie w obrebie przedniej czedci tutowia o nie-
regularnym obrysie, z wybujalym brzegiem, o powierzchni krwa-
wiacej kontaktowo

Figure 2. Basal cell carcinoma of the skin of the right cheek. Tumor
with ridged edges, disintegration in the middle part. Lower eyelid
ectropion

Rycina 2. Rak podstawnokomérkowy skéry policzka prawego.
Guz z watowatymi brzegami, rozpadem w czesci $rodkowej. Ek-
tropion powieki dolnej

Figure 4. Sebaceous cancer. Positive nuclear staining for P63

Rycina 4. Rak fojowy. Dodatnie barwienie jadrowe dla P63

ficznym klatki piersiowej nie stwierdzono odchylent
od normy. Pobrano surowice w celu wykonania ba-
dania metodg immunofluorescencji posredniej oraz
wycinek do badania metodg immunofluorescencyj-
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neoplastic cells arranged in lobules with central ne-
crosis, separated by a fibrovascular stroma. They
showed small, centrally located nuclei, vacuolated
foamy cytoplasm, and an elevated mitotic index.
Neoplastic emboli were present in the skin vessels
(fig. 3). The diagnostics was extended by additional
immunohistochemical staining, confirming the pres-
ence of markers for: p63, EMA, BerEP4 (figs. 4, 5).
However, the test was negative for cytokeratin 7
(CK7), mucin 1, vimentin, PSA and for the androgen
receptor. In turn, the histopathological result of the
biopsy from the buccal tumor confirmed the diagno-
sis of basal cell carcinoma. On the basis of the clinical
picture and the obtained results, the following were
diagnosed: sebaceous carcinoma in the area of the
chest and abdomen, and basal cell carcinoma of the
right cheek. The patient was referred to the Oncology
Center in order to deepen the diagnostics and plan
further therapeutic procedures. Treatment, however,
was not initiated due to the incident of stroke, which
caused death of the patient.

DISCUSSION

Sebaceous carcinoma is a rare malignant tumor. In
most cases, it arises as a result of a de novo mutation.
Incidentally, it may develop from benign sebaceous
tumors [7, 8]. Due to histogenetic distinctness, ocu-
lar and extraocular forms are distinguished. The vast
majority (75%) are ocular forms [1], in which the site
of tumor development is the meibomian gland and
the Zeiss gland [9]. The lesion is usually located on
the upper eyelid due to the increased number of se-
baceous glands. Initially, it develops as a hard, round,
slowly enlarging nodule, sometimes accompanied by
inflammation of the surrounding tissues, imitating
a chalazion or blepharitis. In advanced stages, it may
involve the conjunctiva, cornea, orbital and perior-
bital structures [10, 11]. Extraocular sebaceous carci-
noma accounts for 25% of cases [1, 12]. The pathogen-
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Figure 5. Sebaceous cancer. Membrane reaction with anti-EMA
antibody

Rycina 5. Rak fojowy. Reakcja btonowa z przeciwcialem przeciw-
ko EMA

nego bezposredniego z otoczenia owrzodzenia na
brzuchu oraz ze zmiany w obrebie skéry brzucha
w celu oceny histologicznej. Ponadto pobrano wy-
cinek z guza zlokalizowanego na policzku prawym
do badania histologicznego. Wyniki: badania im-
munofluorescencyjne byly negatywne w badaniu
histologicznym wycinka zmiany na skérze brzucha
z barwieniem hematoksyling i eozyng, stwierdzono
komorki nowotworowe, utozone w zraziki z central-
na martwica, oddzielone zrebem wiéknisto-naczy-
niowym. Komoérki cechowaly sie obecnoscig matego,
centralnie potozonego jadra, wakuolizowang pianko-
wata cytoplazma oraz podwyzszonym indeksem mi-
totycznym. W naczyniach skéry obecne byly zatory
nowotworowe (ryc. 3). Poszerzono diagnostyke o do-
datkowe barwienia immunohistochemiczne, stwier-
dzajac obecnos¢ markeréw dla p63, EMA, BerEP4
(ryc. 4, 5). Badanie byto ujemne dla cytokeratyny 7
(CK7), mucyny 1, wimentyny, PSA oraz receptora
androgenowego. Wynik histopatologiczny wycinka
z guza policzka potwierdzil rozpoznanie raka pod-
stawnokomoérkowego. Na podstawie obrazu klinicz-
nego oraz otrzymanych wynikéw zdiagnozowano:
raka fojowego skory klatki piersiowej i brzucha oraz
raka podstawnokomoérkowego policzka prawego.
Chory zostal skierowany do Centrum Onkologii
w celu poglebienia diagnostyki i zaplanowania dal-
szego postepowania terapeutycznego. Leczenie jed-
nak nie zostalo podjete ze wzgledu na incydent uda-
ru, ktory zakoniczyl sie zgonem pacjenta.

OMOWIENIE

Rak tojowy to rzadki nowotwor zlodliwy. W wiek-
szodci przypadkéw powstaje w wyniku mutacji de novo.
Incydentalnie moze sie rozwija¢ z fagodnych nowotwo-
réw fojowych [7, 8]. Ze wzgledu na odrebnosc¢ histogene-
tyczna wyrdznia sie postac oczng i pozaoczng. Wiekszos¢
(75%) to postacie oczne [1], w ktorych miejscem rozwoju
guza jest gruczol Meiboma tarczki i gruczot Zeissa [9].
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esis of sebaceous carcinoma in this location is poorly
understood. Sometimes it may be associated with
a family history of cancers in Muir-Torre syndrome.
In the past, the extraocular form was thought to have
a more aggressive course, but recent reports indicate
a similar prognosis in both subtypes [13]. Sebaceous
carcinoma in extraocular location is most often locat-
ed on the head and neck, less often within the trunk
and limbs. There are sporadic reports of cases where
the cancer has developed outside the skin in organs
such as the nipple, ovary, prostate or parotid gland
[14]. Although most publications describe extraocular
cancer as a small, slow-growing hard, painless, yel-
lowish to reddish-brown ulcerated tubercle [1, 7, 11,
15, 16], sometimes the course of the disease can be
dynamic, as in in the case presented by us [12, 17].

The gold standard in the diagnosis of sebaceous
carcinoma is histological examination, including ad-
ditional immunohistochemical staining, in order to
confirm the seborrheic differentiation of neoplastic
cells. One of the most common sebaceous carcinoma
phenotypes seems to be: EMA+, AR+, Ber-EP4 -/ +;
and LADPs+ (ADP, perillipin, SQS, ABHDS5) [13].

Surgical excision is the main method of therapy in
all clinical subtypes of SC. Mohs micrographic sur-
gery is recommended in the head and neck region
[18]. Radiotherapy and chemotherapy are used for
inoperable tumors. The risk of local recurrence with-
in the first 5 years ranges from 9% to 36%. In turn,
metastases occur in 14-38% of patients. They usually
affect local lymph nodes, and in advanced cases occur
in the liver, lungs, bones and the brain [1, 5, 12, 14,
19]. Then the mortality rate increases to 50% within
5years [1, 5, 12, 14, 19]. Patients with a late diagnosis
or a large primary lesion additionally require diag-
nostic imaging with the use of computed tomography
or magnetic resonance imaging [20].

This neoplasm may also be a component of Muir-
Torre syndrome (MTS), where, apart from sebaceous
tumors, visceral tumors are present [21, 22]. Familial
cancers of the large intestine, uterus, stomach, ova-
ries, intestines, urinary tract, liver, and bile ducts
occur in the course of the syndrome, and sebaceous
cancer is often its first symptom [23]. Therefore, it is
recommended that all patients diagnosed with SC
undergo additional investigations including colo-
noscopy, gastroscopy, ultrasonography and positron
emission tomography (PET) [24].

CONCLUSIONS

In patients with rapidly spreading ulcers, seba-
ceous carcinoma should also be considered in the dif-
ferential diagnosis, although the course of this tumor
is usually slow.
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Zmiana zwykle lokalizuje si¢ na powiece gérnej, z po-
wodu wiekszej liczby gruczoléw fojowych. Poczatkowo
rozwija sie jako twardy, okragly, wolno powiekszajacy
sie guzek, niekiedy z towarzyszacym stanem zapalnym
tkanek otaczajacych, imitujac gradéwke lub zapalenie
brzegéw powiek. W zaawansowanych stadiach moze
obejmowac spojéwke, rogéwke, struktury oczodotu
i okotooczodotowe [10, 11]. Rak lojowy o umiejscowie-
niu pozaocznym stanowi 25% przypadkéw [1, 12]. Pato-
geneza raka fojowego w tej lokalizacji jest niedokladnie
poznana. Niekiedy moze by¢ zwigzana z rodzinnym
wystepowaniem nowotworéw w zespole Muira-Torre'a.
W przeszlosci uwazano, ze postaé¢ pozaoczna charak-
teryzuje sie bardziej agresywnym przebiegiem, jednak
ostatnie doniesienia wskazuja na podobne rokowanie
w obu podtypach [13]. Rak tojowy w lokalizacji poza-
ocznej najczesciej umiejscowiony jest na glowie i szyi,
rzadziej w obrebie tutowia i korficzyn. Znane sa spora-
dyczne opisy przypadkéw, gdy nowotwér rozwinal sie
poza skéra w takich narzadach, jak sutek, jajnik, prostata
i 8linianka przyuszna [14]. Mimo ze w wiekszosci publi-
kacji nowotwor w postaci pozaocznej opisywany jest jako
maty, wolno rosnacy twardy, niebolesny guzek z owrzo-
dzeniem o zabarwieniu od zéttawego do czerwonobra-
zowego [1, 7,11, 15, 16], to niekiedy przebieg choroby
moze by¢ dynamiczny, podobnie jak w prezentowanym
przypadku [12, 17].

Standardem w diagnostyce raka lojowego jest badanie
histologiczne z uwzglednieniem dodatkowych barwieni
immunohistochemicznych w celu potwierdzenia lojo-
tokowego zréznicowania komoérek nowotworowych.
Jednym z najczestszych fenotypéw raka lojowego jest:
EMA+, AR+, Ber-EP4 -/ +; i LADPs+ (ADP, perillipina,
SQS, ABHDS) [13].

Podstawowa metoda terapii we wszystkich podty-
pach Klinicznych raka Iojowego jest wyciecie chirurgicz-
ne. W lokalizacji w obrebie glowy i szyi rekomendowana
jest chirurgia mikrograficzna Mohsa [18]. W przypadku
nieoperacyjnych guzéw stosuje sie radioterapie i che-
mioterapie. Ryzyko wznowy miejscowej w pierwszych
5 latach wynosi 9-36%. Natomiast przerzuty wystepuja
1 14-38% pacjentéw. Zwykle dotycza lokalnych weziéw
chtonnych, a w zaawansowanych przypadkach wyste-
puja w watrobie, ptucach, kosciach i mézgu [1, 5, 12, 14,
19]. Wowczas $miertelnos¢ wzrasta do 50% w czasie 5 lat
[1, 5,12, 14, 19]. U pacjentéw, u ktorych choroba zostata
p6zno rozpoznana lub ognisko pierwotne byto duzych
rozmiaréw, dodatkowo wymagane jest przeprowadze-
nie diagnostyki obrazowej z zastosowaniem tomografii
komputerowej lub rezonansu magnetycznego [20].

Nowotwér moze stanowic réwniez sktadowa zespotu
Muira-Torre’a (Muir-Torre syndrome), gdzie oprécz gu-
z6éw pochodzenia fojowego, obecne s3 nowotwory trzew-
ne [21, 22]. W przebiegu zespotu wystepuja rodzinne
raki jelita grubego, macicy, zotadka, jajnikéw, jelit, drég
moczowych, watroby, drég Zétciowych, a rak tojowy jest
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