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RESUMEN

Introduccién: Los Nevos Melanociticos Congénitos (NMC) son lesiones cutaneas que
frecuentemente estan presentes desde el nacimiento, sin embargo, la presencia de un NMC
gigante mayor a 20 cm es infrecuente, motivo de presentacion del caso.

Caso: Nifio de 2 afios y 5 meses, quien presentd Nevos congénitas de diferente diametro
dispersos en toda el area de la piel, siendo el méas grande uno de color oscuro en el area de
térax posterior en linea media dorsal, abollonada que se eleva de la piel e inicia desde el
occipucio y se prolonga por la linea media hasta llegar a la region sacra y gluteos, cubre
hombros de forma triangular inversa con diametros de 27 por 25 centimetros. Se acompafia
de numerosos nevos satelitales de 3 milimetros hasta 15 centimetros. La presencia de dos
neurofibromas en los dedos.

Evolucién: Una interconsulta a Neurologia Pediatrica concluyé en un examen neuroldgico sin
alteracion, el estudio de Resonancia Magnética Nuclear Cerebral y del canal espinal, fueron
normales, asi como los examenes complementarios de biometria hematica, quimica
sanguinea, perfil hepatico, perfil tiroideo y eco abdominal. La biopsia de piel reporté un
patrén histolégico de Nevo Melanocitico. Debido a la extensién de la lesion se decidio la
observacion. El prurito fue tratado sintomaticamente.

Conclusién: El Sindrome del Nevo Melanocitico Congénito se asocia con multiples hallazgos
fenotipicos clasicos, dentro de los cuales se encuentran patrones de pigmentacion que
ocupan las lineas de Blaschko, neurofibromas y multiples melanomas satélites. Su
diagndstico es clinico y para su tratamiento se requieren procedimientos quirdrgicos a
consideracion de la extension de la lesion. El manejo integral de manera interdisciplinaria es
fundamental en su tratamiento.
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INTRODUCCION

El término Nevus del latin “naevus o lunar” es descrito

ABSTRACT

Introduction: Congenital Melanocytic Nevi (CMN) are skin lesions that are frequently present
from birth, however, the presence of a giant CMN greater than 20 cm is infrequent, reason for
the presentation of the case.

Case: A boy of 2 years and 5 months, who presented congenital nevi of different diameter
scattered throughout the skin area, the largest being a dark-colored one in the posterior
thorax area in the mid-dorsal line, embossed that rises from the skin and starts from the
occiput and extends through the midline until it reaches the sacral region and buttocks, it
covers shoulders in an inverse triangular shape with diameters of 27 by 25 centimeters. It is
accompanied by numerous satellite nevi from 3 millimeters to 15 centimeters. The presence of
two neurofibromas on the fingers.

Evolution: A consultation with Pediatric Neurology concluded in a neurological examination
without alteration, the study of Brain Nuclear Magnetic Resonance and of the spinal canal,
were normal, as well as the complementary tests of hematic biometry, blood chemistry, liver
profile, thyroid profile and abdominal echo . The skin biopsy reported a histological pattern of
Melanocytic Nevus. Due to the extent of the injury, observation was decided. The pruritus was
treated symptomatically.

Conclusion: Congenital Melanocytic Nevus Syndrome is associated with multiple classic
phenotypic findings, among which are pigmentation patterns that occupy Blaschko's lines,
neurofiboromas and multiple satellite melanomas. Its diagnosis is clinical and its treatment
requires surgical procedures, taking into account the extent of the lesion. Comprehensive
management in an interdisciplinary manner is essential in its treatment.

Key Words:

MESH: Nevus, Nevi and Melanomas, Skin Neoplasms, Pediatrics.
Free text: Melanocytic Nevus Syndrome

propuso los criterios que definen esta entidad,

histologicamente como un Hamartoma, una lesion
malformativa o displasia circunscrita no hereditaria.
Los Nevos Melanociticos son proliferaciones benignas
de melanocitos que forman parte de la piel normal. La
incidencia es variable. Aunque se cree que en el recién
nacido es aproximadamente del 1 %, ésta aumenta a lo
largo de la infanciay la pubertad y adquiere el maximo
de elementos a los 25 afios de edad".

La presencia excesiva de células melanociticas en la
piel y el sistema nervioso central fue descrita por
Virchow en 1859 y denominada Melanosis
Neurocutanea por Van Bogaert en 1948. En 1972 Fox
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posteriormente revisados en 1991 por Kadonga y
Friedman. Actualmente, para referirse a esta entidad,
se prefiere el término “sindrome del nevo melanocitico
congénito” (NMC) vy se define por la presencia al
nacimiento de un nevo melanocitico de mas de 5cm o
la presencia de mas de un nevo de cualquier tamario,
asociado a compromiso neuroldgico?.

Los nevos melanociticos congénitos se consideran
hamartomas derivados de la cresta neural, producidos
por mutaciones poscigéticas que determinan defectos
en la migracion y/o diferenciacion de los melanocitos.
Se originan entre las semanas 5y 24 de gestacion. Se
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ha propuesto que la pérdida en la regulacion del
crecimiento de melanoblastos (precursores de los
melanocitos) durante la embriogénesis determina la
proliferacion de melanocitos. Mientras mas temprano
ocurra este proceso, mas profundos y grandes seran
los nevos melanociticos congénitos®.

Los nevos se encuentran en aproximadamente entre el
0.2-1.5% del total de recién nacidos vivos. En el caso del
nevo melanocitico congénito gigante, su incidencia es
menor de 1 caso por cada 500 mil nacidos vivos.

La prevalencia de acuerdo con el sexo es de tres
mujeres por dos hombres. Son mas frecuentes en nifios
de pieles mas claras®.

También es mas frecuente en los recién nacidos
pretérmino de sexo femenino. La edad materna, el
namero de gestaciones previas y el peso al nacer no
parecen influir en la frecuencia de aparicion del nevo
melanocitico congénito®.

Los NMC se han clasificado por su tamafio segun su
diametro en pequefios (< 1.5 cm), medianos (entre 1.5y
19 cm) y gigantes (>20 cm). Ademas, se proponen
subgrupos (Gl, G2, G3) por cada 10 centimetros que
sobrepasan los 20, y a la hora de predecir el riesgo de
melanoma la existencia de mas de 50 nevos satélites
incrementaria en uno la categoria. La superficie del
nevo puede ser lisa, nodular, pilosa, plexiforme o solo
pigmentada y corrugada.

Es esencial diferenciar en la anamnesis los nevos
presentes desde el nacimiento o en los primeros meses
de la vida (nevo melanocitico congénito) y los que
aparecen durante la vida del individuo (nevo
melanociticos adquiridos).

La localizacibn mas frecuente es el tronco (47%),
seguido de las extremidades (30%) y la cabeza (22%).
Las lesiones pueden ser Unicas o, mas frecuentemente,
multiples. Hasta el 78% de los pacientes presentan
lesiones satelitales (NMC pequefios) que cuando son
numerosos (por lo general méas de 20) aumentan el
riesgo de melanoma o melanosis neurocutanea6.
Pueden afectar cualquier segmento y frecuentemente
mas de un segmento corporal, llegando a semejar un
traje de bafio. La morfologia varia con la edad; al
nacimiento son neoformaciones planas de color
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marrén claro que evolucionan a neoformaciones de
superficie rugosa, irregular, con papulas de diferente
tamario, de color marrén oscuro a negro’.

Los nevos melanociticos congénitos gigantes
presentan, ademas de su tamafo, algunas
caracteristicas clinicas que facilitan su diagndstico,
como son la presencia casi constante de hipertricosis
en bordes terminales en su superficie, los distintos tonos
de marrén y negro en su coloracion y su distribucion,
por orden decreciente, en el tronco, las extremidades y
la cabeza. Ademas, presentan con frecuencia nevos
melanociticos satélites alrededor y su importancia
radica en el riesgo de desarrollo de melanoma y
melanocitosis neurocutanea.

El diagnéstico de nevo melanocitico congénito gigante
es clinico. La prueba de imagen de eleccion para la
deteccion de lesiones en el sistema nervioso central es
la resonancia magnética cerebral que se recomienda
realizar en los primeros 6 meses de vida, sobre todo
ante la presencia de 2 o mas nevos melanociticos
congénitos.

Las caracteristicas histopatolégicas incluyen células
névicas en la dermis reticular y el tejido celular
subcutaneo, células névicas entre las fibras de
colageno con diferentes patrones de invasion de
anexos cutaneos, vasos y nervios, entre otros 8,

Se ha descrito el riesgo de transformacién maligna
para los nevos congénitos segln los siguientes criterios:
pequefios y medianos 0-4.9 %; gigantes 4.5-10%. Esta
claro que los individuos con NMC gigantes presentan
riesgo mas alto de transformacion maligna
(melanoma). Este riesgo varia dependiendo de las
caracteristicas propias del nevo, tales como tamafio,
profundidad, homogeneidad y si es macular o rugoso.
En pacientes con nevos congénitos el melanoma se
puede desarrollar a cualquier edad; sin embargo, el
riesgo de transformacion maligna es mayor en los
primeros afios de vida, y aproximadamente el 70% de
los melanomas se diagnostican en menores de 10 afios
de edad.

El riesgo de transformacién de un nevo cualquiera en
melanoma se considera generalmente limitado. Se ha
estimado que el riesgo de desarrollo de melanoma
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sobre cualquier nevo individual acumulado hasta los
80 arfios seria del 0.03% (uno de cada 3.164 nevos) en
hombres y del 0.009% (uno de cada 10.800) en
mujeres®.

El riesgo de malignizacion de lesiones melanociticas
benignas ha sido recientemente estudiado en un
metandlisis, observdndose un 2% de incidencia de
melanoma, sobre todo para nevos congénitos mayores
de 40 cmy localizados en el tronco®.

La invasion de vasos linfaticos en los nevos
melanociticos es un hallazgo casual e infrecuente en
nevos melanociticos adquiridos y es algo mas
frecuente en los nevos melanociticos congénitos y que
tiene importancia desde el punto de vista practico para
evitar un falso diagnostico de malignidad™.

Los melanomas primarios del sistema nervioso central
son inusuales y se asocian hasta en un 40-60% de los
casos a melanosis neurocutanea. La localizacién de los
nevos en piel cabelluda, cara, cuello o linea media
posterior se asocia a un riesgo mayor de malignizacion
en las leptomeninges.

La melanosis neurocutanea se cree que esta
relacionada a una anormalidad en el desarrollo y
migraciéon de los melanoblastos de la piel y piamadre.
Uno de los criterios para su diagnostico es presentar un
nevo melanocitico congénito gigante al nacimiento
que llega a medir > 20 cm en el adulto o mdltiples
nevos satélites. Los sintomas de melanosis cutanea son
hidrocefalia, letargia, emesis e irritabilidad. Se cree que
la hidrocefalia es ocasionada por una alteracion en la
reabsorcion del liquido cefalorraquideo por infiltracion
de melanocitos en la médula espinal. Otros sintomas
son crisis convulsivas, déficit motor o alteraciones en
pares craneales. Sin embargo, puede aparecer hasta
en el 25% de los pacientes neurolégicamente
asintomaticos. Un 40-60% de los casos de melanosis
neurocutanea presenta transformacion maligna de los
melanocitos leptomeningeos a melanoma'.

La asociacion con alteraciones sociales y psicosociales
se ha observado en mas de 50% de los pacientes con
nevo melanocitico congénito gigante, con serios
trastornos emocionales y de conducta, rechazo y falta
de aceptacion en el entorno familiar y social, aspectos
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que se deben considerar en los pacientes que lo
padecen.

En general, esto se relaciona con el tamafio del nevo y
con la localizacién en areas visibles, especialmente la
cara. El efecto causado se relaciona con la
autopercepcion de su imagen, la ansiedad secundaria
al riesgo de complicaciones, las molestias que implican
los diferentes tratamientos y las cicatrices resultantes.
Los padres y otros familiares con frecuencia presentan
alteraciones psicoldgicas respecto de la aceptacion del
problema congénito en su hijo(a) y sus implicaciones.
Se evidencia disminucidn en el desempefio social y
aumento de problemas emocionales en nifios con
nevos melanociticos congénitos gigantes,
independientemente de la visibilidad del nevo, si han
recibido tratamiento o no, y la edad. Todo ello implica
necesidad de apoyo a la familia de forma integral®.

El tratamiento debe ser individualizado con un
abordaje multidisciplinar que tenga en cuenta las
particularidades de cada paciente;: edad del nifio,
tamafio, localizacion, profundidad, aspecto de la
lesion, facilidad de vigilar su evolucion, riesgo de
malignizacion y aparicion de melanosis neurocutanea,
riesgos quirdrgicos, consecuencias estéticas de la
lesion y de la cirugia, repercusiones psicoldgicas, de su
tratamiento y la ansiedad familiar.

En el nevo melanocitico congénito, el pediatra de
atenciéon primaria desempefa un papel central tanto
en el diagnoéstico basado en la clinica como en la
vigilancia de la evolucion de la enfermedad en todas
sus fases y en la informacién, asesoramiento y apoyo
al paciente y a su familia'.

Existen numerosas propuestas terapéuticas como
cirugia laser, dermoabrasion, curetaje. La cirugia es la
terapia mas adecuada cuando es posible,
dependiendo de la profundidad y tamafio del nevo, y
tomando en cuenta el riesgo/beneficio de Ila
intervencidn quirdrgica. Se recomienda la escision del
NMC congénito con el fin de disminuir la posibilidad de
malignizacibn y evitar problemas estéticos. La
expansion de los tejidos ha surgido como el
tratamiento primario ya que se obtiene excelente
textura, mejor color y menor deformidad del sitio
donante®®.
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Para los nevos pequefios y de aspecto benigno se
considera la observacion sin cirugia, siempre que la
ubicacion permita vigilar su evolucion.

No existen protocolos de manejo establecidos para los
nevos pequefos y parece razonable un control médico.
Para los grandes el control debe ser frecuente,
especialmente durante los primeros afios de vida. Es
importante ofrecer una correcta explicacion a los
padres acerca de la probabilidad de aparicion de
melanoma, las diferentes opciones terapéuticas y
posibles complicaciones. Se les tiene que instruir en
autovaloraciones mensuales y explicarles que
precisaran un seguimiento continuado cada 3 o 6
meses'®.,

CASO CLINICO

Se presenta el caso de un paciente preescolar
masculino de 2 afios y 5 meses, de raza mestiza,
residente en Ambato, Ecuador, sin antecedentes
patoldgicos personales y familiares de importancia. Al
nacimiento se observa piel con presencia de nevos de
diferente didmetro dispersos en toda el area de la piel,
siendo el mas grande uno de color oscuro en el area
de térax posterior en linea media dorsal.

En la exploracion fisica se encuentra una gran masa de
coloracién oscura, abollonada que se eleva de la piel e
inicia desde el occipucio y se prolonga por la linea
media hasta llegar a la region sacra y glateos, cubre
hombros de forma triangular inversa (distribucion en
chal) con diametros de 27 por 25 centimetros con
bordes irregulares, hiperlobulado con hipertricosis en
los bordes (Figura 1), acompafiado de gran nimero
de nevos satelitales que varian de tamafio desde 3
milimetros hasta 15 centimetros (Figura 2). Se evidencia
lesiones névicas entre 0.03 a 15 mm en rostro, torax,
extremidades, cuero cabelludo, palmas, plantas y
region perineal (Figura 3). Ademas, se encontré un
neurofibroma en el cuarto y quinto dedo derecho de 1.5
cmy 0.5, respectivamente, de color violaceo (Figura 4).
También se aprecia areas descamativas no
sangrantes en nevo gigante que, segln descripcion del
paciente, causan intenso prurito.
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Figura L. Nevo melanocitico congénito en distribucion
de chal

Figura 2. Paciente con multiples Nevos satélites de
diferente didmetro
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Para aproximarse al calculo de la superficie corporal
comprometida por el nevo melanocitico congénito se
utilizd como referencia la tabla de Lund-Browder
diseflada para calcular la superficie corporal en
pacientes quemados, evidenciandose un compromiso
del 19% de la superficie corporal.

El estado general y el desarrollo psicomotor son
aparentemente normales, asi como el resto de la
exploracion fisica, incluyendo el examen neurolégico.

Evolucién:

Una interconsulta a Neurologia Pediatrica concluy6 en
un examen neurolégico sin alteracion, el Médico
Neuropediatra solicit6 una Resonancia Magnética
Nuclear Cerebral y del canal espinal, las cuales
demostraron normalidad (Figura 5). Se realizaron
examenes complementarios como  biometria
hemética, quimica sanguinea, perfil hepatico, perfil
tiroideo y todo se encontré dentro de parametros
normales. También se realiz6 un eco abdominal que
igualmente se reporté normal

En el servicio de dermatologia se realiz6 una biopsia
de la zona mas representativa en la region dorsal el
cual reporté un patrén histolégico con arquitectura de
conglomerados de células melanociticas, circunscritas
en forma intradérmica, hiperpigmentadas, dentro de
una densa dermis reticular superficial (Figura 6).

Debido a la extensiébn de la lesion se decidid la
observacién para una revision periédica. Los controles
por pediatria han sido normales hasta el momento. Se
ha realizado un seguimiento por 6 meses. El prurito fue
tratado sintomaticamente y con cremas
humedificantes.

DISCUSION

El nevo melanocitico congénito gigante se caracteriza
por lesiones pigmentadas de la piel que miden mds de
20 cm de didmetro. El presente caso sobrepasa dicho
didmetro. La incidencia del nevo melanocitico
congénito gigante es menor de 1 caso por cada 500 mil
nacidos vivos'. La prevalencia de acuerdo con el sexo
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es de tres mujeres por dos hombres*. El presente caso
es de sexo masculino.

Figura 3. Nevos satélites en miembros inferiores de
diferente didmetro con hipertricosis.

Figura 4. Neurofibromas en cuarto y quinto dedo.

\

De acuerdo a la clasificacién, el presente caso
corresponde a nevo melanocitico congénito gigante G3
por el didmetro del nevo y la existencia de multiples
melanomas satélitess”.

Los nevos melanociticos  congénitos  gigantes
presentan, ademds de su tamafo, algunas
caracteristicas clinicas que facilitan su diagndstico,
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como la presencia casi constante de hipertricosis en los
bordes terminales en su superficie, los distintos tonos de
marrén y negro en su coloracién y su distribucion por
orden decreciente en el tronco, las extremidades y la
cabeza. Ademds, presentan con frecuencia nevos
melanociticos satélites alrededor’™; estos signos estdn

presentes en este paciente.

No es raro observar el desarrollo de nédulos de pocos
milimetros a varios centimetros en su superficie, como
en este caso. El crecimiento lentoy la falta de ulceracion
de estos ndédulos nos orientardn hacia la benignidad
del proceso. Sin embargo, el desarrollo de un
melanoma sobre el nevo puede iniciarse de forma
similar. Los nevos gigantes del drea de la cabeza y
cuello pueden asociarse a afectacidn neuroldgica por
infiltracién leptomeningea y de otras estructuras del
sistema nervioso central, con aparicién de hidrocefalia,
retraso mental y melanomas. En esta localizacién se
denomina melanosis neurocutdnea. El paciente aquf
reportado no evidencia hasta el momento afecciones
en el sistema nervioso central; éstas, sin embargo,
pueden aparecer hasta en el 25% de los pacientes
neuroldgicamente asintfomdticos.  Los nevos que
afectan la zona dorsal media pueden coexistir con
espina  bifida y ofras anomalias vertebrales vy
medulares que no estdn presentes en este caso’.

A partir de cualquier tipo de nevo congénito se puede
llegar a desarrollar un melanoma; sin embargo, se ha
demostrado que el riesgo se relaciona de manera
directamente proporcional al tamafio del nevo y al
grado de profundidad como  describimos
anteriormente. En nuestro paciente hasta el momento
no se evidencia malignidad®*

La prueba de imagen de eleccion para la deteccién de
lesiones en el sistema nervioso central es la resonancia
magnética cerebral, que se recomienda realizar en los
primeros 6 meses de vida, sobre todo ante la presencia
de 2 o mas nevos melanociticos congénitos®. En el
presente caso se realizé resonancia cerebral y de canal
espinal donde no se evidencié lesiones en el sistema
nervioso central (Figura 5).

Se realizaron examenes complementarios como
biometria hematica, quimica sanguinea, perfil
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hepéatico, perfil tiroideo y todo se encontré dentro de
parametros normales. También se realiz6 un eco
abdominal que igualmente se reporté normal.

Figura 5. Resonancia Magnética Nuclear del canal
medular

Fragmento de piel tomada del nevo de region dorsal: patrén histolégico con
arquitectura de conglomerados de células melanociticas, circunscritas en
forma intradérmica, hiperpigmentadas, dentro de una densa dermis reticular
superficial.
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Histopatolégicamente se observdé un patrén con
infiltraciones de células melanociticas intradérmicas,
pero no se encontré células malignas® (Figura 6).

Al momento, el paciente descrito se encuentra con
control multidisciplinario en el que se definiran las
opciones terapéuticas de acuerdo a las evidencias. Se
recomienda seguimiento y vigilancia estricta ya que
no es recomendable la resolucién quirdrgica por la
extension de piel que ocupa el nevo. Se debe
considerar controles mensuales y actualizacién de los
examenes de laboratorio, estudio de imagenes, asi
como el estado general, neuroldgico y psicosocial del
paciente. Se debe realizar un examen fisico
minucioso para percatarse si existen signos
sospechosos de evolucion a melanoma e instruir a la
familia sobre esta enfermedad y brindar soporte
psicologico®. Se debe mantener conducta expectante
para decidir la mejor opcion terapéutica. Se podria
realizar una recesion de nevo por el método de
expansores de piel ya que la evidencia demuestra
disminucién en la neoformacién de melanoma a partir
del nevo melanocitico®. Es importante el seguimiento
multidisciplinario para la detecciéon temprana de un
melanoma o melanocitosis neurocutanea, por el
elevado riesgo de desarrollar estas patologias®'®*

CONCLUSIONES

El Sindrome del Nevo Melanocitico Congénito se
asocia con multiples hallazgos fenotipicos clasicos,
dentro de los cuales se encuentran patrones de
pigmentacion que ocupan las lineas de Blaschko,
neurofibromas y mudltiples melanomas satélites. Su
diagnéstico es clinico y para su tratamiento se
requieren procedimientos quirdrgicos a consideracion
de la extension de la lesion. El manejo integral de
manera interdisciplinaria es fundamental en su
tratamiento.
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