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RESUMEN 

Introducción: Los Nevos Melanocíticos Congénitos (NMC) son lesiones cutáneas que 

frecuentemente están presentes desde el nacimiento, sin embargo, la presencia de un NMC 

gigante mayor a 20 cm es infrecuente, motivo de presentación del caso. 

Caso: Niño de 2 años y 5 meses, quien presentó Nevos congénitas de diferente diámetro 

dispersos en toda el área de la piel, siendo el más grande uno de color oscuro en el área de 

tórax posterior en línea media dorsal, abollonada que se eleva de la piel e inicia desde el 

occipucio y se prolonga por la línea media hasta llegar a la región sacra y glúteos, cubre 

hombros de forma triangular inversa con diámetros de 27 por 25 centímetros. Se acompaña 

de numerosos nevos satelitales de 3 milímetros hasta 15 centímetros. La presencia de dos 

neurofibromas en los dedos. 

Evolución: Una interconsulta a Neurología Pediátrica concluyó en un examen neurológico sin 

alteración, el estudio de Resonancia Magnética Nuclear Cerebral y del canal espinal, fueron 

normales, así como los exámenes complementarios de biometría hemática, química 

sanguínea, perfil hepático, perfil tiroideo y eco abdominal. La biopsia de piel reportó un 

patrón histológico de Nevo Melanocítico. Debido a la extensión de la lesión se decidió la 

observación. El prurito fue tratado sintomáticamente. 

Conclusión: El Síndrome del Nevo Melanocítico Congénito se asocia con múltiples hallazgos 

fenotípicos clásicos, dentro de los cuales se encuentran patrones de pigmentación que 

ocupan las líneas de Blaschko, neurofibromas y múltiples melanomas satélites. Su 

diagnóstico es clínico y para su tratamiento se requieren procedimientos quirúrgicos a 

consideración de la extensión de la lesión. El manejo integral de manera interdisciplinaria es 

fundamental en su tratamiento. 
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INTRODUCCIÓN 

El término Nevus 

histológicamente como un Hamartoma, una lesión 

malformativa o displasia circunscrita no hereditaria. 

Los Nevos Melanocíticos 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 infancia y la pubertad y adquiere el máximo 

de elementos a los 25 años de edad1. 

La presencia excesiva de células melanocíticas en la 

piel y el sistema nervioso central fue descrita por 

Virchow en 1859 y denominada Melanosis 

Neurocutánea por Van Bogaert en 1948. En 1972 Fox 

propuso los criterios que definen esta entidad, 

posteriormente revisados en 1991 por Kadonga y 

Friedman. Actualmente, para referirse a esta entidad, 

nacimiento de un nevo melanocítico de más de 5 cm o 

la presencia de más de un nevo de cualquier tamaño, 

asociado a compromiso neurológico2. 

Los nevos melanocíticos congénitos se consideran 

hamartomas derivados de la cresta neural, producidos 

por mutaciones poscigóticas que determinan defectos 

en la migración y/o diferenciación de los melanocitos. 

Se originan entre las semanas 5 y 24 de gestación. Se 
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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, 

neurofibromas 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:  
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ha propuesto que la pérdida en la regulación del 

crecimiento de melanoblastos (precursores de los 

melanocitos) durante la embriogénesis determina la 

proliferación de melanocitos. Mientras más temprano 

ocurra este proceso, más profundos y grandes serán 

los nevos melanocíticos congénitos3. 

Los nevos se encuentran en aproximadamente entre el 

0.2-1.5% del total de recién nacidos vivos. En el caso del 

nevo melanocítico 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 más frecuentes en niños 

de pieles más claras4. 

También es más frecuente en los recién nacidos 

pretérmino de sexo femenino. La edad materna, el 

número de gestaciones previas y el peso al nacer no 

parecen influir en la frecuencia de aparición del nevo 

melanocítico congénito5. 

Los NMC se han clasificado por su tamaño según su 

diámetro en pequeños (< 1.5 cm), medianos (entre 1.5 y 

19 cm) y gigantes (>20 cm). Además, se proponen 

subgrupos (G1, G2, G3) por cada 10 centímetros que 

sobrepasan los 20, y a la hora de predecir el riesgo de 

melanoma la existencia de más de 50 nevos satélites 

incrementaría en uno la categoría. 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 melanocítico congénito) y los que 

aparecen durante la vida del individuo (nevo 

melanocíticos adquiridos). 

La localización más frecuente es el tronco (47%), 

seguido de las extremidades (30%) y la cabeza (22%). 

Las lesiones pueden ser únicas o, más frecuentemente, 

múltiples. Hasta el 78% de los pacientes presentan 

lesiones satelitales (NMC pequeños) que cuando son 

numerosos (por lo general más de 20) aumentan el 

riesgo de melanoma o melanosis neurocutánea6. 

Pueden afectar cualquier segmento y frecuentemente 

más de un segmento corporal, llegando a semejar un 

traje de baño. La morfología varía con la edad; al 

nacimiento son neoformaciones planas de color 

marrón claro que evolucionan a neoformaciones de 

superficie rugosa, irregular, con pápulas de diferente 

tamaño, de color marrón oscuro a negro7. 

Los nevos melanocíticos congénitos gigantes 

presentan, además de su tamaño, algunas 

características clínicas que facilitan su diagnóstico, 

como son la presencia casi constante de hipertricosis 

en bordes terminales en su superficie, los distintos tonos 

de marrón y negro en su coloración y su distribución, 

por orden decreciente, en el tronco, las extremidades y 

la cabeza. Además, presentan con frecuencia nevos 

melanocíticos satélites alrededor y su importancia 

radica en el riesgo de desarrollo de melanoma y 

melanocitosis neurocutánea. 

El diagnóstico de nevo melanocítico congénito gigante 

es clínico. La prueba de imagen de elección para la 

detección 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 más nevos melanocíticos 

congénitos.  

Las características histopatológicas incluyen células 

névicas en la dermis reticular y el tejido celular 

subcutáneo, células névicas entre las fibras de 

colágeno con diferentes patrones de invasión de 

anexos cutáneos, vasos y nervios, entre otros 8. 

Se ha descrito el riesgo de transformación maligna 

para los nevos congénitos según los siguientes criterios: 

pequeños y medianos 0-4.9 %; gigantes 4.5-10%. Está 

claro que los individuos con NMC gigantes presentan 

riesgo más alto de transformación maligna 

(melanoma). Este riesgo varía dependiendo de las 

características propias del nevo, tales como tamaño, 

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 transformación maligna es mayor en los 

primeros años de vida, y aproximadamente el 70% de 

los melanomas se diagnostican en menores de 10 años 

de edad. 

El riesgo de transformación 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 años sería del 0.03% (uno de cada 3.164 nevos) en 

hombres y del 0.009% (uno de cada 10.800) en 

mujeres9. 

El riesgo de malignización de lesiones melanocíticas 

benignas ha sido recientemente estudiado en un 

metanálisis, observándose un 2% de incidencia de 

melanoma, sobre todo para nevos congénitos mayores 

de 40 cm y localizados en el tronco10. 

La invasión de vasos linfáticos en los nevos 

melanocíticos es un hallazgo casual e infrecuente en 

nevos melanocíticos adquiridos y es algo más 

frecuente en los nevos melanocíticos congénitos y que 

tiene importancia desde el punto de vista práctico para 

evitar un falso diagnóstico de malignidad11. 

Los melanomas primarios del sistema nervioso central 

son inusuales y se asocian hasta en un 40-60% de los 

casos a melanosis neurocutánea. La localización de los 

nevos en piel cabelluda, cara, cuello o línea media 

posterior se asocia a un riesgo mayor de malignización 

en las leptomeninges. 

La melanosis neurocutánea se cree que está 

relacionada a una anormalidad en el desarrollo y 

migración de los melanoblastos de la piel y piamadre. 

Uno de los criterios para su diagnóstico es presentar un 

nevo melanocítico congénito gigante al nacimiento 

que llega a medir > 20 cm en el adulto o múltiples 

nevos satélites. Los síntomas de melanosis cutánea son 

hidrocefalia, letargia, emesis e irritabilidad. Se cree que 

la hidrocefalia es ocasionada por una alteración en la 

reabsorción del líquido cefalorraquídeo por infiltración 

de melanocitos en la médula espinal. Otros síntomas 

son crisis convulsivas, déficit motor o alteraciones en 

pares craneales. Sin embargo, puede aparecer hasta 

en el 25% de los pacientes neurológicamente 

asintomáticos. Un 40-60% de los casos de melanosis 

neurocutánea presenta transformación maligna de los 

melanocitos leptomeníngeos a melanoma12. 

La asociación con alteraciones sociales y psicosociales 

se ha observado en más de 50% de los pacientes con 

nevo melanocítico congénito gigante, con serios 

trastornos emocionales y de conducta, rechazo y falta 

de aceptación en el entorno familiar y social, aspectos 

que se deben considerar en los pacientes que lo 

padecen. 

En general, esto se relaciona con el tamaño del nevo y 

con la localización en áreas visibles, especialmente la 

cara. El efecto causado se relaciona con la 

autopercepción 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 psicológicas respecto de la aceptación del 

problema congénito en su hijo(a) y sus implicaciones. 

Se evidencia disminución en el desempeño social y 

aumento de problemas emocionales en niños con 

nevos melanocíticos 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 integral13. 

El tratamiento debe ser individualizado con un 

abordaje multidisciplinar que tenga en cuenta las 

particularidades de cada paciente: edad del niño, 

tamaño, localización, profundidad, aspecto de la 

lesión, facilidad de vigilar su evolución, riesgo de 

malignización y aparición de melanosis neurocutánea, 

riesgos quirúrgicos, consecuencias estéticas de la 

lesión y de la cirugía, repercusiones psicológicas, de su 

tratamiento y la ansiedad familiar.  

En el nevo melanocítico congénito, el pediatra de 

atención primaria desempeña un papel central tanto 

en el diagnóstico basado en la clínica como en la 

vigilancia de la evolución de la enfermedad en todas 

sus fases y en la información, asesoramiento y apoyo 

al paciente y a su familia14. 

Existen numerosas propuestas terapéuticas como 

cirugía láser, dermoabrasión, curetaje.  La cirugía es la 

terapia más adecuada cuando es posible, 

dependiendo de la profundidad y tamaño del nevo, y 

tomando en cuenta el riesgo/beneficio de la 

intervención quirúrgica. Se recomienda la escisión del 

NMC congénito con el fin de disminuir la posibilidad de 

malignización y evitar problemas estéticos. La 

expansión de los tejidos ha surgido como el 

tratamiento primario ya que se obtiene excelente 

textura, mejor color y menor deformidad del sitio 

donante15.  
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Para los nevos pequeños y de aspecto benigno se 

considera la observación sin cirugía, siempre que la 

ubicación permita vigilar su evolución.  

No existen protocolos de manejo establecidos para los 

nevos pequeños y parece razonable un control médico. 

Para los grandes el control debe ser frecuente, 

especialmente durante los primeros años de vida. Es 

importante ofrecer una correcta explicación a los 

padres acerca de la probabilidad de aparición de 

melanoma, las diferentes opciones terapéuticas y 

posibles complicaciones. Se les tiene que instruir en 

autovaloraciones mensuales y explicarles que 

precisarán un seguimiento continuado cada 3 o 6 

meses16. 

CASO CLÍNICO 

Se presenta el caso de un paciente preescolar 

masculino de 2 años y 5 meses, de raza mestiza, 

residente en Ambato, Ecuador, sin antecedentes 

patológicos personales y familiares de importancia. Al 

nacimiento se observa piel con presencia de nevos de 

diferente diámetro dispersos en toda el área de la piel, 

siendo el más grande uno de color oscuro en el área 

de tórax posterior en línea media dorsal.  

En la exploración física se encuentra una gran masa de 

coloración oscura, abollonada que se eleva de la piel e 

inicia desde el occipucio y se prolonga por la línea 

media hasta llegar a la región sacra y glúteos, cubre 

hombros de forma triangular inversa (distribución en 

chal) con diámetros de 27 por 25 centímetros con 

bordes irregulares, hiperlobulado con hipertricosis en 

los  bordes (Figura 1), acompañado de gran número 

de nevos satelitales que varían de tamaño desde 3 

milímetros hasta 15 centímetros (Figura 2). Se evidencia 

lesiones névicas entre 0.03 a 15 mm en rostro, tórax, 

extremidades, cuero cabelludo, palmas, plantas y 

región perineal (Figura 3). Además, se encontró un 

neurofibroma en el cuarto y quinto dedo derecho de 1.5 

cm y 0.5, respectivamente, de color violáceo (Figura 4). 

También se aprecia áreas descamativas no 

sangrantes en nevo gigante que, según descripción del 

paciente, causan intenso prurito. 

Figura 1. Nevo melanocítico congénito en distribución 

de chal  

 

Figura 2. Paciente con múltiples Nevos satélites de 

diferente diámetro 
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Para aproximarse al cálculo de la superficie corporal 

comprometida por el nevo melanocítico congénito se 

utilizó como referencia la tabla de Lund-Browder 

diseñada para calcular la superficie corporal en 

pacientes quemados, evidenciándose un compromiso 

del 19% de la superficie corporal. 

El estado general y el desarrollo psicomotor son 

aparentemente normales, así como el resto de la 

exploración física, incluyendo el examen neurológico. 

Evolución:  

Una interconsulta a Neurología Pediátrica concluyó en 

un examen neurológico sin alteración, el Médico 

Neuropediatra solicitó una Resonancia Magnética 

Nuclear Cerebral y del canal espinal, las cuales 

demostraron normalidad (Figura 5). Se realizaron 

exámenes complementarios como biometría 

hemática, química sanguínea, perfil hepático, perfil 

tiroideo y todo se encontró dentro de parámetros 

normales.  También se realizó un eco abdominal que 

igualmente se reportó normal 

En el servicio de dermatología se realizó una biopsia 

de la zona más representativa en la región dorsal el 

cual reportó un patrón histológico con arquitectura de 

conglomerados de células melanocíticas, circunscritas 

en forma intradérmica, hiperpigmentadas, dentro de 

una densa dermis reticular superficial (Figura 6). 

Debido a la extensión de la lesión se decidió la 

observación para una revisión periódica. Los controles 

por pediatría han sido normales hasta el momento. Se 

ha realizado un seguimiento por 6 meses. El prurito fue 

tratado sintomáticamente y con cremas 

humedificantes. 

DISCUSIÓN 
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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 tamaño del nevo y al 

grado de profundidad como describimos 

anteriormente.  En nuestro paciente hasta el momento 

no se evidencia malignidad9,11. 

La prueba de imagen de elección para la detección 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 más nevos melanocíticos congénitos8. En el 

presente caso se realizó resonancia cerebral y de canal 

espinal donde no se evidenció lesiones en el sistema 

nervioso central (Figura 5). 

Se realizaron exámenes complementarios como 

biometría hemática, química sanguínea, perfil 

hepático, perfil tiroideo y todo se encontró dentro de 

parámetros normales.  También se realizó un eco 

abdominal que igualmente se reportó normal. 

Figura 5. Resonancia Magnética Nuclear del canal 

medular 

 

Figura 6. Histología de la lesión. 

  
Fragmento de piel tomada del nevo de región dorsal: patrón histológico con 

arquitectura de conglomerados de células melanocíticas, circunscritas en 

forma intradérmica, hiperpigmentadas, dentro de una densa dermis reticular 

superficial.



Caso Clínico                                                                                Dermatología| Pediatría 

Paredes P, Bravo A, Ortiz K. Rev. Ecuatoriana. Pediatr. 2020:21(1) Artículo 6                                            Página 8 de 9 

 

Histopatológicamente se observó un patrón con 

infiltraciones de células melanocíticas intradérmicas, 

pero no se encontró células malignas8 (Figura 6). 

Al momento, el paciente descrito se encuentra con 

control multidisciplinario en el que se definirán las 

opciones terapéuticas de acuerdo a las evidencias. Se 

recomienda seguimiento y vigilancia estricta ya que 

no es recomendable la resolución quirúrgica por la 

extensión de piel que ocupa el nevo. Se debe 

considerar controles mensuales y actualización de los 

exámenes de laboratorio, estudio de imágenes, así 

como el estado general, neurológico y psicosocial del 

paciente11. Se debe realizar un examen físico 

minucioso para percatarse si existen signos 

sospechosos de evolución a melanoma e instruir a la 

familia sobre esta enfermedad y brindar soporte 

psicológico13. Se debe mantener conducta expectante 

para decidir la mejor opción terapéutica. Se podría 

realizar una recesión de nevo por el método de 

expansores de piel ya que la evidencia demuestra 

disminución en la neoformación de melanoma a partir 

del nevo melanocítico15. Es importante el seguimiento 

multidisciplinario para la detección temprana de un 

melanoma o melanocitosis neurocutánea, por el 

elevado riesgo de desarrollar estas patologías9,10,12 

CONCLUSIONES 

El Síndrome del Nevo Melanocítico Congénito se 

asocia con múltiples hallazgos fenotípicos clásicos, 

dentro de los cuales se encuentran patrones de 

pigmentación que ocupan las líneas de Blaschko, 

neurofibromas y múltiples melanomas satélites. Su 

diagnóstico es clínico y para su tratamiento se 

requieren procedimientos quirúrgicos a consideración 

de la extensión de la lesión. El manejo integral de 

manera interdisciplinaria es fundamental en su 

tratamiento. 
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