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RESUMEN

Introduccion: los nevos melanociticos congénitos gigantes son infrecuentes, su
incidencia es de 1 por cada 250 000 a 500 000 nacidos vivos. Se caracterizan por
ser lesiones que tienden a cambiar durante la infancia, asociandose a
complicaciones como melanoma o melanosis neurocutanea. Con frecuencia
provocan un compromiso psicolégico importante a los padres tanto por su estética
como por su potencial de malignidad. Presentacién del caso: recién nacido del
sexo masculino, raza blanca, producto de un parto transvaginal, de padres no
consanguineos sin antecedentes de defectos congénitos. Al examen fisico de la piel
se observa la presencia de lesiones pigmentadas de color negro que abarcaban la
mayor parte del gluteo derecho, con una consistencia potencialmente heterogénea y
piloso, dichas lesiones fueron diagnosticadas clinicamente como nevus melanocitico
congénito gigante, sin otras malformaciones asociadas ni dafio neuroldgico. Se
egres6 con un seguimiento por dermatologia, genética y pediatria. Conclusiones:
ante un nevo melanocitico congénito gigante, es necesario valorar la existencia de
melanosis neurocutanea o malformaciones asociadas. el diagnostico prenatal y el
consejo genético, asi como controles periddicos por el riesgo de malignizacion en
melanoma constituyen la base del tratamiento.

Palabras clave: Sindromes neuro cutaneos, Nevo melanocitico congénito gigante,
melanoma, dermatologia pediatrica.
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Introduccion:

El nevus pigmentado piloso congénito fue descrito por Alibert en 1832 y por
Rokitansky en 1861. La palabra nevo, deriva del latin y significa marca, signo o
sefal. Un nevo melanocitico o pigmentado es literalmente un parche de piel de color
oscuro y a menudo peludo @3, Puede estar presente desde el nacimiento o
aparecer en el primer afio de vida, y por lo general continuara desarrollandose
conforme crece el nifilo. Los nevos melanociticos gigantes congénitos son poco
comunes, reporta la literatura que se presenta 1 por cada 250 000 a 500 000 recién
nacidos y el riesgo potencial de desarrollo de malignidad incrementa de acuerdo con
su tamafo, aunque estos datos han sido y persisten como fuente de mucha
polémica @,

De acuerdo a la clasificacion de Kopf vigente aun, entre otras que recientemente han
aparecido, de acuerdo al tamafio se dividen en: nevo congénito pequefio, con un
diametro menor a 1,5 cm; mediano de 1,5 cm a 20 cm y gigante ante una cifra mayor
que 20 cm ®). En los nevos melanociticos congénitos gigantes se ha determinado un
incremento en el riesgo de desarrollar un melanoma durante los primeros 15 afios de
vida se sitla, que segun las series, se sitla entre el 5 % y el 12 %. La malignizacion
de estos por lo general ocurre durante los primeros meses o afios de vida 7).

Un nevo pigmentado gigante puede medir mas de 40 cm una vez que deja de
crecer. Los nevos melanociticos o pigmentados congénitos mas pequefios son
comunes en los nifios y no causan problemas en la mayoria de los casos. Los nevos
mas grandes o gigantes son poco comunes ®. La superficie del nevus puede ser
lisa, nodular, pilosa, plexiforme o solo pigmentada y corrugada, ésta Ultima
constituye la presentacién mas exdtica. Hay estudios que relacionan la presencia de
los nevus melanociticos con una posterior malignizaciéon en melanomas ©-19),

PRESENTACION DEL CASO

Se presenta un recién nacido de 24 horas de vida, sexo masculino, raza blanca,
producto de una progenitora de 20 afios con antecedentes obstétricos de 2
gestaciones, 1 parto, ningun aborto y antecedentes prenatales de HTA e infeccion
vaginal en el primer y segundo trimestre del embarazo; padres no consanguineos sin
antecedentes familiares de defectos congénitos, serologia no reactiva, grupo y factor
O negativo, prueba de Coombs negativa. Uno de sus hermanos fue diagnosticado
con un nevos piloso congénito gigante en el muslo derecho.

Nace producto de un parto transvaginal a las a las 40 semanas de edad gestacional,
presentacion cefalica, cordon con una circular laxa al cuello, liqguido amnidtico claro,
placenta normal y completa, tiempo de ruptura de membranas: 1 hora, tiempo de
trabajo de parto: 5 horas, sexo masculino, peso al nacer: 3050 gramos, Apgar 9/9,
circunferencia toracica: 33 cm, circunferencia cefalica: 33,5 cm, circunferencia
abdominal: 29 cm y talla: 50 cm.
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Desde el momento del nacimiento se observa al examen fisico de la piel la presencia
de lesiones pigmentadas, bien delimitadas, de color negro que abarcan la totalidad
del gluteo derecho, con una consistencia potencialmente heterogénea y piloso.

Figura 1. Figura 2.

Ingresa en la sala de cuidados especiales perinatales del Hospital Ginecobstétrico
Fe del Valle Ramos con el diagnéstico de nevus piloso congénito gigante. Se evalla
de conjunto en comision multidisciplinaria integrada por las especialidades:
neonatologia, oftalmologia, radiologia, dermatologia y genética. Se realiza
ultrasonido de craneo y abdomen negativo, fondo de ojo negativo, no se encontraron
malformaciones asociadas y no hubo evidencia de dafio neurologico. Se concluye
como un nevus melanocitico gigante. No se puede descartar la posibilidad de una
melanosis neurocutanea, por lo que se indica seguimiento estrecho y vigilancia de la
apariciéon de signos neurol6gicos.

Complementarios realizados:

Hb: 174g/l, Hto: 058L/L, Conteo global de leucocitos: 12.3 x 10° Neutréfilos: 060,
Linfocitos: 040, Conteo de plaquetas: 278 x 10°, Glicemia: 3.0 mmol/L, Conteo de
reticulositos 18 x 102 (1.8 %), Bilirrubina directa: 0,5 mg/dl, Bilirrubina indirecta: 8,5
mg/dl, Bilirrubina total: 9,0 mg, Calcio sérico: 2.2 mmol/L, Grupo y factor: A+
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Se egresa a los 5 dias de vida con seguimiento por consulta externa sin evidencia
de otras alteraciones. Se orienta a la madre los cuidados a seguir en relaciéon al
manejo del recién nacido, estos incluyen no exponerlo al sol, ponerle ropas que le
aprieten en los sitios donde tenga lunares, seguimiento por consulta de
Dermatologia y en consulta del Médico de la Familia, acudir de inmediato a
institucién de salud si observa signos de modificacion de los nevos, entre ellos:
prurito, aumento brusco de tamafio, dolor, sangramiento o cambio de coloracion.

DISCUSION

Los nevos melanociticos congénitos (NMC) se encuentran presentes al nacimiento,
con frecuencia aparecen también en las primeras semanas 0 meses de la vida. Esta
marca de nacimiento ocurre en aproximadamente el 1% de la poblacion mundial, se
encuentra en el area de la cabeza y cuello en el 15% de los casos 12, Suelen
localizarse por orden decreciente en tronco, extremidades y cabeza. Se caracteriza
por un parche de la piel o lunar de color oscuro, muchas veces con pelos. Crece
proporcional al crecimiento del nifio. Pueden ocurrir en personas de cualquier origen
racial o étnico y en cualquier area del cuerpo ©-9),

Son causados por cambios genéticos localizados cuando el feto se esta
desarrollando, que resultan en el crecimiento excesivo de melanocitos, las células de
la piel responsables del color de la piel. Las personas con nevos congénitos
melanociticos gigantes pueden no tener otros sintomas o tener la piel fragil, seca, o
picazon ®. En mas o menos 5%-10% de los casos el nevo melanocitico gigante se
asocia con melanocitosisneurocutdnea (exceso de melanocito en el cerebro o la
médula espinal) en que puede haber problemas neuroldgicos graves. Las personas
con nevo congénito melanocitico gigante también tienen mayor riesgo de desarrollar
melanoma maligno, un tipo de cancer de piel, especialmente si las lesiones estan en
la columna vertebral o cuando hay mdltiples lesiones asociadas al nevo gigante
(satélites) ©.

Las células que los componen provienen de melanocitos de la cresta neural, cuya
migracion se detuvo, quedando ubicados en epidermis. Comparados con los nevos
melanociticos adquiridos, los NMC tienden a ser mas grandes y con morfologia mas
heterogénea. Cerca de un 17% se aclara con la edad, y hasta un 75% evoluciona
con vello. Se piensa que estas marcas son causadas por problemas con melanocitos
gue no se extienden de manera uniforme a medida que el bebé crece en el ltero.
Los melanocitos son las células de la piel que producen la melanina y que dan color
a la piel. Un nevo tiene una cantidad anormalmente alta de melanocitos. Se cree que
esta afeccion es causada por un defecto genético -7,

La afeccion puede ocurrir con ®):

« Proliferacion de células de tejido graso


http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.php?Lng=ES&Expert=2481
https://medlineplus.gov/spanish/ency/article/000850.htm
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e Neurofibromatosis (una enfermedad hereditaria que implica cambios en el
pigmento de la piel y otros sintomas)

e Otros nevos (lunares)

« Espina bifida (un defecto congénito en la columna vertebral)

o Implicacion de las membranas del cerebro y la médula espinal cuando el nevo
afecta una zona muy amplia ®),

El tratamiento para el nevo congénito melanocitico gigante depende de la edad de la
persona afectada, asi como del tamafio, la ubicacion y el grosor del nevo. Siempre
qgue posible se hace una cirugia para extirpar el nevo, especialmente cuando existe
la preocupacion de que se convierta en un melanoma ®). También se pueden
necesitar expansores tisulares para conseguir la distension de la piel. Los
reemplazos de piel cultivada también se han usado en el cierre de heridas
quirdrgicas. Cuando la retirada de la lesion no es posible otras técnicas de
tratamiento incluyen la dermoabrasion, la afeitada o escision tagencial, peelings

quimicos y laser (como el laser Ruby Q-switched y el laser con diéxido de carbono)
(5,6,7)

Debido a que los melanocitos pueden extenderse profundamente a los tejidos
subyacentes (como los mausculos, los huesos y el sistema nervioso central), el
tratamiento, inclusive la cirugia que aparentemente retira todo el nevo en la piel, no
elimina completamente el riesgo de malignidad 8, Por esa razén se recomienda
gue se hagan evaluaciones periddicas de las personas que tienen esta enfermedad,
inclusive después del tratamiento.

De todos los NMC sélo un 0,6% malignizan, pero destacan dos hechos importantes.
Por un lado, el riesgo de malignizacién de los NMC es mayor cuanto mayor sea la
lesion y el 50% de las malignizacion es se producen antes de los 3 afios de edad @.
Esto obliga al pediatra/dermatélogo a ejercer un control clinico estrecho de los NMC
medianos y gigantes en la infancia y a valorar la exéresis quirdrgica precoz de estas
lesiones, que dependera de su tamafio y localizaciéon, de la edad del paciente y de la
morbilidad asociada ™.

A pesar del aumento del riesgo de melanoma en pacientes con nevos congénitos
melanociticos gigantes, la gran mayoria de los pacientes nunca desarrollan
melanoma. Por lo tanto, el prondstico es bueno, especialmente si las lesiones se
examinan regularmente. Es importante saber que la retirada del nevo aunque
tedricamente sea completa no elimina de forma total el riesgo futuro de tener
melanoma, ya que algunos melanomas en estos pacientes pueden desarrollarse en
el sistema nervioso central (cerebro o medula espinal) o en el area de afuera o atras
del peritoneo (el tejido que reviste la pared abdominal y recubre la mayoria de los
6rganos del abdomen) llamada area retroperitoneal @9,


https://medlineplus.gov/spanish/ency/article/000847.htm
https://medlineplus.gov/spanish/ency/article/001558.htm
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Las recomendaciones de seguimiento aunque se haya hecho la retirada de los
nevos se son 9

1. Examenes periddicos de la piel

2. Exé&menes fisicos generales

3. Medidas de circunferencia de la cabeza en serie, examenes neuroldgicos y
evaluacion del desarrollo G-6),

Algunos expertos también recomiendan imagenes de resonancia magnética (IRM)
con gadolinio del cerebro y de la columna vertebral en personas con nevus
melanociticos congénitos gigantes que tienen sintomas neurolégicos, y también en
personas sin sintomas, idealmente durante los primeros seis meses de vida. Cuando
hay problemas neuroldgicos, en casos en que el nevo esta asociado a melanosis
neurocutanea, el prondstico no es muy bueno ©9).

Conclusiones

Es importante realizar desde un inicio el diagndstico adecuado para poder guiar a los
padres en el conocimiento de la enfermedad, sobre todo por las implicaciones
estéticas que puede haber. Las interconsultas con las demés especialidades para
una atencién multidisciplinaria y la implementacion del plan de cuidados, es esencial
para el éxito del tratamiento. Hasta el momento, lo mas importante es el diagndstico
prenatal y el consejo genético, asi como la revision periddica de los pacientes para
evitar complicaciones. Los grupos de apoyo Yy las organizaciones de ayuda pueden
ser de utilidad para conectarse con otros pacientes y familias, y pueden proporcionar
servicios valiosos. Muchos proporcionan informacion centrada en el paciente, e
impulsan la investigacion para desarrollar mejores tratamientos y para encontrar
posibles curas.
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