540

Dermatol Rev Mex 2024; 68 (4): 540-545.

Nevo melanocitico congénito gigante

Giant congenital melanocytic nevus.

Adrian Isacc Nieto Jiménez,! Luis Alberto Monteagudo de la Guardia,> Michael
Pérez Rodriguez®

Resumen

ANTECEDENTES: Los nevos melanociticos congénitos gigantes son lesiones cutdneas
benignas poco frecuentes en el recién nacido que incrementan el riesgo de melanoma
maligno y melanosis neurocutanea. Estas lesiones pueden afectar aproximadamente
a 1 por cada 20,000 nacidos vivos y suelen estar presentes desde el nacimiento. Por
lo general, se localizan en el tronco y con menor frecuencia en las extremidades y la
cabeza. No existe un tratamiento especifico o estandarizado, por lo que el manejo de
los pacientes con este tipo de lesiones es controvertido frente a las distintas opciones
terapéuticas.

CASO CLINICO: Paciente femenina de un afio, valorada en el Hospital Pedidtrico Pro-
vincial Universitario José Luis Miranda, en Santa Clara, Cuba, con lesiones melanociticas
extensas presentes desde el nacimiento que abarcaban casi la totalidad del tronco y la
regién posterior de la piel cabelluda. La paciente mostraba, ademas, algunas maculas
satélites con hipertricosis en el resto del tegumento cutaneo, sin otras alteraciones
asociadas ni dafio neurolégico aparente. Se diagnosticé clinicamente como un nevo
melanocitico congénito gigante; la paciente fue dada de alta con seguimiento por las
especialidades de Dermatologia, Neurologia y Genética.

CONCLUSIONES: El nevo melanocitico congénito gigante es una dermatosis poco
frecuente. En un recién nacido con este tipo de lesiones y satelitosis cutdnea debe
buscarse activamente melanoma maligno y melanosis neurocutinea.

PALABRAS CLAVE: Recién nacido; nevo melanocitico congénito gigante; melanoma
maligno.

Abstract

BACKGROUND: Giant congenital melanocytic nevi are uncommon benign skin le-
sions in the newborn, which increases the risk of developing malignant melanoma and
neurocutaneous melanosis. These lesions may affect approximately 1 in 20,000 live
births and are usually present from birth. They are usually located on the trunk and less
frequently on the extremities and head. There is no specific or standardized treatment
of giant congenital melanocytic nevi. Thus, the management of patients with this type
of lesions is controversial compared to the different therapeutic options.

CLINICAL CASE: A 1-year-old female patient was evaluated at the Jose Luis Miranda
University Provincial Pediatric Hospital in Santa Clara, Cuba, with extensive melanocytic
lesions present from birth that covered almost the entire trunk and posterior region of
the scalp. Besides, the patient presented some satellite macules with hypertrichosis in
the rest of the skin integument, without other associate alterations neither apparent
neurological damage. The case was clinically diagnosed as a giant congenital mela-
nocytic nevus, which was discharged with follow-up for the Dermatology, Neurology,
and Genetics specialties.

CONCLUSIONS: Giant congenital melanocytic nevus is a rare dermatosis. In a new-
born with this type of lesions and cutaneous satellitosis, an active search for malignant
melanoma and neurocutaneous melanosis should be carried out.

KEYWORDS: Newborn; Giant congenital melanocytic nevi; Malignant melanoma;
Neurocutaneous melanosis.
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ANTECEDENTES

Los nevos, del latin naevus, marca de naci-
miento, son alteraciones benignas circunscritas
de la piel, congénitas o adquiridas. Los nevos
pueden clasificarse en dos grandes grupos: no
melanociticos y melanociticos. Estos Gltimos,
también llamados nevos pigmentarios, pueden,
a su vez, clasificarse de acuerdo con su tamafo
en pequefos, medianos y gigantes. De manera
general, los nevos pueden encontrarse aproxi-
madamente entre el 0.2-1.5% del total de recién
nacidos vivos.!

Los nevos melanociticos congénitos gigantes son
lesiones melanociticas infrecuentes en el recién
nacido, que pueden afectar aproximadamente a
1 de cada 20,000 nacidos vivos y suelen estar
presentes desde el nacimiento. Estas lesiones
pueden distinguirse facilmente porque cambian
sus caracteristicas morfolégicas con el tiempo y
aumentan su tamano de forma paralela al creci-
miento del nifo, alcanzando un didmetro mayor
de 20 cm en la edad adulta.

La importancia de los nevos melanociticos
congénitos gigantes radica en las complicacio-
nes asociadas, principalmente la aparicién de
melanoma o melanosis neurocutdnea, ademas
del efecto psicoldgico y social que generan en la
mayoria de los casos, por lo que quienes los pa-
decen requieren con frecuencia un seguimiento
multidisciplinario a largo plazo.??

De acuerdo con su tamano, los nevos se clasi-
fican en pequefios si son menores de 1.5 cm,
medianos entre 1.5y 19.9 cm y gigantes o gran-
des aquéllos cuyo tamafo es mayor de 20 cm o
que cubren un area mayor de 120 cm.? La su-
perficie del nevo puede ser lisa, nodular, pilosa,
plexiforme o s6lo pigmentada y corrugada, esta
Gltima es la menos frecuente.*

Por lo general, los nevos se localizan en el tronco
y con menor frecuencia en las extremidades y la
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cabeza. Gran parte de los pacientes afectados
pueden mostrar multiples lesiones satélite en for-
ma de nevos melanociticos congénitos pequeios.
La importancia de la satelitosis radica, en parte,
en su asociacion con la melanosis neurocutanea,
que se caracteriza por la excesiva proliferacion
de células melanicas en las leptomeninges.® Esto
generalmente sucede cuando el nevo afecta la
cabeza, el cuello y la zona media posterior.

Otro factor importante es la posible aparicién
de un melanoma a lo largo de la vida en los
pacientes con un nevo melanocitico congénito
gigante, cuyo riesgo es del 2 al 42%. Por lo ge-
neral, alrededor del 70% de los melanomas se
diagnostican en menores de 10 afios de edad.>®
Los nevos que cubren el 5% de la superficie
corporal le otorgan al paciente un riesgo relativo
de mortalidad por melanoma del 95%."

Aunque la patogenia de los nevos melanociticos
congénitos gigantes no se ha aclarado comple-
tamente, se ha postulado que estas lesiones se
forman durante la embriogénesis temprana, entre
las semanas 5 y 24 de gestacién, como resultado
de un error morfogenético en el neuroectodermo
que lleva al crecimiento no regulado de mela-
noblastos (precursores de melanocitos).® Otros
autores plantean que existe susceptibilidad ge-
nética en los pacientes con nevos melanociticos
congénitos gigantes. La mutacién mas comdn
que se ha identificado es la del codén NRAS
Q61, que esta presente en el 80% de los casos.®”

El diagnéstico del nevo melanocitico congénito
gigante es generalmente clinico. El patrén ob-
servado con mas frecuencia en estos casos es el
de banador, seguido por el patrén en bolero, la
espalda, térax-abdomen, extremidades y cuerpo.
La dermatoscopia y la histologia son herramien-
tas complementarias para el diagnéstico de un
nevo melanocitico congénito gigante.®

No existe un tratamiento especifico o estanda-
rizado de los nevos melanociticos congénitos
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gigantes, por lo que el manejo de los pacientes
con este tipo de lesiones es controvertido frente
a las distintas opciones terapéuticas. Para tratar
adecuadamente estos casos, deben considerarse
varios factores: edad, tamano de la lesion, loca-
lizacion, profundidad, sintomas acompanantes,
factores de riesgo de malignizacion y las conse-
cuencias psicoldgicas.’

Este articulo ofrece una revision actualizada de
los nevos melanociticos congénitos gigantes a fin
de valorarlo como posible precursor de lesiones
malignas en el recién nacido.

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 1 afio de edad, hija de
madre de 28 afios con antecedentes de aparente
salud; antecedentes obstétricos: 2 embarazos,
ningln aborto y un parto. La paciente nacié por
parto distécico por cesarea a las 38.6 semanas,
cefalica, con llanto fuerte y Apgar de 8/9, con
peso al nacer de 2450 gramos, serologias no
reactivas, con lesiones pigmentadas en la piel
desde el nacimiento, por lo que fue valorada de
forma conjunta en el Hospital Pediatrico Pro-
vincial Universitario José Luis Miranda en Santa
Clara, Cuba, en enero de 2022.

En el examen fisico cutaneo se observaron
lesiones pigmentadas negruzcas extensas di-
seminadas en el tronco, en la regién anterior
(Figura 1) y posterior con excrecencias y papi-
lomatosis de diversos tamafos, que abarcaban
también la region lateral (Figuras 2 y 3) y la piel
cabelluda (Figura 4). Ademas, la recién nacida
mostraba algunas lesiones satélites en los gltteos
y los miembros inferiores con hipertricosis.

Se evalué en conjunto por una comisiéon mul-
tidisciplinaria integrada por las especialidades:
Neonatologia, Oftalmologia, Radiologia, Der-
matologia, Neurologia y Genética. La tomografia
axial computada de créneo, el ultrasonido ab-
dominal y renal y el estudio de fondo de ojo no
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Figura 1. Lesiones melanociticas en el abdomen.

Figura 2. Excrecencias papilomatosas en la espalda
alta y lesiones satélites en ambos gliteos.

revelaron anormalidades. No se encontraron
malformaciones asociadas y no habia evidencia
de dafio neurolégico.

Se concluyé el diagndstico de nevo melanocitico
congénito gigante, sin descartar la posibilidad
de una melanosis neurocutanea, por lo que
se indicé seguimiento estrecho y vigilancia de
la aparicion posterior de signos neurolégicos.
La paciente fue dada de alta a los 15 dias con
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Figura 3. Lesiones pigmentadas que abarcan la espal-
da y las regiones laterales del tronco.

Figura 4. Afectacion de la piel cabelluda.

seguimiento por consulta externa ambulatoria
y controles trimestrales. Se emitieron detallada-
mente orientaciones a los padres para el cuidado
de la recién nacida. En particular, los padres
fueron alertados de los signos de posible trans-
formacién maligna del nevo, como el aumento
brusco de tamano, prurito, cambio de coloracién
o sangrado.

DISCUSION

Los nevos melanociticos congénitos gigantes
representan una dermatosis de baja incidencia

Dermatologia

Revisto mexic

en el recién nacido; sin embargo, es indispensa-
ble su control y seguimiento multidisciplinario
durante el crecimiento del nifio. Aunque se ha
observado una prevalencia aumentada de muta-
ciones en los genes BRAF y NRAS en melanomas
y nevos melanociticos congénitos gigantes, su
causa no esta bien definida. Recientemente es-
to ha cobrado gran importancia en el abordaje
diagnéstico de estos pacientes porque los inhi-
bidores de BRAF podrian representar una nueva
alternativa terapéutica. Ciertos estudios apuntan
a que existe una relacion entre la expresion del
gen BRAF y el tamafio de los nevos melanociticos
congénitos gigantes; esta relacion es mayor en
los nevos de menor tamano."

En términos epidemioldgicos, los nevos afectan
con mas frecuencia al sexo femenino y se obser-
van al nacimiento." En Cuba, cerca de 45 casos
de nevo melanocitico congénito gigante se han
reportado hasta 2021, con mayor incidencia en
la provincia de Santiago de Cuba y, en menor
medida, en la provincia de La Habana. Sélo 2
casos diagnosticados en el municipio de Santa
Clara se han registrado en la provincia de Villa
Clara."

En el examen fisico al momento del nacimiento
del paciente los nevos melanociticos congénitos
gigantes se observan como maculas o lesiones
elevadas de un tono marrén claro, acompanados
de foliculos pilosos sin vellos en su interior. En la
edad adulta cambian sus caracteristicas morfol6-
gicas a lesiones de bordes bien definidos, cuyo
color varia entre marrén oscuro, azul y negro,
con una superficie irregular, lisa o queratdsica,
con o sin vellos terminales largos y gruesos,
que suelen alinearse en forma de remolino en
los pacientes con lesiones en la linea media.'

Los nevos melanociticos congénitos gigantes
pueden afectar cualquier drea anatémica, in-
cluida la piel cabelluda. La localizacién mas
frecuente es el tronco (47%), las extremidades
(30%) y la cabeza (22%). Las lesiones pueden ser
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Unicas o, con mas frecuencia, mdltiples. Por lo
general, el 78% de los pacientes pueden mostrar
lesiones satelitales, que cuando son numerosas
(por ejemplo, mas de 20), aumentan el riesgo de
melanoma o melanosis neurocutanea de 52 a
1000 veces que el de la poblacién general, con
edad media de aparicion de 14 afios.

Estas lesiones también pueden asociarse con
otros tumores, como el rabdomiosarcoma, lipo-
sarcoma y neurosarcoma,'? cuyas caracteristicas
son similares a las de la paciente del caso y coin-
ciden en la localizacién y la satelitosis multiple.
Este criterio es valido cuando el paciente tiene 3
0 mas nevos melanociticos congénitos pequefios
o medianos.’*

Un aspecto importante a tener en cuenta en
estos pacientes es que el nevo melanocitico
no determina la localizacion del melanoma; se
estima que solamente el 66% de los casos de
melanoma se asientan sobre el propio nevo. El
resto se localiza fuera de éste o, incluso, sobre
un drea en la que se habia extirpado previamente
un nevo de manera parcial o total .*

Las manifestaciones neurolégicas aparecen
habitualmente antes de los 2 anos, aunque pue-
den hacerlo en la segunda o tercera décadas de
la vida. El espectro clinico es muy amplio, de
modo que son frecuentes neuropatias craneales,
crisis convulsivas, ataxia, déficits neuroldgicos
focales o retraso mental. Dos terceras partes de
los pacientes padecen hipertensién intracraneal
secundaria a hidrocefalia comunicante. En los
casos de localizacion espinal, puede producirse
mielopatia y radiculopatia.’

La dermatoscopia es un pilar importante en el
diagnéstico del nevo; el patron en empedrado
es el que mds prevalece hasta en el 28% de los
casos, seguido por un patrén globular, reticulo-
globular y reticulo-parchado.”® En términos
histolégicos, los nevos melanociticos congé-
nitos gigantes se distinguen por melanocitos
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agrupados en forma de nidos en la epidermis,
que alcanzan ocasionalmente la hipodermis,
el masculo, el hueso y, con menor frecuencia,
estructuras vasculares o nervios de la piel.'

El prondstico del nevo se desconoce, pero quie-
nes lo padecen tienen mayor riesgo de melanoma
cerebral que no puede tratarse quirdrgicamente,
asi como de sintomas causados por la melanosis
(convulsiones, hipertension intracraneal, retraso
mental). En estos casos se recomienda evitar la
cirugia agresiva.?

La prevencién del melanoma es el determinante
principal para guiar el tratamiento, seguido de
la cuestion estética en el 14% de los casos. Con
base en lo anterior, el objetivo del tratamiento
sera lograr un equilibrio entre la mejoria cosmé-
tica, la disminucion del riesgo de malignidad y
la preservacién de la funcién cutanea.'

Los pacientes con nevo melanocitico congénito
gigante requeriran un seguimiento a largo plazo,
que se recomienda en intervalos de 6 a 12 meses,
con dermatoscopia o microscopia confocal. El
seguimiento fotografico también suele ser de
gran utilidad.” En las consultas de control el
dermatélogo no sélo debe vigilar el tamano y las
caracteristicas del nevo melanocitico congénito
gigante, también debe buscar intencionadamen-
te si existen nuevas lesiones satélite, sintomas
de melanosis neurocutanea o afeccion psicol6-
gica, ademas de mantener informados y educar
continuamente a los familiares y al paciente (de
acuerdo con su edad) de los riesgos que implica
esta enfermedad y la importancia de acudir a las
consultas de control y seguimiento.*

CONCLUSIONES

El nevo melanocitico congénito gigante es una
dermatosis poco frecuente. Ante un recién na-
cido con este tipo de nevo o satelitosis cutanea
debe buscarse activamente melanoma maligno
y melanosis neurocutanea.
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