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Asociación de melanosis 
neurocutánea, melanoma y 
alteraciones psicosociales con nevo 
melanocítico congénito gigante

Resumen

ANTECEDENTES: Los nevos melanocíticos congénitos son neoforma-
ciones presentes desde el nacimiento. De acuerdo con su tamaño se 
clasifican en pequeños (< 1.5 cm), medianos (1.5 a 19.5 cm) y gigan-
tes (> 20 cm). La asociación de los nevos melanocíticos congénitos 
gigantes con melanosis neurocutánea y melanoma constituye riesgos 
para la vida; la asociación con alteraciones psicosociales afecta la 
calidad de vida. 

OBJETIVO: Determinar la frecuencia de melanosis neurocutánea, 
melanoma y alteraciones psicosociales en los pacientes con nevo 
melanocítico congénito gigante.

MATERIAL Y MÉTODO: Estudio retrolectivo, observacional, descrip-
tivo y transversal en el que se revisaron los expedientes clínicos de 
pacientes con diagnóstico de nevo melanocítico congénito gigante 
atendidos en el Servicio de Dermatología del Instituto Nacional de 
Pediatría de enero de 1971 a diciembre de 2014.

RESULTADOS: Se encontraron 37 expedientes de pacientes con diag-
nóstico clínico de nevo melanocítico congénito gigante disponibles 
para su revisión. Todos los nevos melanocíticos congénitos gigantes 
estuvieron presentes al nacimiento; 24 (65%) pacientes eran del gé-
nero femenino. El nevo melanocítico congénito gigante se localizó 
en un solo segmento en 28 casos (76%). El segmento más afectado 
fue el tronco (18/28 casos [64%]). Las características morfológicas 
predominantes fueron: superficie plana en 20 (54%), color marrón 
oscuro en 20 (54%), existencia de pelo en 33 (89%). Cinco pacientes 
refirieron prurito, un paciente prurito e hipoatrofia de la extremidad 
superior afectada, un paciente dolor y un paciente antecedente de dos 
fracturas de la extremidad inferior afectada. Tuvieron lesiones satélite 
29/37 casos (78%). Se sometieron a tratamiento 29 pacientes (78%). El 
tratamiento más frecuente fue quirúrgico en 20 de 29 pacientes (69%). 
El segundo procedimiento más prescrito fue la dermoabrasión quími-
ca. La existencia de cefalea (n = 3), crisis convulsivas (n = 2), retraso 
psicomotor (n = 2), hiperactividad (n = 1) y la topografía del nevo 
melanocítico congénito gigante (n = 4) plantearon la posibilidad de 
melanosis neurocutánea. En la resonancia magnética se encontraron 
datos compatibles con melanosis neurocutánea en 2 pacientes. No 
encontramos melanoma asociado en esta casuística. Otros tumores 
asociados se encontraron en 10 de 37 pacientes (27%). Algún indi-
cador de alteraciones sociales, emocionales o ambas se encontró en 
9 de 37 pacientes (24%). 
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CONCLUSIONES: La asociación de melanosis leptomeníngea en 
nuestros casos apoya la tendencia que sugiere el seguimiento clínico 
en pacientes asintomáticos. El grado de afectación que un niño con 
nevo melanocítico congénito gigante y sus padres pueden tener en 
el ámbito social y emocional nos obliga a considerar el abordaje 
psicológico de rutina en todos los casos. 

PALABRAS CLAVE: Nevo melanocítico congénito; melanosis neuro-
cutánea; melanoma.
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Abstract 

BACKGROUND: Congenital melanocytic nevi (CMN) are nevomela-
nocytic proliferations presents at birth. On the basis of their size they 
are small (< 1.5 cm), medium (1.5 to 19.5 cm) and giant (> 20 cm). 
Giant congenital melanocytic nevi (GCMN) are associated with 
neurocutaneous melanosis, melanoma and psychosocial alterations.

OBJECTIVE: To determine the association of neurocutaneous mela-
nosis, melanoma and psychosocial alterations in children with giant 
congenital melanocytic nevi.

PATIENTS AND METHOD: A retrospective, descriptive study was 
made. Records of patients diagnosed with giant congenital melanocytic 
nevi seen by the Dermatology Department of the National Institute 
of Pediatrics from January 1971 to December 2014 were searched.

RESULTS: Thirty-seven medical records of children with giant congeni-
tal melanocytic nevi (GCMN) were examined. GCMN were present 
at birth, 24 (65%) were girls. The most frequent anatomic localization 
was one body region (n = 28, 76%). The most frequent body region 
affected was the trunk (18/28, 64%). Predominant clinical presenta-
tion was: flat (20, 54%), dark brown (20, 54%) hypertrichosis (33, 
89%). Pruritus (n = 5), pruritus plus reduced growth of the affected 
arm (n = 1) and pain plus history of two fractures of the leg affected 
(n = 1) were documented. Associated satellite nevi were present in 
29/37 (78%). Twenty-nine patients (78%) were treated: surgery 20/29 
(69%) was the most common management followed by chemical peel. 
Suggestive signs or symptoms of neurocutaneous melanosis (NCM) 
were: headaches (n = 3), seizures (n = 2), neurodevelopmental delay 
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(n = 2), attention deficit hyperactivity disorder (n = 1), and nevi loca-
tion (n = 4). The magnetic resonance imaging had findings of NCM in 
2 cases. We have no melanoma cases. Another associated tumors were 
present in 10/37 (27%) patients. Psychosocial/emotional problems 
were found in 9/37 patients (24%).

CONCLUSIONS: Our neurocutaneous melanosis cases support that 
clinical follow-up for asymptomatic neurocutaneous melanosis can be 
adequate. Possible psychological impact resulting from giant congenital 
melanocytic nevi in children and their parents requires psychological 
interventions. 

KEYWORDS: Congenital melanocytic nevi; Neurocutaneous mela-
nosis; Melanoma.

ANTECEDENTES

Los nevos melanocíticos congénitos son neo-
formaciones presentes desde el nacimiento que 
pueden evidenciarse en los primeros dos años de 
vida.1 De acuerdo con su tamaño se clasifican en 
pequeños (< 1.5 cm), medianos (1.5 a 19.5 cm) 
y gigantes (> 20 cm).2

Los nevos melanocíticos congénitos pequeños 
tienen incidencia de 1 por cada 100 recién 
nacidos vivos, los gigantes de 1 por cada 
20,000 recién nacidos vivos. La prevalencia 
de acuerdo con el sexo es de tres mujeres por 
dos varones.3

Los nevos melanocíticos congénitos se originan 
entre las semanas 5 y 24 de gestación. Se 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 se dé este proceso, más profundos y 
grandes serán los nevos melanocíticos congénitos. 
La sobreexpresión del protooncogén c-met se ha 
relacionado con alteraciones en la diferenciación, 

proliferación y migración de melanocitos, lo que 
constituye otra posible explicación de la patogé-
nesis de los nevos melanocíticos.4-6 

Los nevos melanocíticos congénitos predominan 
en el tronco, pueden afectar cualquier segmento 
y frecuentemente más de un segmento corporal 
llegando a semejar un traje de baño (1/500,000 
recién nacidos vivos).7 

La morfología varía con la edad, al nacimiento 
son neoformaciones planas de color marrón 
claro (Figura 1) que evolucionan a neoformacio-
nes de superficie rugosa, irregular, con pápulas 
de diferente tamaño, de color marrón oscuro a 
negro. La mayoría de los pacientes tienen pelo 
terminal en su superficie (Figura 2).1 

Más de 70% de los nevos melanocíticos congé-
nitos gigantes tienen múltiples lesiones menores 
diseminadas (nevos satélite) de diferentes tama-
ños (Figuras 1 a 3).8 

Cuando la asociación de neuromelanosis con un 
nevo melanocítico congénito gigante (melanosis 
neurocutánea) es sintomática (por aumento en 



114

Dermatología Revista mexicana 2018 marzo;62(2)

la presión intracraneal) tiene mal pronóstico, ya 
sea por proliferación benigna o maligna.3 

La asociación de melanoma con un nevo mela-
nocítico congénito gigante (NMCG) constituye 
otro riesgo para la vida. El riesgo de melanoma 
asociado con un NMCG se estima en 0-50%.3 
Williams y Pennella9 estimaron que el riesgo-vida 
de melanoma asociado con NMCG es de 5 a 
15%. Sin embargo, estudios más recientes10,11 
encontraron la asociación en 2.8 y 0.7%, res-
pectivamente. 

La asociación con alteraciones sociales y psi-
cosociales se ha observado en más de 50% de 
los pacientes con nevo melanocítico congénito 
gigante.3 Berg y Lindelöf12 encontraron problemas 
sociales en 8% de sus pacientes (n = 192), mien-
tras que Koot y su grupo13 hallaron problemas 
sociales en 30% y problemas emocionales en 
26% de sus pacientes (n = 29). En este último 
estudio encontraron que 41% de las madres no 
aceptaba a sus hijos con nevo melanocítico con-
génito gigante. Las alteraciones mencionadas no 
se relacionan con la visibilidad del nevo. 

El diagnóstico de nevo melanocítico congénito 
gigante (NMCG) es clínico. Las características 

histopatológicas incluyen células névicas en la 
dermis reticular y el tejido celular subcutáneo, 
células névicas entre las fibras de colágena con di-
ferentes patrones de invasión de anexos cutáneos, 
vasos y nervios, entre otros.1 La dermatoscopia 
es de poca utilidad en NMCG. Los estudios de 
imagen, como la resonancia magnética, son de 
utilidad en melanosis neurocutánea.14

El tratamiento de los NMCG es muy difícil 
desde el punto de vista técnico, su extirpación 

Figura 1. Nevo melanocítico congénito gigante en una 
niña de dos meses de edad, nótese el color marrón 
claro y la superficie lisa.

Figura 2. Paciente de siete años de edad con nevo 
melanocítico congénito gigante de superficie rugosa 
e irregular de color negro y pelo terminal, con múl-
tiples neoformaciones de diferente tamaño. Nótese 
la neoformación central sospechosa de melanoma.
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completa para fines prácticos es imposible. 
Las diferentes técnicas usadas no modifican 
el riesgo de padecer melanoma extracutáneo. 
Los objetivos del tratamiento son reducir el 
riesgo de melanoma y mejorar el aspecto 
estético.15,16

MATERIAL Y MÉTODO

Estudio retrolectivo, observacional, descriptivo y 
transversal en el que se revisaron los expedientes 
clínicos de pacientes con diagnóstico clínico de 
nevo melanocítico congénito gigante, atendidos 
en el servicio de Dermatología del Instituto Na-
cional de Pediatría de enero de 1971 a diciembre 
de 2014.

Se incluyeron de manera consecutiva no 
probabilística todos los expedientes de los 
pacientes que cumplieron con los criterios 
de selección en el periodo de estudio y se 
revisaron todos los expedientes disponibles 
en el archivo clínico consignando los datos de 
acuerdo con la hoja de recolección de datos 
diseñada previamente.

Para el análisis de datos se realizó estadística 
descriptiva. Para las variables cuantitativas se 
determinó mediana, máximos y mínimos. Las 
variables cualitativas se describieron por pro-
porciones o porcentajes.

RESULTADOS

Se revisaron 37 expedientes de niños atendidos 
en el Servicio de Dermatología del Instituto 
Nacional de Pediatría con diagnóstico clínico de 
nevo melanocítico congénito gigante disponibles 
en el archivo clínico (1995-2014).

Todos los nevos melanocíticos congénitos gi-
gantes estuvieron presentes al nacimiento; 24 
(65%) pacientes fueron del género femenino y 
13 (35%) del masculino. La edad de consulta fue 
de un día de vida a 12 años de edad (mediana 
de 29 meses). 

El nevo melanocítico congénito gigante se loca-
lizó en un solo segmento en 28 casos (76%) y en 
más de un segmento en 9 casos (24%). El seg-
mento más afectado fue el tronco (18/28 casos 

Figura 3. Nótese la topografía, el tamaño y las lesiones 
satélite múltiples en este nevo melanocítico congénito 
gigante, características asociadas con melanoma y 
melanosis neurocutánea.
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[64%] de un solo segmento y en el 100% de los 
casos con afectación de más de un segmento), 
el segundo segmento más afectado fue la cabeza 
(7/28 casos [25%] de un solo segmento y en 
5/9 casos [56%] con afectación de más de un 
segmento). Ningún caso tuvo afectación de los 
cuatro segmentos. 

Las características morfológicas de las lesiones 
fueron: planas (n = 20, 54%) de las que dos 
eran lisas y brillantes; rugosas (n = 5, 14%), 
con áreas planas y rugosas (n = 6, 16%), con 
nódulos subcutáneos (n = 4, 11%) y no especi-
ficado (n = 2, 5%). El color fue marrón oscuro 
en 20 casos (54%), negro en 9 (24%), marrón 
claro en 3 (8%) y la combinación de los ante-
riores en 5 (14%). 

La existencia de pelo en 33 lesiones (89%) fue 
terminal en 14 casos (42%). 

Cinco pacientes refirieron prurito, un paciente 
prurito e hipoatrofia de la extremidad superior 
afectada, un paciente dolor y un paciente an-
tecedente de dos fracturas de la extremidad 
inferior afectada.

Tuvieron lesiones satélite 29 de 37 casos (78%) 
que fueron múltiples y afectaron todos los 
segmentos corporales en 14 casos (48%), 2 seg-
mentos en 12 (42%), un segmento en un caso 
(3%) y no especificado en 2 casos (7%). 

Se dio tratamiento a 29 pacientes (78%). El 
tratamiento más frecuente fue quirúrgico 
(20/29 pacientes, 69%), a 18 se les colocaron 
expansores y colgajos de avance, la mayoría 
entre 2 y 5 tiempos diferentes. El segundo 
procedimiento más usado fue la dermoabra-
sión química (fenol a saturación) en 6 de 29 
pacientes (21%) entre 1 y 16 veces y láser en 
3 de 29 pacientes (10%) entre una y cuatro 
veces. Un paciente fue tratado, además, con 
hidroquinona y láser y otro con criocirugía. 

La existencia de cefalea (n = 3), crisis convulsivas 
(n = 2), retraso psicomotor (n = 2), hiperactividad 
(n = 1) y la topografía del nevo melanocítico 
congénito gigante (n = 4) [Figura 3] planteó 
la posibilidad de melanosis neurocutánea. Se 
practicó tomografía axial computada a cuatro 
pacientes en los que no se encontraron datos de 
melanosis neurocutánea y resonancia magnéti-
ca a ocho pacientes de los que se encontraron 
datos compatibles con melanosis neurocutánea 
en dos. El Servicio de Neurología valoró a 7 de 
12 pacientes (58%) y no integró el diagnóstico 
de melanosis neurocutánea en ninguno, incluido 
uno de los dos pacientes con datos compatibles 
en la resonancia magnética. 

No encontramos melanoma concomitante en 
estos 37 casos. Se sospechó melanoma en un 
paciente a los 13 años 10 meses de edad ante 
la existencia de un área ulcerada de 2 x 1 cm 
que fue descartado en el estudio histopatológico. 

Otros tumores asociados se encontraron en 10 
de 37 pacientes (27%) entre un día de vida y 
12 años 10 meses de edad (mediana de 3 años 
11 meses); 9 dentro del nevo melanocítico con-
génito gigante y uno en una lesión satélite. El 
tumor de mayor tamaño (15 x 8.5 cm) fue único 
en la región lumbar paravertebral y correspondió 
a una malformación vascular linfática. Los 9 
pacientes restantes tuvieron múltiples neoforma-
ciones subcutáneas de diferentes tamaños (1.5 
a 10 cm). El estudio histopatológico en cuatro 
pacientes fue de neurofibroma en la lesión de 
mayor tamaño y nódulos neuroides en los tres 
restantes. Dos pacientes refirieron dolor (uno con 
neurofibroma), un paciente prurito y otro sensibi-
lidad al roce. La malformación vascular linfática 
se embolizó con Histoacryl®, se resecaron qui-
rúrgicamente cinco lesiones y se dio tratamiento 
sintomático (ketotifeno) a un paciente.

La existencia de algún indicador de alteraciones 
sociales, emocionales o ambas se encontró en 
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9 de 37 pacientes (24%) entre 4 años 10 meses 
de edad y 12 años 5 meses de edad (mediana 
de 8 años 11 meses) de los que siete fueron 
valorados por el Servicio de Salud Mental. Las 
alteraciones, diagnósticos y tratamiento se en-
cuentran en el Cuadro 1. 

El seguimiento ha sido de 4 meses a 17 años 
11 meses (mediana de 7 años 7 meses).

DISCUSIÓN

Los nevos melanocíticos congénitos gigantes 
(NMCG) son nevos melanocíticos presentes al 
nacimiento de más de 20 cm de diámetro en la 
vida adulta. Corresponden a nidos de melano-
citos progenitores en la dermis determinados in 
utero entre las semanas 5 y 24 de gestación.17 Los 
NMCG son evidentes al nacimiento, el concepto 
de nevo melanocítico congénito (NMC) tardío 
se refiere a nevos que se evidencian después 
del nacimiento y antes de los tres años de edad 
con características clínicas e histopatológicas de 
nevos melanocíticos congénitos evidentes al na-
cimiento y son más frecuentes en niños de pieles 
más claras.17,18 Consideramos que este concepto 
es válido para nevos melanocíticos congénitos 
pequeños y probablemente para medianos, in-
dependientemente del color de la piel, pero no 
para nevos melanocíticos congénitos gigantes. 

La prevalencia es mayor en el género femenino 
(1.2 a 1.4/1),3,8,19 el predominio en nuestro es-
tudio fue mayor (1.8/1) y confirma lo publicado 
previamente16 en nuestra institución. 

Los nevos melanocíticos congénitos gigantes 
afectan cualquier segmento de la superficie 
cutánea; sin embargo, es indiscutible que el seg-
mento más frecuentemente afectado es el tronco, 
seguido de las extremidades y la cabeza.3,4,16,20 
Al igual que Bett,19 en esta serie encontramos 
que el segmento más afectado fue la cabeza. 
Sin embargo, a menudo los nevos melanocíticos 
congénitos gigantes afectan más de un segmento, 
en nuestra experiencia siempre está implicado el 
tronco además de otro(s) segmento(s). 

Las características clínicas de los nevos mela-
nocíticos congénitos gigantes cambian durante 
los primeros años de la vida y tienden a man-
tenerse estables en la vida adulta; sin embargo, 
varían ampliamente de un paciente a otro. Los 
bordes, en general, son irregulares, pero bien 
definidos. La superficie es plana (macular), se 
vuelve elevada (placas) con áreas de mayor 
grosor lisas o rugosas, de aspecto verrugoso 
e incluso cerebriforme. Puede haber pápulas 
o nódulos aislados o confluentes múltiples o 
hipotrofia subcutánea, muscular o ambas (parti-
cularmente en las extremidades). El color puede 

Cuadro 1. Alteraciones sociales y emocionales

Alteración Diagnóstico por Salud Mental Manejo

Hiperactividad + inquietud Trastorno del déficit de atención e hiperactividad Metilfenidato

Retraimiento + conducta introvertida Síntomas depresivos Psicoeducación

Baja autoestima Capacidad intelectual limitada y trastorno de adaptación Psicoeducación

Obesidad + sedentarismo No valorado

Agresión verbal Alteración del estado de humor y ansiedad prequirúrgica Psicoeducación

Golpea zonas donde hay dolor No valorado

Somatización (dolor abdominal) Probable trastorno de ansiedad Sertralina

Hiperactividad + impulsividad Trastorno del déficit de atención e hiperactividad + tras-
torno de ansiedad comórbido

Metilfenidato + sertralina 
+ psicoeducación

Repercusión emocional No se integró diagnóstico
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ser homogéneo o variar por áreas en un mismo 
paciente, en general, es más claro al nacimiento 
y se oscurece progresivamente; el aspecto más 
frecuente es moteado (áreas más claras incluso 
despigmentadas, áreas más oscuras) desde café 
con leche hasta negro.1,3,4,8,16,18 Al nacimiento 
puede o no estar presente pelo terminal en la 
superficie de los nevos melanocíticos congé-
nitos gigantes; sin embargo, éste se manifiesta 
progresivamente en la mayoría, aumentando en 
densidad, grosor y tono de color.4,16,18 Alikhan y 
colaboradores3 refieren que 75% de los nevos 
melanocíticos congénitos tienen pelo terminal y 
con menor frecuencia vello. Este porcentaje es 
mayor en los nevos melanocíticos congénitos 
gigantes, como lo demuestra nuestra serie (89%). 
En esta casuística la frecuencia de vello (58%) fue 
mayor que la frecuencia de pelo terminal (42%). 

Los nevos melanocíticos congénitos gigantes 
(NMCG) se consideran asintomáticos, en nues-
tros casos encontramos algún síntoma en 22%; 
el prurito (16%) fue el más frecuente. La xerosis 
en los NMCG en nuestra experiencia es muy co-
mún y podría explicar el prurito. Se ha propuesto 
que la xerosis en los NMCG es secundaria a la 
disminución en las glándulas sebáceas y ecrinas, 
al funcionamiento inadecuado de las mismas o 
a ambos.21,22 

Los nevos satélite son nevos melanocíticos con-
génitos de tamaño variable separados del NMCG 
presentes al nacimiento o en los siguientes meses 
o años de la vida (69-78%).3,4,17 Por lo general, 
son múltiples, aunque pueden ser de 1 a 120,20 
afectan todos los segmentos, cualquier sitio de 
la superficie cutánea y también las mucosas.16 
Además de aumentar las molestias cosméticas, 
representan áreas de riesgo de tumores benignos 
y malignos y reducen la disponibilidad de piel 
sana para procedimientos quirúrgicos. 

La melanosis leptomeníngea (nodular o difusa) 
es fisiológica en 85% de los individuos sanos. 

La melanosis neurocutánea es la existencia de 
melanosis leptomeníngea concomitante con un 
nevo melanocítico congénito gigante; las células 
melanocíticas se localizan en los mismos sitios, 
la diferencia es la extensión de los infiltrados, 
que pueden ser benignos o malignos. El inter-
valo de incidencia es muy amplio (2.5 a 45%) y 
puede ser sintomático o asintomático. Los signos 
y síntomas incluyen, entre otros, los asociados 
con aumento de presión intracraneana (cefalea, 
vómitos recurrentes, etc.), hidrocefalia, crisis 
convulsivas, alteraciones sensoriales, motoras o 
ambas, retraso en el desarrollo psicomotriz, etc. 
El pronóstico en los pacientes sintomáticos es 
malo, con alta mortalidad ya sea con o sin ma-
lignidad.3,17,18,20 Además del nevo melanocítico 
congénito gigante, se han propuesto otros facto-
res de riesgo de melanosis neurocutánea, como 
el género masculino, nevos satélite múltiples, 
localización en la cabeza, el cuello o la línea 
media posterior.23-25

Entre los estudios de imagen, la resonancia 
magnética es el estudio de elección para la 
búsqueda de neuromelanosis. Sin embargo, la 
evidencia de neuromelanosis en los estudios 
de imagen no significa que la melanosis neuro-
cutánea será sintomática. Si bien en el pasado 
se sugirió la práctica de estudios de imagen de 
rutina, actualmente es controvertido si deben 
practicarse en pacientes asintomáticos porque no 
existe tratamiento curativo y el hecho de tener un 
estudio negativo para melanosis neurocutánea 
no asegura un desarrollo neurológico normal.3,25 
Nuestros dos casos con diagnóstico por imagen 
de melanosis neurocutánea (uno a los 2 años 
4 meses y otro a los 2 años 6 meses de edad) 
eran del género masculino, los dos tenían nevos 
satélite múltiples, el primero con afectación de 
la cabeza parieto-temporal y el lado derecho 
de la cara (asintomático) y el segundo en baña-
dor con melanosis neurocutánea en neuroeje 
(sintomático). Este último paciente cursó con 
hiperactividad y retraso en su neurodesarrollo, 
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los neurólogos no los consideraron en relación 
con la melanosis neurocutánea. 

El nevo melanocítico congénito gigante implica 
riesgo de melanoma y éste aumenta si está lo-
calizado en el tronco y tiene nevos satélite con 
mortalidad de 55%.26 La incidencia se ha estima-
do en 0 a 50%;3 sin embargo, en la actualidad se 
estima que para un niño con nevo melanocítico 
congénito gigante el riesgo-vida de padecer mela-
noma es de 5-10%.25,26 En la casuística publicada 
por nuestro Servicio en 1992 fue de 2.5%, en esta 
casuística fue de 0%. El riesgo de melanoma es 
mayor en la edad pediátrica.11,26 Vourc’h-Jourdain 
y su grupo26 encontraron menos melanomas en 
nevos melanocíticos congénitos gigantes tratados 
que en los no tratados (fundamentalmente con 
cirugía); sin embargo, los autores consideran que 
debido al riesgo de padecer melanoma no cutá-
neo en estos pacientes o en piel aparentemente 
sana, es difícil establecer que la cirugía profilác-
tica de un nevo melanocítico congénito gigante 
elimina el riesgo de melanoma. 

La aparición de otros tumores benignos y ma-
lignos en pacientes con nevos melanocíticos 
congénitos gigantes es bien conocido, los más 
frecuentes son los nódulos proliferativos que 
corresponden a la proliferación de elementos 
de tejido neuroide y pueden confundirse en 
términos clínicos y –a la larga– histopatológi-
cos con melanoma; sin embargo, son lesiones 
biológicamente benignas aun cuando muestren 
crecimiento rápido y ulceración.4,17 Ruiz-Maldo-
nado y colaboradores16 publicaron el caso de un 
neuroblastoma en un lactante de siete meses de 
edad con nevo melanocítico congénito gigante. 
En esta casuística encontramos una malforma-
ción vascular linfática concomitante con nevo 
melanocítico congénito gigante, asociación 
publicada previamente por nuestro servicio.16 

Las consecuencias psicosociales del nevo mela-
nocítico congénito gigante en quien lo padece 

deben considerarse en el abordaje de cada pa-
ciente. En general, se relacionan con el tamaño 
del nevo y con la localización en áreas visibles, 
especialmente la cara. El efecto causado se re-
laciona con la autopercepción de su imagen, la 
ansiedad secundaria al riesgo de complicaciones, 
las molestias que implican los diferentes trata-
mientos y las cicatrices resultantes. Los padres 
y otros familiares con frecuencia cursan con 
alteraciones psicológicas relacionadas con la 
aceptación del problema congénito en su hijo(a) 
y sus implicaciones.4,12,13 La evidencia encontrada 
por Koot y su grupo,13 respecto a la disminución 
en el desempeño social y aumento de problemas 
emocionales es niños con nevos melanocíticos 
congénitos gigantes independientemente de la 
visibilidad del nevo, si han recibido tratamiento 
o no y de la edad, nos plantea la necesidad de 
explorar esta área en nuestros niños y dar el apoyo 
adecuado a la familia de manera integral. 

El manejo de un niño con nevo melanocítico 
congénito gigante debe individualizarse y es 
multidisciplinario. Las opciones de tratamiento 
incluyen cirugía (en diferentes tiempos con 
expansores), otras modalidades como dermoa-
brasión (mecánica y química), láser y, desde 
luego, simplemente la observación. Algunas 
modalidades terapéuticas disminuyen el riesgo 
de melanoma, ninguna lo elimina y tampoco 
la melanosis neurocutánea; otras modalidades 
mejoran la apariencia cosmética exclusivamente 
y el beneficio depende, además de la técnica, 
de las expectativas del niño y de sus familiares.

La decisión de tratar un nevo melanocítico 
congénito gigante debe considerar, además del 
riesgo de melanoma y las repercusiones cosméti-
cas, el tamaño de la lesión, la edad del paciente, 
la complejidad del procedimiento quirúrgico y 
sus riesgos, así como el riesgo de la anestesia.1

Lo ideal es la eliminación completa del nevo 
melanocítico congénito gigante en etapas tem-
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pranas de la vida, lo que para fines prácticos 
es imposible. Lo anterior nos obliga a informar 
a los padres que si bien se reduce el riesgo de 
malignización, no se elimina. Asimismo, aunque 
la mayoría de los pacientes quedan satisfechos 
con los resultados (la mayoría de los pacientes y 
sus padres consideran que las cicatrices causan 
menos discriminación que el nevo13), debe infor-
marse de las cicatrices y otras complicaciones. 

Sin importar la ambivalencia y la imperfección 
de los datos existentes en la bibliografía mun-
dial e independientemente de si han sido o no 
tratados, los pacientes con nevo melanocítico 
congénito gigante deben tener seguimiento de 
rutina. El seguimiento de nuestros niños es bueno 
en términos generales, nuestras limitantes para 
ser ideal son principalmente el sistema de salud 
y el tope de edad (18 años) a la que se atienden 
los niños en nuestro Instituto. 

CONCLUSIONES

Los nevos melanocíticos congénitos gigantes 
tienen implicaciones médicas, cosméticas, psi-
cológicas y terapéuticas de importancia variable 
dependientes del paciente y sus padres (edad, 
género, nivel sociocultural, etc.) por un lado, y 
dependientes del nevo (tamaño, color, localiza-
ción, existencia o ausencia de pelo y síntomas) 
por el otro; en el caso del nevo el tamaño es el 
factor que por sí mismo determina la magnitud 
de las implicaciones mencionadas. 

La experiencia en nevo melanocítico congéni-
to gigante en el Servicio de Dermatología del 
Instituto Nacional de Pediatría es amplia; sin 
embargo, las dificultades para obtener la infor-
mación y plasmar la experiencia acumulada es 
una limitante importante. 

Nuestra casuística actual refleja, entre otras 
cosas, que los niños con nevo melanocítico 
congénito gigante son predominantemente del 
género femenino, la topografía y características 

clínicas en términos generales corroboran lo 
referido en la bibliografía mundial. En nuestra 
experiencia los síntomas no son poco frecuentes 
y suelen ser persistentes, por lo que representan 
una molestia adicional que afecta la calidad de 
vida, por tanto, es importante tomar las medidas 
necesarias para reducir y a la larga erradicar los 
síntomas. 

La asociación de melanosis leptomeníngea en 
nuestros casos apoya la tendencia que sugiere el 
seguimiento clínico en pacientes asintomáticos. 

En esta serie de casos no encontramos la aso-
ciación con melanoma; sin embargo, en la serie 
publicada por nuestro servicio está documentado 
el riesgo de melanoma en los niños con nevo 
melanocítico congénito gigante, lo que cons-
tituye un riesgo para la vida. En conjunto (lo 
publicado y esta serie de casos), podemos decir 
que el riesgo-vida de padecer melanoma es más 
razonablemente de 5 a 10% y no de 50%, como 
se consideró anteriormente en la bibliografía. 
Si bien no tenemos seguimiento significativo 
de nuestros pacientes después de los 18 años 
de edad, las edades de nuestros pacientes al 
padecer melanoma apoyan el hecho de que el 
riesgo es mayor en la primera y segunda décadas 
de la vida. El porcentaje de pacientes tratados 
en nuestros casos apoya la posibilidad de que la 
cirugía, si bien no elimina el riesgo de padecer 
melanoma, sí lo disminuye. La corroboración 
de esta información no es fácil y consideramos 
que mientras tanto el manejo de cada niño con 
nevo melanocítico congénito gigante debe indi-
vidualizarse considerando riesgos vs beneficios. 

La aparición de tumores en pacientes con nevo 
melanocítico congénito gigante es frecuente, 
pueden ser múltiples, afectan el nevo principal 
y los nevos satélite; su crecimiento rápido e 
incluso su ulceración no son sinónimo de ma-
lignidad. El seguimiento de estas lesiones da la 
pauta a seguir, la histopatología no siempre es 
concluyente por sí misma. 
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En nuestro servicio no consideramos el abordaje 
psicológico de rutina en los niños con nevo me-
lanocítico congénito gigante, sólo recurrimos a 
éste cuando hay alguna manifestación expresa; los 
hallazgos en esta revisión y el grado de afectación 
que un niño con nevo melanocítico congénito 
gigante y sus padres pueden tener en el ámbito 
social y emocional nos obligan en el presente a 
considerar el apoyo psicológico de rutina. 
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