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Nevo melanocítico congénito gigante
asociado a angiolipomas
Giang congenital melanocytic nevus associated with angiolipomas
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Resumen
El nevo melanocítico congénito gigante es infrecuente, su incidencia es de 1 por cada 20.000 a 50.000 nacidos vivos. Los angiolipomas aparecen
como lesiones subcutáneas, a menudo múltiples, en general, en individuos adultos jóvenes.
Describimos una paciente con la combinación en la misma región de un nevo melanocítico congénito gigante y de angiolipomas. 
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Summary
Giant congenital melanocytic nevi are rare and occur in about one out of 20.000-50.000 births. Angiolipomas occur as subcutaneous lesions, most
often multiple, that arise in young adults. A patient with giant congenital melanocytic nevi associated with angiolipomas located on the same area is
reported.
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El nevo melanocítico congénito gigante se caracteriza por
ser un nevo que mide más de 20 cm de diámetro en la edad
adulta. Su incidencia es menor de 1 caso por cada 20.000
nacidos vivos. Se localizan en el tronco y con menor frecuen-
cia en las extremidades y la cabeza. Muchos de los pacien-
tes afectos presentan múltiples lesiones satélites en forma
de nevos melanocíticos congénitos pequeños[1-3].

Parte de su importancia radica en la asociación con la
melanosis neurocutánea, caracterizada por una excesiva
proliferación de células melánicas en las leptomeninges.
Sucede generalmente cuando el nevo se presenta en la
cabeza, cuello y zona media posterior[4-5]. Otro factor
importante es el posible desarrollo de un melanoma a lo

largo de la vida en los pacientes con un nevo melanocítico
congénito gigante, con un riesgo de un 2% a un 42%. En la
mayoría de casos sucede en la primera década de vida[6-8].
No deben confundirse con los nódulos proliferativos seudo-
tumorales, que son benignos[9-10]. 

Describimos una paciente que presenta en la extremi-
dad inferior derecha un nevo melanocítico congénito gigante
y angiolipomas.

Caso clínico
Mujer de 59 años de edad, hipertensa, que consulta por la
aparición hace 6 meses de dos tumoraciones algo doloro-
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sas, a nivel de una lesión hiperpigmentada congénita locali-
zada en la pierna y el muslo derechos. No refería traumatis-
mo previo en las zonas afectas ni antecedentes familiares de
lesiones similares.

A la exploración se apreció un nevus melanocítico congéni-
to gigante en pierna y 2/3 distales de muslo derechos (Figura
1). A nivel pretibial y en rodilla se observaban dos tumoracio-
nes subcutáneas blandas (Figura 2). Destacaba el menor diá-
metro de la pierna y el muslo afectos por el nevo gigante, y el
gran número de lesiones satélites en forma de nevos melanocí-
ticos de pequeño y mediano tamaño localizados en la pierna
contralateral, las extremidades superiores y el tronco.

En el momento de la biopsia de la lesión pretibial dere-
cha visualizamos una tumoración amarillenta de aspecto
lipomatoso (Figura 3). El estudio histopatológico evidenció

un nódulo subcutáneo bien circunscrito compuesto por teji-
do adiposo maduro y una gran cantidad de vasos sanguíne-
os. A nivel de la dermis papilar se observaban células névi-
cas (Figura 4). 
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Figura 1. Nevo melanocítico congénito gigante localizado en
pierna y muslo derechos. Se aprecia el menor diámetro de la
pierna derecha.

Figura 3. En el momento de la biopsia observamos una tumo-
ración blanda, amarillenta de aspecto lipomatoso.

Figura 2. Dos tumoraciones subcutáneas a nivel pretibil y rodi-
lla derechos.

Figura 4. Células névicas a nivel de la dermis papilar. A nivel
subcutáneo se aprecia tejido adiposo maduro y abundantes
vasos sanguíneos (hematoxilina-eosina x 100).
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Comentario
Los angiolipomas son tumoraciones subcutáneas,

menores de 5 cm de diámetro, a menudo múltiples y doloro-
sas. Son más frecuentes en los antebrazos de los individuos
jóvenes. La angiolipomatosis familiar no es rara. Histopatoló-
gicamente se caracterizan por ser nódulos subcutáneos
bien delimitados compuestos de tejido adiposo maduro y
capilares dilatados. La proporción de tejido adiposo y vascu-
lar varía de unas lesiones a otras, pero el componente vascu-
lar suele ser más abundante en las áreas periféricas de la
tumoración[11-12]. Se han descrito angiolipomas múltiples
en pacientes con el síndrome de Birt-Hogg-Dube, con dia-
betes mellitus, con VIH y en el embarazo[12-13].

En otros casos similares al nuestro se asocia un nevo
melanocítico congenito gigante de una extremidad a hipo-
plasia de dicha extremidad por la pérdida del tejido graso
subcutáneo, quizás causada por citoquinas producidas
por el nevo[1, 14-16]. También se han publicado dos
pacientes en los que su nevo gigante localizado en el tron-
co se asociaba con lipomatosis[17] o angiolipoma[18] en
la misma zona y se consideraba su patogenia en relación
con la cresta neural. 

En conclusión creemos que nuestro caso es el primero
de un nevo melanocítico congénito gigante de una extremi-
dad asociado simultáneamente a angiolipomas y hipoplasia
de dicha extremidad.
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