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CASO CLINICO

Se trata de un paciente del sexo masculino, de 14 afios
de edad, originario y residente de la Ciudad de México,
quien acudi6é por una dermatosis localizada a cabeza,
de la que afectaba cara y de ésta el lado derecho del
mentén, constituida por una neoformacién oval, eritema-
toviolacea, de bordes bien delimitados, superficie con
fina escama blanquecina seca, con costras sanguineas
en uno de sus extremos, de consistencia firme. De
evolucion crénica y asintomatica (Figura 1).

Al interrogatorio refiere haber iniciado cuatro afios atras
con «un granito» en la cara, el cual traumatizo. La lesion fue
creciendo lentamente hasta adquirir la morfologia actual. Se

Figura 1:

Neoformacion exofitica
en menton.
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Figura 2:

Epidermis con acantosis
irregular, la dermis superficial
forma una delgada banda de
coldgeno normal (H&E 40x).

Figura 3:

Numerosos
agregados

de células
redondas en
patrdn fusiforme
(H&E 100x).

aplicd un unguento con sulfato de neomicina y retinol, sin
mejoria. Se realiza biopsia escisional de la lesién. El estudio
histopatolégico con tincidén de rutina muestra una lesién
hemisférica en cuya epidermis predomina la acantosis
irregular. La dermis superficial forma una delgada banda
de colageno normal, por debajo de la cual se observan
numerosos agregados de células redondas que hacia la
profundidad exhiben un patron fusiforme (Figuras 2y 3).

Con los datos clinicos e histoldgicos proporcionados,
¢ cudl es su diagndstico?
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DIAGNOSTICO: NEVO DE SPITZ
INTRODUCCION

Sinonimia: Tumor de Spitz, melanoma juvenil, nevo de
células epitelioides y fusiformes.

El nevo de Spitz es una neoformacién constituida
por células epitelioides o células fusiformes. En 1948,
Spitz lo describié por primera vez utilizando el término
de melanoma juvenil, sefialando que se trataba de un
tumor melanocitico que se presenta en la nifiez, con
caracteristicas clinicas y patolégicas similares al mela-
noma, pero con un comportamiento bioldgico benigno.*
En la literatura mundial, el estudio de este tumor ha
sido controversial, debido a su similitud clinica e histo-
patolégica con el melanoma, y a la falta de consenso
para establecer criterios diagnosticos o estrategias para
manejo clinico. Las neoformaciones melanociticas con
morfologia spitzoide se clasifican en tres tipos: nevo de
Spitz, tumor de Spitz atipico y melanoma spitzoide. El
concepto de tumor de Spitz atipico se refiere a aquellas
lesiones histologicas con caracteristicas atipicas insu-
ficientes para diagnosticar melanoma.?

EPIDEMIOLOGIA

Laincidencia del nevo de Spitz no esta bien documenta-
da, pero se calcula entre 1.4 a siete casos por 100,000
personas al afio, lo cual representa menos de 1% de los
tumores melanociticos extirpados en la infancia. El nevo
de Spitz aparece durante la infancia o la adolescencia.
La probabilidad de que una lesién con apariencia spit-
zoide se vuelva melanoma incrementa con la edad. No
existen diferencias entre géneros, pero es mas comun
en caucésicos.®

MANIFESTACIONES CLINICAS

Clinicamente el nevo de Spitz se presenta como una
neoformacion solitaria, de aspecto papular, cupuliforme,
bien delimitada, de consistencia so6lida. El color puede
variar desde color piel, rosa, rojo o café. Por lo general
es rojizo por su alta vascularizacién y bajo contenido
de melanina. Diez por ciento son pigmentados. Su
tamafio es menor de 5-6 mm, pero puede llegar a ser
de 1-2 cm. Su periodo de crecimiento es rapido (tres
a seis meses). Después de la etapa de crecimiento, la
lesion se mantiene estatica durante afos, mostrando
una transformacion progresiva hasta adquirir el aspecto
de un nevo melanocitico, o puede involucionar hasta
desaparecer. Puede localizarse en cualquier parte de la
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superficie corporal, incluyendo mucosas. En nifios tiene
predileccion por la cabeza y el cuello (37%), mientras
que en los adultos joévenes las lesiones predominan en
las extremidades inferiores (28%).*

El diagnéstico puede ser dificil debido a la similitud
con otros tumores de la piel, por ello el empleo de la
dermatoscopia ha proporcionado una mayor precision
diagnéstica al identificar los diferentes patrones y al
proporcionar mayor informacién sobre su morfologia.
Ningun patron es especifico del nevo de Spitz, pudien-
do estar presentes también en el melanoma, de ahi la
importancia de una correcta interpretacion.

El nevo de Spitz clasico se ha asociado con la
presencia de un patrén vascular compuesto por va-
sos punteados distribuidos de forma regular sobre un
fondo eritematoso, presente en 51% de los nevos. En
la variante pigmentada puede apreciarse un patron
globular o en estallido de estrella, caracterizado por
una pigmentacion central homogénea con colores que
van desde el gris, azul y negro, con proyecciones ra-
diales en la periferia (en el caso del patrén en estallido
de estrella), y estructuras ovales o redondas de color
café-negro, distribuidas en la periferia en el caso del
patron globular; estos patrones se presentan en 51 y
17%, respectivamente. La despigmentacion reticular es
otro patrén que inicialmente se asocia con melanoma
y que también se observa en el nevo de Spitz, el cual
consiste en la formacién de lineas que se intersecan
alrededor de los gldébulos pigmentados o de vasos san-
guineos. Aunque la dermatoscopia es una técnica Util,
no siempre es suficiente para diferenciar entre un nevo
de Spitz y un melanoma. La simetria de las estructuras
y colores pueden sugerir un nevo de Spitz, mientras
que la asimetria o la visualizacién de crisalidas orienta
a considerar un melanoma.®

HISTOPATOLOGIA

A nivel histopatologico se observa una lesion simétrica,
bien delimitada, constituida por células de aspecto epi-
telioide, fusiformes, o una mezcla de ambas. En general
tienen abundante citoplasma y nucléolos centrales pro-
minentes. Los nidos de melanocitos dendriticos intrae-
piteliales se encuentran orientados perpendicularmente
a la epidermis y se pueden ver con frecuencia rodeados
por espacios claros. La epidermis puede estar preserva-
da o mostrar hiperplasia regular. El componente dérmico
se aprecia maduro en la profundidad, en menor medida
en la periferia. Los vasos de la dermis generalmente
estan dilatados. Una caracteristica comin de los ne-
vos de Spitz es la presencia de globulos hialinos PAS
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positivos con bordes festoneados (cuerpos de Kamino)
en la interfaz dermoepidérmica. Estos cuerpos estan
compuestos de laminina, coldgeno tipo IV y fibronecti-
nay, por lo tanto, no representan cuerpos apoptéticos
o citoides. Puede apreciarse un infiltrado inflamatorio
linfocitico en la base de la lesién. Se pueden observar
mitosis (generalmente < 2/mm?) en la parte media o
superior de la lesion.® En ocasiones los nevos pueden
exhibir atipias que dificultan el diagnéstico.

El estudio inmunohistoquimico es una herramienta
complementaria util en los casos en los que el diag-
néstico histopatoldgico de nevo de Spitz es dudoso, ya
que ayuda a diferenciarlo del tumor atipico de Spitz y
del melanoma. Es importante recordar que el analisis
es subjetivo y depende del criterio del patélogo. Se
emplean los siguientes marcadores:

1. MIB1: anticuerpo monoclonal que reacciona con la
proteina Ki-67, es una proteina nuclear implicada
en la regulacion del ciclo celular. Marcador de proli-
feracion expresado en los nucleos del melanoma y
tumores atipicos de Spitz; 37% en melanomas, 10%
en tumores atipicos de Spitz, 5% en nevo de Spitz,
0.5% en nevo convencional.

2. HMB45: marcador de mutacion con profundidad.
Expresado en &reas superficiales con gradiente decre-
ciente hacia la base de la lesion en el nevo de Spitz.

3. p53: menor expresion en nevo de Spitz que en me-
lanoma.

4. p16: regula el ciclo celular, codificando para el gen
CDKN2A. Reaccion de mayor intensidad en nevo de
Spitz que en melanoma, con expresién homogénea.

5. E-cadherina: antigeno expresado de manera difusa
en el nevo de Spitz y otras lesiones benignas.

6. CD99: glucoproteina transmembrana expresada mas
comunmente en melanoma (56%) que en nevo de
SpItZ (50/0).

7. MART1: antigeno de diferenciacion melanocitica ex-
presado tanto en nevo de Spitz como en melanoma.

8. S100: débil en nevo de Spitz en comparacién con
melanoma.

9. S100A6: expresidon més intensa y difusa en nevo de
Spitz que en melanoma. Patrdn en placas o negativo
en el nevo de Reed.”

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
La mayoria de los nevos de Spitz cumplen los cri-
terios histolégicos descritos anteriormente, carecen

de atipia citologica significativa y su comportamiento
biolégico es benigno. Dentro de los diagndsticos
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diferenciales de esta lesién se han detectado varias
terminologias imprecisas que incluyen: nevo de Spitz
atipico, tumor de Spitz, melanoma de desviacion
minima tipo nevo de Spitz y neoplasia melanocitica
de potencial maligno indeterminado (tipo nevo de
Spitz).% El término nevo de Spitz atipico es el méas
utilizado; implica un riesgo variable de potencial ma-
ligno. Aunque ninguna caracteristica histologica es
necesariamente diagnostica de malignidad, existen
algunas potencialmente preocupantes, por ejemplo:
la falta de simetria, demarcacion lateral deficiente,
ulceracién, afectacion de dermis profunda o grasa
subcutanea, maduracion deteriorada, diseminacion
intraepidérmica o pagetoide excesiva, hipercroma-
tismo nuclear, alta relacion citoplasmatica nuclear,
ausencia de cuerpos de Kamino, grandes nidos dér-
micos, pigmentacion profunda, necrosis, aumento de
mitosis dérmicas y mitosis dérmicas atipicas.®

El melanoma es uno de los diagnésticos diferencia-
les mas importantes. Para descartarlo es importante
solicitar estudios de inmunohistoquimica, ya que todos
los nevos de Spitz muestran una positividad S100A6
difusa y fuerte tanto en el componente epidérmico
como en el dérmico, mientras que solo un tercio de
los melanomas muestran positividad débil por zonas
en el componente dérmico, ausente en el componente
epidérmico.”

En el melanoma se observa poblacién tumoral aneu-
ploide y en los nevos de Spitz la poblacién de células
es diploide.*®

TRATAMIENTO

No existe consenso para el manejo de los tumores
spitzoides. Se sugiere la extirpacién quirdrgica; sin
embargo, los nevos de Spitz son completamente be-
nignos. Recientemente, se ha observado que hasta
80% de los casos evoluciona hacia la desaparicion es-
pontédnea o conversion a otro tipo mas comudn de nevo
melanocitico. En diversos estudios se ha observado
que en pacientes > 12 afios de edad, con lesiones
que mostraban caracteristicas spitzoides, el riesgo de
melanoma era de 13.3% y que éste incrementaba con
la edad.® Por otro lado, se sugiere dar seguimiento a
los pacientes menores de 12 afios cada seis meses
los 2-3 primeros afios, y posteriormente una vez al
afo, ya que al tener esta postura conservadora se
pueden evitar posibles secuelas como cicatrices poco
estéticas.

Finalmente, con base en los estudios previos se
proponen dos recomendaciones. La primera es para
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aquellas lesiones clinicamente tipicas, de aspecto no-
dular, en las que se sugiere realizar extirpacién o mo-
nitorizacion clinica y dermatoscépica a partir de los 15
dias después de haber realizado el diagnéstico clinico,
y posteriormente cada cuatro u ocho semanas, hasta
alcanzar los seis meses sin evidencia de crecimiento,
0 si se presenta involucién. Si se detecta crecimiento
en dos ocasiones, se recomienda extirpar. La segunda
recomendacién es para lesiones tipicas de superficie
plana. En éstas se sugiere realizar seguimiento cada
2-3 meses, si el aspecto del patron dermatoscopico es
en estallido de estrella, globular o de vasos puntiformes,
ya que se consideran no alarmantes; la monitorizaciéon
debe realizarse durante seis meses en ausencia de
crecimiento.°

COMENTARIO

El nevo de Spitz es un tumor muy importante, ya que,
aunque su comportamiento bioldégico es benigno, y
asociado con un buen prondstico, puede diagnosticar-
se en forma erronea a nivel histopatolégico como un
melanoma. Desde su descripcion, el estudio de esta
lesion ha sido motivo de controversia, lo anterior rela-
cionado tanto con el diagnoéstico histolégico como con
la terapéutica mas adecuada. El problema se ha hecho
considerablemente mas complejo debido a la deteccidn
de variantes malignas, como el melanoma spitzoide, y
por lesiones que se encuentran histologicamente en el
limite entre malignidad y benignidad, como el llamado
nevo de Spitz atipico. En la actualidad, la recomenda-
cion para tratar estas lesiones se basa en la edad del
paciente, ya que a mayor edad, mayor probabilidad
de atipia o malignidad, por ello se sugiere extirpacién
completa de la lesion.

En el caso del paciente, motivo de esta publicacién,
la extirpacidn se realizé con éxito, en forma completa,
con cicatrizacién adecuada.
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