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Caso clinico

Nevo melanocitico congénito gigante y melanoma.
Presentacion de un caso clinico
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Introduccién

Los nevos melanociticos son neoplasias benignas com-
puestas por células melanaciticas, que producen pigmento y
colonizan laepidermisy pueden ser divididos en congénitos
y adquiridos. Son lesiones muy comunes que pueden encon-
trarse en la superficie cutanea de cualquier individuo. En
algunos de ellos son escasos |0s nevos y en otros pueden
Ilegar aser cientos, sobretodo en losindividuos de piel clara
Al parecer lalatitud es también un factor que contribuye con
su aparicién y esta relacionado con la intensidad de exposi-
cion solar.t

Normalmente |os melanocitos se ubican en la placa basal
de la epidermis y tipicamente estan separados, mientras que
los nevos forman nidos de melanocitos y entran en contacto
unos con otros.

Se define como nevo melanocitico congénito, alas lesio-
nes que estan presentes desde el nacimiento o aparecen du-
rante el primer afio de viday de acuerdo a su tamafio se divi-
den en: nevo congénito pequefio, cuyo diametro es menor a
1.5 cm, mediano: 1.5 a 20 cm, y gigante aquéllos con un
didmetro mayor de 20 cm. L os nevos mel anociticos congéni-
tos ocurren en 1 a 2% de los recién nacidos y €l riesgo de
desarrollo de malignidad incrementa con su tamafio.?®

Los nevos melanociticos congénitos pequefios y media-
nos, se caracterizan por ser maculas planas, de bordes bien
definidos, de color café homogéneo y pueden tener o no ve-
Ilo. Hay controversia en cuanto a su riesgo de maligniza-
cion.® El nevo melanacitico congénito gigante (NMCG), mide
mas de 20 cm de diametro, son lesiones pigmentadas, con
unacoloracién variada, de café oscuro anegro, lamayoriade
las lesiones presentan vellos gruesos, la superficie es rugosa
0 papilomatosa, con sus bordes irregulares. Estos nevos pue-
den cubrir éreas extensas de la superficie cutanea. Siempre
presentan nevos satélites en su periferia. Los que selocalizan
en cabezay cuello se asocian con melanosis leptomeningea
y otras alteraciones neurolégicas y si se localizan sobre la

columnavertebral se pueden asociar con espinabifidao mie-
lomeningocele.* Al parecer, el nimero de nevos satélites en
pacientes con NMCG, es €l factor de riesgo méas importante
para €l desarrollo de melanosis leptomeningea, més que la
localizacion de cabezay cuello o en el dorso.®

Esta bien documentado que los pacientes que presentan
nevos congénitos gigantes, tienen un alto riesgo de desarro-
[lar melanomas malignos, sobre todo aquellos nevos locali-
zadosen el g e corporal, y laincidencia estimada de maligni-
zacion va del rango de 0 a 40%.5°

Caso clinico

Escolar femenina, con 7 afios de edad, procede del Estado
de Oaxaca, M éxico, de medio socioecondmico débil, sin con-
tar con antecedentes heredofamiliares ni personales patol 6-
gicos de importancia. Con 4 hermanos, todos ellos sanos.
Inicia su problema desde el momento de nacer, con una le-
sién pigmentada que se extiende en circunferencia en hemi-
térax inferior, abdomen, pelvis y dos tercios superiores de
ambos muslos, con el paso de los afios el vello se torna mas
grueso y la superficie de la lesién intensifica su pigmenta-
cion, sobre todo en los Ultimos 6 meses, tendiendo a ser més
oscura. Un mes previo a su ingreso al hospital, inicia con
fiebre intermitente, dolor abdominal difuso, aumento del
perimetro abdominal acompariado de disuriay estrefiimien-
to. A laexploracién fisicase encontrd apaciente femeninaen
mal as condiciones generales, febril, oliglrica, pdlidade piel
y mucosas, hidratada, polipneica, taquicardica, el abdomen
con una masa indurada, dolorosa, que se extiende del flanco
izquierdo alalineamediay a cavidad pélvica, y ascitis. En
ambas conglomerado ganglionar, indurados, indoloros y fi-
jos atgjidos blandos, algunos mayores de 3 cm. Nevo mela-
nocitico gigante, con una textura de la piel gruesa, rugosa,
gue vade café oscuro aoscuro, cubiertas con un vello grueso,
distribuido de manerairregular. En €l resto de la superficie
tegumentaria mdltiples nevos satélites (figura 1). Edema de
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Figura 1. Nevo melano-
citico gigante con mela-
noma maligno nodular y
satelitosis.

Figura 2. Melanoma con marcada pigmentacién y pleomorfismo.
HE100X.

genitalesy delaextremidad pélvicaizquierda. Laevolucion
fue al deterioro progresivo por insuficienciarenal aguda, sin-
drome hemorragiparo y la propia actividad tumoral, fale-
ciendo alas 72 horas de su ingreso. No se realizd autopsia.

Los estudios de laboratorio revel aron anemia normocitica
normocrémica severa, deshidrogenasa lécticade 3,829 u/L e
incremento de azoados.

La tomografia axial computarizada simple y contrastada
de abdomen y pelvis mostré masatumoral, que ocupalacasi
totalidad de la cavidad pélvica, heterogénea, multilobulada,
gue desplazay comprime recto y vejiga.

Labiopsiade piel con presencia de melanocitos atipicos,
dispuestos en pequefios nidos, con abundante pigmento me-
lanico, con pleomorfismo moderado, las células muestran
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Figura 3. Ganglio inguinal. Con melanoma metastatico de patrén
pseudorrosetoide (HE40X).

abundante citoplasma eosindfilo, presencia de nucléol os pro-
minentes y ocasionales pseudoinclusiones (figura 2).

Biopsia ganglionar. La arquitectura reemplazada en un
90% por metéstasis de melanoma, con un patrén predomi-
nantemente pseudorrosetoide y perivascular, con minima
cantidad de pigmento mel&nico y con un pleomorfismo acen-
tuado, nucléolos prominentes y abundantes pseudoinclusio-
nes (figura3).

Discusion

Las lesiones cutaneas pigmentadas son alteraciones que
se observan inmediatamente en la exploracion fisica, sin
embargo, en ocasiones pueden dificultar la diferenciacion
diagndstica entre una lesion benigna, de otra, que tendra un
curso biolégico agresivo y en muchas ocasiones mortal, so-
bre todo cuando no se efectlia un diagndstico temprano y la
instalacion de un tratamiento oportuno.'**2 En un estudio de
unasolainstitucion en nuestro pais se reporta una frecuencia
de 0.2% de todas | as neoplasias en pediatria.’®

No estaclaro si los mismos factores genéticosy ambienta-
les que predisponen al melanoma en adultos, se apliquen en
pediatria. Pero cuando se tiene el contexto clinico de una
alteracion de pigmentacion de lapiel, como es €l caso de los
nevos congénitos, el mayor riesgo sera determinado por el
tamario de la lesién, y parece ser que también por la ubica-
cion delalesion névica, siendo los nevos del tronco los que
presentan mayor riesgo de malignizacién y un bajo poten-
cia maligno los de | as extremidades.**

Los factores prondsticos adversos en € melanoma son:
melanomas de piel en tronco, cabezay cuello, lesiones ulce-
radas, el patron nodular y lasetapasclinicasi y IV del siste-



ma de estadificacion TNM/American Joint Committee on
Cancer,'s tumores satelitales, infiltracion a dermis reticular,
tejido subcuténeo y lainvasion linfética. Méas del 90% de los
melanomas en etapas tempranas son curables, y €l prondstico
se ensombrece notablemente en las etapas avanzadas, con
menos del 5% de sobrevida a5 afios en laetapa V.

Habitualmente €l patron de las metastasis a distancia de
los melanomas malignos se localizan en piel, tejidos subcu-
téneos y cadenas ganglionares regionales en 69% de los pa-
cientes, el siguiente sitio en frecuencia son los pulmones en
35% de los casos. El nimero de localizaciones metastésicas
fue el factor determinante para el prondstico adverso en este
caso, ademés de laimposibilidad de manejo quirdrgico algu-
no, dada la extension del primario.

L osmelanomas maignos en nifios son raros. Aungue contro-
vertidas y en qué momento realizarlas, son las resecciones qui-
rUrgicas profilécticas en etapas tempranas delavida. Larecons-
truccion plastica posterior, puede ser la Unica medida (il
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