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Resumen

Los nevos melanociticos congénitos gigantes son poco
comunes, reporta la literatura que se presenta 1 en 250,000-
500,000 recién nacidos y el riesgo potencial de desarrollo
de malignidad incrementa de acuerdo con su tamario.
La importancia de esta patologia radica en los problemas
impactantes desde el punto de vista estético, quirtrgico y
emocional que pueden originar en el paciente y sus familiares
y ademas la posible asociacién con otras malformaciones del
sistema nervioso central y en algunos de ellos, el riesgo de ser
el origen de un melanoma. El caso presentado es un recién
nacido con la presencia de un nevo melanocitico congénito
gigante que cubre la espalda baja y alta, térax anterior y
abdomen, con forma “en chaleco” Se revisan los aspectos
clinicos, diagndsticos y el enfoque terapéutico para los nevos
melanociticos congénitos gigantes.

Palabras clave: Nevo melanocitico congénito gigante,
melanoma, dermatologia pedidtrica.

Con la presentacion de este caso se pretende ofrecer una
revision actualizada sobre la conducta y tratamiento
a seguir por el pediatra de atencién primaria ante la
inesperada presencia de dermatopatias no tan frecuentes
como la que hoy nos ocupa, el “nevo melanocitico
congénito gigante”. La importancia de esta patologia
radica en los problemas impactantes desde el punto
de vista estético, quirtrgico y emocional que pueden
originar en el paciente y sus familiares, ademas de la
posible asociacién con otras malformaciones del sistema
nervioso central y en algunos de ellos, el riesgo de ser el
origen de un melanoma.

Nombres alternativos
Nevo pigmentado congénito gigante (NPCG)
Nevo piloso gigante (NPG)
Nevo pigmentado gigante (NPG)
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Abstract

Giant congenital melanocytic nevi are uncommon,
research reports that they are present in 1 of 250,000 -
500,000 newborns, and the risk of potential malignization
increases according to its size. The importance of this
pathology resides in the aesthetic, surgical and emotional
points of view which can affect both the patient and his/
her family, besides the possible association with other
malformations in the central nervous system and also,
the risk of being the origin of a malignant melanoma.
The case presented is a male newborn with the presence
of a large Giant Congenital Melanocytic Nevus covering
the upper and lower back, anterior thorax, and the
abdomen, forming a vestlike formation. We reviewed
clinical aspects, diagnosis and the therapeutic approach
for Giant Congenital Melanocytic Nevi in children.

Key words: Giant Congenital Melanocytic Nevus,
melanoma, pediatric dermatology.

Nevo en calzén de baiio o en chaleco
Nevo melanocitico congénito gigante (NMCG)

La palabra nevo, deriva del latin y significa marca, signo o
sefial. Un nevo melanocitico o pigmentado es literalmente
un parche de piel de color oscuro y a menudo peludo. Puede
estar presente desde el nacimiento o aparecer en el primer
aio de vida, que por lo general continuara desarrollaindose
conforme crece el nifo. Los nevos melanociticos gigantes
congénitos son poco comunes, reporta la literatura que se
presentan 1 en 250,000-500,000 recién nacidos y el riesgo
potencial de desarrollo de malignidad incrementa de acuerdo
con su tamarfio, aunque estos datos han sido y todavia fuente
demuchapolémica. De acuerdoala clasificacion de Kopf, que
sigue vigente entre otras que recientemente han aparecido
y de acuerdo al tamafo se dividen en: nevo congénito
pequeiio, cuyo didmetro es menor a 1.5 cm; mediano, de 1.5
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cm a 20 cm y gigante, aquellos con una dimensién mayor a
los 20 cm. En los nevos melanociticos congénitos gigantes
se ha determinado que el riesgo de desarrollar un melanoma
durante los primeros 15 afios de vida se situa, segun las
series, entre el 5% y el 12 %. La malignizaciéon de estos
cuando ocurre, he aqui su importancia, tiene lugar durante
los primeros meses o afios de la vida.

Desarrollo de la piel fetal

La piel es un dérgano que se deriva del mesodermo y
ectodermo, con un proceso de embriogenia controlado
molecularmente. Las alteraciones genéticas o teratégenas
tienen por lo tanto una expresion en las células o estructuras
derivadas, por lo que es muy importante conocer las
mutaciones que pueden afectar el desarrollo de la piel y
los cambios morfolégicos de la misma para llegar a una
adecuada impresion diagnostica.

La division entre el desarrollo embrioldgico y fetal se
hace a las ocho semanas de gestacion. Durante las tres
semanas después de la fertilizacion aparece la gastrulacion,
un proceso complejo que da lugar a los tres gérmenes
primarios embrioldgicos: endodermo, mesodermo y
ectodermo, el cual a su vez da lugar al neuroectodermo
y la epidermis. Entre las células especializadas que se
encuentran en la epidermis, es importante recordar que las
células de Langerhans y los melanocitos migran en clonas
a partir de la cresta neural durante el periodo embrionario
y las primeras junto a los queratinocitos actian como
células presentadoras de antigenos y los melanocitos como
protectores contra las radiaciones ultravioleta.

Las células de la capa basal son cuboides y en ellas se inicia
el proceso de queratopoyesis, que es la maduracion a través
de las otras capas hasta eliminarse en la cérnea. Entre las
células de la capa basal se encuentran los melanocitos, que
junto con 36 queratinocitos, forman la unidad meldnica
epidérmica. Estas células producen la melanina formada
a su vez por la eumelanina, que es café, y la feomelanina,
en pigmento rojo-amarillento. Los melanocitos son
células dendriticas que se detectan en la epidermis por
anticuerpos monoclonales como HMB-45, hacia los 50
dias de gestacion.

Caso clinico

Se trata de un recién nacido del sexo masculino, producto
unico del primer embarazo de 39 semanas de gestacion y que
fue extraido via parto natural el 18 de mayo 2015 en el hospital
particular, Santa Maria Chapalita, sin complicaciones,
Apgar de 8 - 9, Silverman O, oligohidramnios, liquido
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de color normal, placenta pequefia con calcificaciones
marginales, cordon delgado. Pesa 2.550 kg, mide 50 cm,
pc 35 cm. Eritrocitos 7.01 millones/uL leucocitos 21,000
x 100/uL, hemoglobina 22 g/dl, hematocrito 66 %, grupo
sanguineo B+. Hijo de LME, madre de 35 afos de edad,
grupo sanguineo O positivo, control prenatal: 13 visitas, con
practica ocasional de yoga, de ocupacién administradora,
alérgica a los mariscos, heredo-familiares con hipertension
arterial y que tuvo durante su embarazo en la semana 14,
pequefio desprendimiento placentario confirmado con
ultrasonido, manifestado con sangrado leve, dos cuadros de
migrafa durante el primer y segundo trimestre tratados con
paracetamol, su nutricion al parecer equilibrada, no anemia
confirmado por laboratoriales con hemoglobina 12.8 gr,
hematocrito 38.9, ingiri6 polivitaminicos recomendados
por su ginecologo, tuvo una ganancia ponderal de peso
durante el embarazo de 5.300 kg. Estado civil: union libre,
vive con papd de 38 afos, B+, de descendencia japonesa,
aparentemente sano, no toxicomanias, poseen mascota en
casa (perro).

En nuestro paciente, a la exploracion fisica al nacimiento nos
impactamos por la presencia de nevo melanocitico congénito
gigante que practicamente cubre toda la parte posterior de
torax ( espalda alta y baja), con superficie cutanea lisa, parche
de piel oscura color café y negro azulado, con dimensiones
de 36 cm ancho X 22 cm altura, algunas areas de apariencia
verrugosa, algunas areas con vello, de bordes irregulares y
desvaneciéndose practicamente hasta invadir parte de torax
y abdomen en cara anterior, como lo demuestra la fotografia,
por lo que semeja la forma de un “chaleco” y presentando
ademas otros nevos satélites pequenios y medianos dispersos
en brazos, piernas, cara y planta de los pies.

Topografia y sintomas
La literatura mundial revisada reporta que con mayor
frecuencia los nevos se encuentran localizados en las

partes superiores o inferiores de la espalda o el abdomen.
Aunque también pueden localizarse en brazos, piernas,
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boca, membranas mucosas, palma de las manos y planta
de los pies.

Pruebas de laboratorio y vigilancia
recomendados

Examinar, fotografiar y medir cuidadosamente todas las
marcas presentes desde su nacimiento.

Realizar exdmenes
generales periodicamente,

incluyendo las pruebas
funcionales hepaticas
buscando depdsitos de

melanina hepatica.

Biopsia de piel por el

experto, buscando la
presencia  de  células
cancerosas.

Practicar resonancia

magnética del cerebro si el
nevo estd sobre la columna
vertebral antes de los 6
meses de edad. Pudiera

estar asociado con problemas cerebrales.

Esta prueba sin duda es el mejor predictor de la evolucién
clinica de las anomalias descritas del sistema nervioso central
en asociacion con el nevo melanocitico congénito gigante.

Cualquier niflo con cambios graduales en los signos o
sintomas neurologicos del desarrollo psicomotriz debe
tener una resonancia magnética contrastada del cerebro y
la columna vertebral, buscando lesiones del melanoma en el
sistema nervioso central.

Vigilancia médica frecuente, medir zona de piel oscura
todos los afios y tomar imédgenes para verificar si la mancha
siguid creciendo.

Posibles complicaciones

Toda persona que tenga un nevo gigante puede llevarlo
a presentar cancer de piel (melanoma) y depresion, asi
como otros problemas emocionales si los nevos afectan de
manera importante su apariencia.

Tratamientos

El tratamiento desde el punto de vista quirtrgico éptimo
del nevo melanocitico congénito gigante sigue siendo un

reto importante a nivel mundial, en cuanto a la cirugia
reconstructiva. Ninguna de las técnicas disponibles
revisadas en la literatura reciente es de aplicacion universal.

La decision final para iniciar con su tratamiento no es
facil por todo lo que implica, no hay consensos sobre
la estrategia mas adecuada para el tratamiento de
estos pacientes, por lo que debe ser el resultado de una
valoracién profunda por expertos, transdisciplinaria e
individualizada, tomando como referencia los siguientes
factores, entre otros: a) El riesgo de malignizacion, b) Los
riesgos quirdrgicos (anestesia, infecciones), c) Resultados
funcionales y estéticos, d) Aspectos financieros y e)
Problemas psicosociales.

En sintesis, segiin la escuela espafiola de dermatologia,
existen 2 enfoques posibles: quirtrgico y conservador.
Por actitud conservadora entiéndase no solo la vigilancia
periddica por parte del médico, sino que es muy importante
la autovigilancia por parte de los padres y mas adelante por
parte ya del mismo paciente.

Si se decide la extirpacion y es viable, el nevo melanocitico
congénito gigante nunca se debe realizar antes de los 6
meses de vida.

En los NMCG puede efectuarse como lo hacen en algunos
paises, la hexéresis quirtrgica por tiempos; con hexéresis
parciales en huso, cada tiempo, hasta conseguir la hexéresis
total o utilizar los expansores tisulares para ganar tejido.

Algunas escuelas (Japon, EUA, India, Bélgica) recomiendan
el uso de laser rubi-Q- swiched serie Early (prometedor) y
dermoabrasion para mejorar la apariencia. El tratamiento
puede ayudar si el nevo causa problemas emocionales por
su apariencia.

En ocasiones es necesario realizar injertos de piel, ya
que los nevos grandes se tienen que extirpar en varias
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etapas. Técnicas muy recientes con estudios pilotos en la
Asociacion Britanica de Cirugia Plastica, estan probando
Piel Artificial Integra en el tratamiento quirtrgico para
el nevo melanocitico congénito gigante. Muestran buenos
resultados y es un nuevo y valido método para tratar con
éxito el NMGC en la primera infancia de una manera
definitiva y con resultados de alta calidad.

Prondstico

Elriesgo de cancer de piel segun lo demuestra la literatura
mundial revisada puede aparecer en personas con nevos
grandes y es mas alto atin para los nevos localizados en la
espalda o el abdomen.

Conclusiones

El nevo melanocitico congénito gigante es una muy rara
condicion; son tan raros que se reporta 1 en 250,000-
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500,000 recién nacidos, predominando en el sexo
femenino, el estudio y su diagndstico temprano y correcto
es esencial para disminuir los riesgos de melanoma
maligno. El tratamiento quirtrgico sigue siendo, como
ya nos dimos cuenta, un reto importante a nivel mundial
en cuanto a la cirugia estética y reconstructiva. Los nifos
con esta patologia estdn en mayor riesgo de presentar
problemas sociales, emocionales y de comportamiento
y sus padres sufren un considerable impacto psicolégico
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