Revdosdic. abril-junio 2020; 3(2):e54

CASO CLINICO

RNPS: 2490 ISSN: 2788-6786

/
\ Revista Cientifica Estudiantil /

\\ Granma
~ -~

~——

s

Citacion:

de la Rosa Santana JD,
Segura Linares L,
Vazquez Gutiérrez GL.
Nevus melanocitico
gigante congénito. A
propdésito de un caso.
Revdosdic [Internet].
2020 [citado:

fecha de acceso];
3(2): e54 [aprox. 5 p.]

OPENaACCESS

Correspondencia a:
Jesus Daniel

de la Rosa Santana
jesusdaniel97@nauta.cu

Revisado por:
Ismara
Zamora Leén

José Francisco
Cancino Mesa

Universidad de Ciencias
Médicas de Granma

Palabras clave:
Nevo;

Nevo Pigmentado;
Melanoma;
Dermatologia

Keywords:

Nevus;

Nevus, Pigmented;
Melanoma;
Dermatology

Recepcion: 2020/5/26
Aceptacion: 2020/5/28
Publicacion: 2020/5/29

Nevus melanocitico gigante congénito. A propdsito de un
caso
Congenital giant melanocytic nevus. A case report

JesUs Daniel de la Rosa Santana’
Lucila Vazquez Gutiérrez®

, Lesyania Segura Linares? © , Giselle

"Universidad de Ciencias Médicas de Granma. Facultad de Ciencias Médicas Celia Sanchez
Manduley, 2 Universidad de Ciencias Médicas de Granma. Hospital Ginecobstétrico Fe del Valle
Ramos, ® Universidad de Ciencias Médicas de Granma.

RESUMEN

Introduccion: los nevos melanociticos congénitos gigantes son infrecuentes, su
incidencia es de 1 por cada 20 000 a 50 000 nacidos vivos. Se caracterizan por ser
lesiones que tienden a cambiar durante la infancia, asocidandose a complicaciones
como melanoma o melanosis neurocutdnea. Con frecuencia provocan un compromiso
psicolégico importante a los padres tanto por su estética como por su potencial de
malignidad. Presentacion del caso: recién nacido del sexo masculino, raza blan-
ca, producto de un parto transvaginal, de padres no consanguineos sin anteceden-
tes de defectos congénitos. Al examen fisico de la piel se observa la presencia de lesiones
pigmentadas de color negro que abarcaban la mayor parte del gluteo derecho, con una
consistencia potencialmente heterogénea y piloso, dichas lesiones fueron diagnosticadas
clinicamente como nevus melanocitico congénito gigante, sin otras malformaciones
asociadas ni dano neurolégico. Se egres6 con un seguimiento por dermatologia,
genética y pediatria. Conclusiones: ante un nevo melanocitico congénito gigante, es
necesario valorar la existencia de melanosis neurocutdnea o malformaciones aso-
ciadas, el diagnéstico prenatal y el consejo genético, asi como controles periodi-
cos por el riesgo de malignizacion en melanoma constituyen la base del tratamiento.

ABSTRACT
Introduction: giant congenital melanocytic nevi are infrequent; their incidence
is one for every 20 000 to 50 000 live births. They are lesions that tend to

change during childhood, associated with complications such as melanoma or
neurocutaneous melanosis. They often provoke a significant psychological
commitment to parents both for their aesthetics and for their malignancy potential.
Case report: newborn male, white, product of transvaginal delivery, from non-blood
related parents with no history of birth defects. Physical examination of the skin showed
the presence of black pigmented lesions that covered most of the right gluteus, with a
potentially heterogeneous and hairy consistency. These lesions were clinically diagno-
sed as giant congenital melanocytic nevi, without other associated malformations or
neurological damage. The patient was discharged with a follow-up by dermatology,
genetics and pediatrics. Conclusions: When dealing with a giant congenital melano-
cytic nevus, it is necessary to assess the existence of neurocutaneous melanosis or
associated malformations. Prenatal diagnosis and genetic counseling, as well as
regular check-ups for the risk of malignancy in melanoma, form the basis of treatment.

INTRODUCCION

El nevus pigmentado piloso congénito fue descrito por Alibert en 1832 y por Roki-
tansky en 1861. La palabra nevo, derivada del latin significa marca, signo o senal. Un
nevo melanocitico o pigmentado es un parche de piel de color oscuro y a menudo
peludo (1-3). Puede estar presente desde el nacimiento o aparecer en el primer ano de
vida, y por lo general continuara desarrollandose conforme crece el nifo.
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Los nevos melanociticos gigantes congénitos se
presentan con poca frecuencia, reporta la literatura
que su incidencia es de 1 por cada 20 000 a 50 000
recién nacidos y el riesgo potencial de desarrollo
de malignidad incrementa de acuerdo con su tama-
no, aunque estos datos han sido y persisten como
fuente de mucha polémica (4).

De acuerdo a la clasificacion de Kopf vigente aun,
entre otras que recientemente se han publicado, de
acuerdo al tamano se dividen en: nevo congénito
pequeno, con un diametro menor a 1,5 cm; media-
no de 1,5 cm a 20 cm y gigante ante una cifra mayor
que 20 cm (5).

En los nevos melanociticos congénitos gigantes
se ha determinado un incremento en el riesgo de
desarrollar un melanoma durante los primeros 15
anos de vida (por lo general la malignizacién ocurre
en el transcurso de los primeros meses o anos de
vida) y segun las series, se sitla entre el 5 % vy el
12 % (6,7).

Un nevo pigmentado gigante puede medir mas de
40 cm una vez que deja de crecer. Los nevos mela-
nociticos o pigmentados congénitos mas pequenos
son comunes en los ninos y no causan problemas
en la mayoria de los casos. Los nevos mas grandes
0 gigantes son poco comunes (8). La superficie del
nevus puede ser lisa, nodular, pilosa, plexiforme o
solo pigmentada y corrugada, ésta ultima constitu-
ye la presentacidon maéas exética. Hay estudios que
relacionan la presencia de los nevus melanociticos
con una posterior malignizacion en melanomas
(9,10).

PRESENTACION DEL CASO

Recién nacido de 24 horas de vida, sexo masculi-
no, raza blanca, producto de una progenitora de
20 anos con antecedentes obstétricos de 2 gesta-
ciones, 1 parto, ningln aborto y antecedentes pre-
natales de HTA e infeccidén vaginal en el primer y
segundo trimestre del embarazo; padres no con-
sanguineos sin antecedentes familiares de defectos
congénitos, serologia no reactiva, grupo y factor O
negativo, prueba de Coombs negativa. Uno de sus
hermanos fue diagnosticado con un nevus piloso
congénito gigante en el muslo derecho.

Nace producto de un parto transvaginal a las a las
40 semanas de edad gestacional, presentacién ce-
falica, cordén con una circular laxa al cuello, liquido
amniotico claro, placenta normal y completa, tiem-
po de ruptura de membranas: 1 hora, tiempo de tra-
bajo de parto: 5 horas, peso al nacer: 3050 gramos,
Apgar 9/9, circunferencia toracica: 33 cm, circunfe-
rencia cefélica: 33,5 cm, circunferencia abdominal:
29 cm y talla: 50 cm.

—

Imagen 1.

Imagen 2.
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Ingresa en la sala de cuidados especiales perina-
tales del Hospital Ginecobstétrico Fe del Valle Ra-
mos con el diagnéstico de nevus piloso congénito
gigante. Se evalta de conjunto en comision multi-
disciplinaria integrada por las especialidades: neo-
natologia, oftalmologia, radiologia, dermatologia y
genética. Se realiza ultrasonido de craneo y abdo-
men negativo, fondo de ojo negativo, no se encon-
traron malformaciones asociadas y no hubo evi-
dencia de daho neurolégico. Se concluye como un
nevus melanocitico gigante. No se puede descartar
la posibilidad de una melanosis neurocutanea, por
lo que se indica seguimiento estrecho y vigilancia
de la aparicién de signos neuroldgicos.

Complementarios realizados:

Hb: 174 g/I, Hto: 058 L/L, Conteo global de leu-
cocitos: 12,3 x 109, Neutréfilos: 060, Linfocitos:
040, Conteo de plaquetas: 278 x 109, Glicemia: 3,0
mmol/L, Conteo de reticulocitos 18 x 103 (1,8 %),
Bilirrubina directa: 0,5 mg/dl, Bilirrubina indirecta:
8,5 mg/dl, Bilirrubina total: 9,0 mg, Calcio sérico:
2,2 mmol/L, Grupo y factor: A+.

Se egresa a los 5 dias de vida con seguimiento por
consulta externa sin evidencia de otras alteracio-
nes. Se orienta a la madre los cuidados a seguir en
relacion al manejo del recién nacido, estos incluyen
no exponerlo al sol, ponerle ropas que le aprieten
en los sitios donde tenga lunares, seguimiento por
consulta de Dermatologia y en consulta del médi-
co de la familia, acudir de inmediato a institucién
de salud si observa signos de modificaciéon de los
nevos, entre ellos: prurito, aumento brusco de ta-
mano, dolor, sangramiento o cambio de coloracion.

DISCUSION

Los nevos melanociticos congénitos (NMC) se en-
cuentran presentes al nacimiento, con frecuencia
aparecen también en las primeras semanas o me-
ses de la vida. Esta marca de nacimiento ocurre en
aproximadamente el 1% de la poblacién mundial,
se encuentra en el area de la cabeza y cuello en el
15% de los casos (1,2). Suelen localizarse por or-
den decreciente en tronco, extremidades y cabeza.
Se caracteriza por un parche de la piel o lunar de
color oscuro, muchas veces con pelos. Crece pro-
porcional al crecimiento del nino. Pueden aparecer

en personas de cualquier origen racial o étnico y en
cualquier area del cuerpo (6-8).

Los NMC son causados por cambios genéticos
localizados durante el desarrollo del feto, que re-
sultan en el crecimiento excesivo de melanocitos.
Las personas con nevos congénitos melanociticos
gigantes pueden no tener otros sintomas o tener
la piel fragil, seca, y prurito (5). En alrededor del 5
al10 % de los casos, el nevo melanocitico gigante
se asocia con melanocitosis neurocutanea (exceso
de melanocito en el cerebro o la médula espinal).
Las personas con nevo congénito melanocitico gi-
gante también tienen mayor riesgo de desarrollar
melanoma maligno, especialmente si las lesiones
estdn en la columna vertebral o cuando hay mdul-
tiples lesiones asociadas al nevo gigante (lesiones
satélites) (9).

Las células que los componen provienen de melano-
citos de la cresta neural, cuya migracién se detuvo
y quedaron ubicados en la epidermis. Comparados
con los nevos melanociticos adquiridos, los NMC
tienden a ser mas grandes, con morfologia hetero-
génea y una cantidad anormalmente alta de mela-
nocitos. Cerca de un 17 % se aclara con la edad, y
hasta un 75 % evoluciona con vello. Se considera
que estas marcas son causadas por problemas con
melanocitos que no se extienden de manera uni-
forme a medida que el feto crece en el interior del
Utero (4-7).

La afeccién puede ocurrir con (8):

. Proliferacion de células de tejido graso

. Neurofibromatosis

. Otros nevos (lunares)

. Espina bifida

. Implicacién de las membranas del cerebro
y la médula espinal cuando el nevo afecta una zona
muy amplia.

El tratamiento para el nevo congénito melanocitico
gigante depende de la edad de la persona afecta-
da, asi como del tamano, la ubicacion y el grosor
del nevo. Siempre que sea posible se hace una ci-
rugia para extirpar el nevo, especialmente cuando
existe la preocupacién de que se convierta en un
melanoma (3). Se pueden necesitar expansores ti-
sulares para conseguir la distension de la piel. Los
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reemplazos de piel cultivada se han usado en el
cierre de heridas quirtrgicas. Cuando la retira-
da de la lesién no es posible se usan otras técni-
cas de tratamiento que incluyen la dermoabra-
sién, la afeitada o escisién tagencial, peelings
quimicos y laser (como el laser Ruby Q-swit-
ched y el ladser con diéxido de carbono) (5,6,7).

Debido a que los melanocitos pueden exten-
derse profundamente a los tejidos subyacentes
(como los musculos, los huesos y el sistema ner-
vioso central), el tratamiento, incluyendo la ciru-
gia retira desde un punto de vista macroscoépico
todo el nevo en la piel, pero no elimina comple-
tamente el riesgo de malignidad (7,8). Por esa ra-
z6n se recomienda que se hagan evaluaciones
periddicas de las personas que padecen esta en-
fermedad, inclusive después del tratamiento.

De todos los NMC solo un 0,6 % malignizan, pero
destacan dos hechos importantes. Por un lado, el
riesgo de malignizacién de los NMC es mayor cuan-
to mayor sea la lesién y el 50 % de las maligniza-
ciones se producen antes de los 3 anos de edad (1).
Esto obliga al pediatra y al dermatélogo a ejercer
un control clinico estrecho de los NMC medianos
y gigantes en la infancia y a valorar la exéresis qui-
rurgica precoz de estas lesiones, que dependeréa de
su tamano, localizacién, edad del paciente y morbi-
lidad asociada (4).

A pesar de un aumento en el riesgo de melanoma
en pacientes con nevos congénitos melanociticos
gigantes, la gran mayoria de los pacientes nunca
llegan a desarrollarlo. Por lo tanto, el pronéstico es
bueno, especialmente si las lesiones se examinan
regularmente. Algunos melanomas pueden desa-
rrollarse en el sistema nervioso central (cerebro o
medula espinal) o en el area retroperitoneal (8,9).

Las recomendaciones de seguimiento incluyen:

1. Exdmenes periddicos de la piel
2. Exdamenes fisicos generales
3. Medidas de circunferencia de la cabeza en

serie, examenes neurolégicos y evaluacién del de-
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