‘ Arch Pediatr Urug 2019; 90(6):321-327 ‘

ARTICULO ORIGINAL

Nevos melanociticos congeénitos
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Resumen

Los nevos melanociticos congénitos son una
proliferaciéon melanocitica benigna presente al
nacimiento o que surgen en los primeros 2 o 3 afios de
vida. Habitualmente se clasifican, segun su tamario, en
pequenos, medianos y grandes. Su importancia radica en
el potencial riesgo de desarrollar melanoma, en la
repercusién que tienen en la calidad de vida de quien los
padece y en la asociacion con disrafismo y tumores del
sistema nervioso central. A mayor tamafio, mayor riesgo
de desarrollar melanoma en el nevo o fuera de él.
Describiremos las caracteristicas epidemiolégicas,
clinicas dermatoscdpicas y revisaremos el manejo y
seguimiento de los nevos congénitos.
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Summary

Congenital melanocytic nevi are a benign melanocytic
proliferation present either from birth or during the first 2 or 3
years of life. They are usually classified according to size as:
small, medium and large. Their importance lies on the
potential risk of developing melanoma, on the impact they
have on the patient’'s quality of life and on its association
with dysraphism and tumors of the central nervous system.
The larger the size of the nevi, the higher the risk of
developing melanoma inside or outside the nevus.

We will describe the epidemiological and dermatoscopic
clinical characteristics and review the management and
follow-up of congenital nevi.
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Resumo

Os nevos melanociticos congénitos séo uma proliferagao
melanocitica benigna presente desde o nascimento ou
durante os primeiros 2 ou 3 anos de vida. Eles sao
geralmente classificados de acordo com o seu tamanho
como: pequenos, médios ou grandes. Sua importancia
esta no risco potencial de desenvolver melanoma, no
impacto que eles tém na qualidade de vida do paciente e
na sua associagao com disrafismo e tumores do sistema
nervoso central. Quanto maior o tamanho dos nevos,
maior o risco de desenvolver melanoma dentro ou fora
do nevo.

Descreveremos as caracteristicas clinicas
epidemiolégicas e dermatoscopicas dos nevos
congénitos e revisaremos o seu gerenciamento e
acompanhamento.
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Introduccion

Los nevos melanociticos congénitos (NMC) son proli-
feraciones benignas de melanocitos” en epidermis,
dermis, o en ambas, que generalmente estan presentes al
momento del nacimiento. En algunos casos pueden ma-
nifestarse clinicamente en los primeros 2 o 3 afos de
vida® y se denominan NMC tardios. Su clinica e histo-
patologia es indistinguible de los anteriores. Se consi-
dera que los NMC representan una anomalia en el desa-
rrollo melanocitico normal. Ciertas mutaciones durante
la embriogénesis alteran el desarrollo de los melanoci-
tos y determinan que estas células no completen la mi-
graciéon ni diferenciacion esperadas®™®. Clinicamente
se los clasifica seglin el tamafio que adquirira en la edad
adulta, dado que el crecimiento del nevo sera proporcio-
nal al crecimiento del nifio. Suelen presentar una evolu-
cion dinamica y en algunos casos ciertas complicacio-
nes. La importancia de conocer estos nevos radica en su
potencial incremento del riesgo de desarrollar melano-
ma, su asociacion con melanosis neurocutanea en algu-
nos casos y su gran impacto en la calidad de vida de
quienes los presentan.

El objetivo de este articulo es describir sus caracte-
risticas epidemioldgicas, clinico dermatoscopicas y re-
visar el manejo y seguimiento.

Epidemiologia

En funcion de la poblacion estudiada, la prevalencia va-
ria entre 0,2% a 6%'". La incidencia de los NMC pe-
queiios y medianos es desconocida dado el escaso re-
porte, en el caso de los NMC grandes y gigantes se esti-
ma 1/20.000 — 1/500.000 nacimientos®™. Se ha repor-
tado mayor prevalencia en sexo femenino, con una rela-
¢ion mujer/hombre 3:2¢).

En un trabajo realizado en el Centro Hospitalario Pe-
reira Rossell, en el que se estudio la prevalencia de lesio-
nes cutaneas, donde se examinaron 2.811 recién nacidos
en un periodo de siete meses, se observo una frecuencia
relativa de 1,7% (Arretche V, De Maria M, Borda K,
Gugelmeier N, Mombelli R, De los Santos A, Acosta A,
Alvarez M, Pose G, Moraes M, Borbonet D, datos no
publicados).

Clasificacion

Se han descripto multiples clasificaciones para los
NMC, sin embargo, la de mayor interés ha sido la clasi-
ficacion segun su tamafio, principalmente debido al
riesgo de transformacion a melanoma que presentan
aquellos de mayor diametro. Los nevos de gran tamaio
se asocian, ademas, con alteraciones extracutaneas,
compromiso de la calidad de vida y dificultades tera-
péuticas®.
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Tabla 1. Tamano maximo proyectado para la edad
adulta (Project Adult Size, PAS).
NMC pequeiio <1,5 cm
NMC mediano M1 1,5-10cm
M2  >10-20cm
NMC grande L1 >20-30 cm
L2 >30-40 cm
NMC gigante Gl >40 - 60 cm
G2 >60 cm
Multiples NMC medianos >3 NMC medianos sin un
nevo predominante
Modificado de Krengel y colaboradores®.

La clasificacion mas utilizada ha sido la propuesta
por Kopf y colaboradores en 1979, segun la cual se
consideran NMC pequefios aquellos < 1,5 cm, medianos
> 1,5 cmy <20 cm, y grandes > 20 cm.

Posteriormente, Ruiz-Maldonado® plantea una mo-
dificacion segun la cual los NMC pequeiios son aquellos
menores de 1,5 cm, los medianos entre 1,5 y 10 cm, los
grandes entre 11y 20 cmy gigantes aquellos mayores de
20 cm de diametro. A estos ultimos los subclasifica en
Gl (entre 21 y 30 cm), G2 (entre 31 y40 cm) y G3 (> 40
cm).

En 2013, Krengel y colaboradores'® propusieron una
nueva clasificacion, en ésta la principal variable es el ta-
mafio maximo proyectado para la edad adulta (tabla 1),
teniendo en cuenta que el nevo ird aumentando en propor-
cion al crecimiento del nifo. Secundariamente, valora la
localizacion anatomica, heterogeneidad de colores, rugo-
sidad, presencia de hipertricosis, presencia de noédulos y
el numero de nevos satélites en el primer afio de vida.

Para estimar en el nifio el tamafio final que presenta-
ra el nevo en la adultez, se tiene en cuenta la edad y su
ubicacion. Se multiplica su diametro mayor por el factor
1,7 si el nevo se encuentra en cabeza, por el factor 2,8 si
se encuentra en tronco y miembros superiores, y por 3,3
en el caso que se encuentre en miembros inferiores'®.

Se propone el uso de esta clasificacion que evalia no
solo el tamafio del nevo, sino otras caracteristicas clini-
cas que implican cierto prondstico evolutivo, principal-
mente en cuanto al riesgo de melanoma.

Clinica

Los NMC pequefios y medianos generalmente son re-
dondos u ovalados y simétricos (figuras 1 y 2). Al na-
cimiento, ligeramente sobreelevados, presentan un co-



Maria Pastor, Lidice Dufrechou, Sofia Nicoletti y colaboradores * 323

Figura 1. NMC pequefio en tronco. Patrén globular en
empedrado con tapones corneos.

Figura 3. NMC mediano en muslo con hipertricosis.
Patron reticulo globular.

lor marrén claro, con el tiempo se tornan mas elevados
y de color mas oscuro. Durante la infancia, pueden de-
sarrollar superficie rugosa, papulosa o cerebriforme, y
es frecuente la presencia de pelo grueso o hipertricosis
(figura 3). No se ha descripto que alguna de estas ca-
racteristicas se asocie con mayor riesgo de maligni
dad®.

Los NMC grandes y gigantes suelen ser de similares
caracteristicas, con mayor heterogeneidad de colores y
superficie (figura 4). En los NMC de mayor diametro es

Figura 2. NMC mediano en brazo con hipertricosis.
Patrén reticular.

Figura 4. NMC gigante con hamartomas que
compromete dorso de tronco.

frecuente observar lesiones satélites, estas ultimas son
nevos de menor tamafo.

Durante los primeros meses de vida los NMC, prin-
cipalmente medianos y grandes, pueden presentar ero-
siones o ulceraciones debido a la fragilidad cutanea®.

En la evolucion de los NMC se pueden observar dos
tipos fundamentales de nodulos: nodulos proliferativos
y hamartomas.

Los nédulos proliferativos son proliferaciones be-
nignas de melanocitos que surgen en el NMC. Pueden
estar presentes al nacimiento o aparecer posteriormente
durante el desarrollo del individuo. Clinicamente se pre-
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sentan como papulas o nodulos, tnicos o multiples, de
limites bien definidos y habitualmente presentan un co-
lor mas oscuro con respecto al nevo. En la evolucion
suele disminuir el color, la consistencia, la textura e in-
cluso pueden presentar regresion®'?.

La presencia de nodulos proliferativos no se consi-
dera factor de riesgo para melanoma, sin embargo pue-
den simular un melanoma clinica e histopatolégicamen-
te"". Es fundamental la palpacién del nevo y de detec-
tarse nuevas lesiones a nivel dérmico, proceder a biop-
siarlas.

Los hamartomas se presentan como papulas o nodu-
los de limites mal definidos (figura 4). Habitualmente
presentan menor pigmento que el nevo sobre el que
asientan. No son frecuentes al nacimiento, suelen surgir
durante la infancia. Pueden presentar crecimiento, ad-
quirir gran tamafio y tornase pedunculados'?.

Laregresion espontanea de los NMC es infrecuente,
pudiendo presentarse como disminucion gradual de pig-
mento o mas frecuentemente asociado a fenémeno halo.
La regresion espontanea sin halo es excepcional. Se ha
descripto mayor frecuencia de regresion parcial que com-
pleta®. Los NMC localizados en cuero cabelludo pre-
sentan mayor tendencia a regresar™'®.

Dermatoscopia

La dermatoscopia es una técnica no invasiva de diag-
nodstico de lesiones cutaneas en la que se utiliza un dis-
positivo manual para examinar una lesion in vivo, lo-
grando un aumento x10 o incluso mayor. Permite visua-
lizar caracteristicas morfologicas a nivel epidérmico,
union dermoepidérmica y dermis superficial que no se
observan a simple vista'”. La dermatoscopia permite el
analisis de las lesiones pigmentadas facilitando el diag-
néstico de melanoma. Si bien el diagnéstico de NMC
suele ser clinico, la aplicacion de la dermatoscopia re-
sulta de utilidad para despistar presencia de un melano-
ma sobre el NMC, especialmente en los NMC pequetios
y medianos, ya que en estos casos los melanocitos se lo-
calizan en epidermis y unién dermoepidérmica. Su utili-
dad disminuye notoriamente en el caso de los NMC
grandes y gigantes, dado que los melanocitos suelen
estar en dermis profunda e incluso en celular subcuta-
neo.

Los patrones dermatoscopicos mas frecuentemente
descriptos en los NMC son: globular, reticular, reticulo
globular y homogéneo. El patron globular en empedra-
do es el patron mas frecuentemente hallado en NMC'?.

Estos varian segtin la edad del individuo y la locali-
zacion del nevo. En individuos menores de 16 afios pre-
domina el patrén globular, mientras que en los mayores
de 16, el patron reticular'”.
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Los NMC presentan un patrén dermatoscopico rela-
tivamente estable a lo largo del tiempo, en algunos casos
se describe la transicion de patron globular a reticu-
lar'"®.

En cuanto a la topografia del nevo, en cabeza y tron-
co predomina el patrén globular y en miembros inferio-
res el patron reticular’®". Los nevos presentes en piel
volar presentan patrones dermatoscopicos caracteristi-
cos que guardan relacion con la zona anatémica, como
paralelo de surco y sus variantes. Un patron caracteristi-
co de los nevos congénitos de piel volar es el “patron de
arvejas en su vaina”, dado por un patrén paralelo del sur-
co con globulos marrones distribuidos en forma regular
en la cresta®*?".

Otras estructuras dermatoscopicas que suelen obser-
varse en los NMC son hipopigmentacion perifolicular,
hipertricosis y pseudoquistes de milio!**".

Riesgo de melanoma

La relacion entre NMC y melanoma ha sido estudiada a
lo largo de los anos. La presencia de un NMC implica
una disfuncion en la diferenciacion y migracion de los
melanocitos, por lo que puede existir deposito de estos
en el sistema nervioso central (SNC) con potencial ries-
go de presentar no solo melanoma cutaneo, sino tam-
bién extracutaneo"”.

La incidencia real de transformacion de los NMC
en melanoma es desconocida, se estima que el riesgo
atribuido sobre todo a los NMC pequefios y medianos
ha sido exagerado. Actualmente se cree que el riesgo
de aparicion de un melanoma en NMC pequefios y me-
dianos es bajo, aproximadamente 1% a lo largo de la
vida®?. En ellos, si surge un melanoma, suele hacerlo
mas tardiamente, luego de la adolescencia, y se desa-
rrolla en capas superficiales de la epidermis o en la
unién dermoepidérmica, por lo que son mas accesi-
bles para un diagnodstico precoz con dermatoscopia,
como mencionamos anteriormente"*'**?. General-
mente se desarrollan en la periferia del nevo, por lo
cual el analisis de estas lesiones mediante mapeo y
dermatoscopia digital comparativa alo largo del tiem-
po cobra importancia.

El riesgo de transformacion a melanoma es mayor
en aquellos nevos de mayor tamafio. Se estima un ries-
go de 5% alo largo de la vida en nevos mayores de 20
em®*!'% con mayor riesgo atin en aquellos mayores
de 40-60 cm de PAS®'Y. El melanoma suele presen-
tarse a edades mas tempranas, en los primeros 10 afios
de vida®'?. Los melanocitos se encuentran en dermis
profunda, por lo que suelen manifestarse como nodu-
los profundos y el diagndstico se realiza en etapas mas
avanzadas.
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Algunos trabajos han reportado otros factores de
riesgo para melanoma, como la localizacion en tronco

y la presencia de nevos satélites en nimero mayor a
20(14:23.24)

Asociaciones

La melanosis neurocutanea es un desorden congénito
infrecuente que se caracteriza por proliferacion de me-
lanocitos en el SNC, incluyendo el parénquima cerebral
y leptomeninges en el contexto de un individuo con
multiples o grandes NMC. Los criterios diagnosticos
para melanosis neurocutanea han sido establecidos por
Kadonaga y Frieden en 1991

a) Unnevo melanocitico congénito grande (mayor a 20
cm en adulto, mayor a 9 cm en cabeza, o mayor a 6
cm en el resto del cuerpo del nifio), o mas de tres ne-
vos melanociticos congénitos en asociacion con me-
lanosis meningea o melanoma.

b) Ausencia de melanoma cutaneo (excepto en pacien-
tes con lesiones meningeas histologicamente benig-
nas).

¢) Ausencia de melanoma meningeo (excepto en pa-
cientes con lesiones cutaneas histolégicamente be-
nignas).

Waelchli y colaboradores®® consideraron mas
apropiado utilizar el término sindrome de NMC para
aquellos individuos con compromiso extracutaneo, dado
que ademas pueden presentar multiples manifestaciones,
tales como astrocitomas y malformaciones (Dandy-Wal-
ker, Arnold-Chiari)®”.

La incidencia de melanosis neurocutanea en nifios
con NMC grandes se estima en 7%".

Clinicamente pueden permanecer asintomaticos o
frecuentemente desarrollar sintomas y signos debido al
depdsito de melanocitos en el SNC. La sintomatologia
suele presentarse durante los primeros 2 afos de vida.
Ademas, pueden desarrollar melanoma primario en lep-
tomeninges, asi como también a nivel parenquimatoso.

Se consideran individuos de riesgo para presentar
complicaciones neuroldgicas a aquellos con mas de 20
nevos satélites, tres 0 mas NMC medianos sin un nevo
predominante y/o NMC mayor de 40 cm®. Aproxima-
damente, el 4% de las personas con alto riesgo para me-
lanosis neurocuténea presentaran sintomatologia®. La
melanosis neurocutdnea asintomatica se observa en el
5%-25% de los individuos con alto riesgo?.

Lamelanosis neurocutanea sintomatica presenta mal
pronostico, con alta tasa de mortalidad en el primer afio
de vida®".

Conducta frente a los NMC

La decision acerca de la conducta frente aun NMC debe
ser tomada de forma individualizada. Se deben conside-
rar ciertos factores de los cuales el mas relevante es el
riesgo de transformacién maligna, otros son la edad, el
tamafio proyectado para la edad adulta, la localizacion,
la repercusion en la calidad de vida, los resultados esté-
ticos esperados y la posibilidad de seguimiento.

En caso de optarse por la exéresis del nevo lo reco-
mendado es la escision quirtrgica, ya que de esta forma
no solo se logra disminuir el riesgo de que surja un mela-
noma en el nevo, sino que también posibilita el estudio
histopatologico, evaluando la presencia o no de dicho
tumor.

NMC pequeiios y medianos: dado que el riesgo de
transformacion a melanoma es relativamente bajo, no se
recomienda la escision quirtrgica de forma preventi
va''?. La evaluacion periddica de estas lesiones es de
mayor importancia luego de la adolescencia®'**?, ya
que a partir de esta edad se da el aumento del riesgo y
cobra utilidad la dermatoscopia.

NMC grandes y gigantes: de optarse por la escision
quirargica profilactica de un NMC grande-gigante, esta
debe realizarse en los primeros afios de vida®?. En cier-
tos casos, debido al tamafio o en algunas localizaciones,
puede ser necesario el uso de colgajos, injertos, expan-
sores cutaneos o la escision quirargica seriada. El objeti-
vo es disminuir el riesgo de malignidad, permitiendo
buena funcionalidad y adecuados resultados estéticos.
Es importante destacar que la exéresis total del nevo no
elimina completamente el riesgo de desarrollar melano-
ma debido a la posible infiltracion profunda de melano-
citos a masculo, o su presencia en el SNC®2),

Si bien se suele optar por la cirugia convencional, se
han utilizado multiples modalidades terapéuticas con
distintos resultados, incluyendo dermoabrasion, cureta-
je y laser, entre otros*”. Para lograr mejorias estéticas
en muchos casos se requiere la combinacion de varias
técnicas.

Control y seguimiento

No existen protocolos de seguimiento establecidos.

NMC pequenos y medianos: estos nevos se contro-
lan periodicamente de forma clinica o con seguimiento
digital dermatoscopico, lo cual consiste en la realizacion
de dermatoscopias seriadas con registro de imagenes, lo
que permite comparar afio a afio las imagenes tomadas
para detectar cambios que sugieran presencia de mela-
noma.

NMC grandes y gigantes: como fue mencionado an-
teriormente, la exéresis del nevo es lo recomendado. De
no ser posible, los controles clinicos deben ser mas fre-
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cuentes, especialmente durante los primeros afios de vi-
da, cuando el riesgo de malignizacion es mayor.

Los pacientes con NMC grandes-gigantes o sus pa-
dres suelen presentar preocupacion, ansiedad o depre-
sion, por lo que es importante contar con un equipo mul-
tidisciplinario dado por pediatra, dermatologo y psicé-
logo®?. Se debe informar a los padres sobre el riesgo de
estos nevos y en cuanto a las modalidades terapéuticas,
sin descuidar no crear falsas expectativas en cuanto a
resultados estéticos.

Los pacientes y sus padres deben ser instruidos sobre
autoexamen de piel. Crecimiento focal, cambios de pig-
mentacion, ulceracion, sangrado y la presencia de nédu-
los subcutaneos son signos que podrian sugerir maligni-
dad. Es de gran importancia la educacién en cuanto a la
fotoproteccion.

La fotografia corporal total y el seguimiento con der-
matoscopia digital son de utilidad para el seguimiento
de los NMC pequeiios-medianos. Su uso en nevos gran-
des y gigantes es controversial.

En cuanto a la melanosis neurocutanea, es de manejo
multidisciplinario. En términos generales, la presencia
de deposito de melanina en el SNC puede valorarse por
resonancia magnética (RM). Se aconseja la realizacion
de una RM cerebral y de médula espinal con gadolinio
en aquellos pacientes sintomaticos o con factores de
riesgo en los primeros 4-6 meses de vida debido a que
posteriormente la mielinizacion podria impedir valorar
correctamente los depésitos de melanina®. Waelchli y
colaboradores“® y Kinsler y colaboradores "» propo-
nen no realizar seguimiento imagenoldgico en aquellos
individuos con RM normal. Sin embargo, aquellos con
una RM normal pueden posteriormente presentar sinto-
mas neuroldgicos e incluso melanoma®. En caso de pre-
sentar una RM patoldgica, el seguimiento clinico o
imagenologico deberia ser considerado segln el caso.
Es discutido el seguimiento imagenologico en indivi-
duos asintomaticos.

Se debe realizar un examen fisico neuroldgico des-
cartando la presencia de sintomas y signos debido al au-
mento de la presion intracraneal o de médula espinal, asi
como evaluar el neurodesarrollo del nifio****?.

Conclusiones

Los NMC representan una anomalia en el desarrollo
melanocitico normal. El manejo de los pacientes con
NMC, sobre todo los medianos y grandes, es complejo
y debe ser multidisciplinario. Es de gran importancia
conocer el potencial riesgo de transformacion maligna,
asi como su asociacion con melanosis neurocutanea
para ofrecer un adecuado tratamiento y seguimiento.
Destacamos la carencia de estudios prospectivos y ac-
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tuales sobre el riesgo de malignizacion de los NMC,
siendo escasos los reportes encontrados y la gran mayo-
ria de ellos vinculados a NMC grandes y gigantes. No
existe suficiente evidencia ni protocolos de seguimiento
clinico-dermatoscopico en los NMC y el seguimiento
imagenologico en aquellos individuos con melanosis
neurocutanea asintomatica continua siendo controver-
sial. El abordaje integral de estos pacientes debe con-
templar el gran impacto de estas lesiones en la imagen
corporal y, por consiguiente, en la calidad de vida, en
especial en aquellos con nevos grandes-gigantes o en
zonas de alto impacto, como rostro o0 manos.
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