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RESUMEN

El nevus melanocitico es una proliferacion anormal pero benigna de los melanacitos de la piel que tienden a agruparse en nidos o tecas. Aunque es
mayormente esporadico, pocos casos familiares se han informado. Las lesiones cutaneas tipicas estan presentes al nacer. Los nevus melanociticos
congénitos (NMC) representan el 1% del total y segtin su tamaio se clasifican en pequefios, medianos o gigantes. La principal preocupacion médica con el
nevus melanocitico gigante es el riesgo de desarrollar melanoma cutaneo. El diagndstico debe considerarse en cualquier recién nacido o nifio que tenga un
gran nevus melanocitico cutaneo. Por este motivo se presenta el caso clinico de un paciente de 4 afios de edad que presenta desde el nacimiento extensa
placa pigmentada negruzca de margenes definidos y con foliculos pilosos en superficie que afecta la mitad inferior del tronco, region lumbosacra, y mitad
de sus miembros inferiores. Compatible con nevus melanocitico. EL principal motivo es dar a conocer laimportancia del diagnastico temprano.

PALABRAS CLAVE: nevos congénitos, melanosis neurocutanea, sindromes neurocutaneos.

ABSTRACT

Melanocytic nevus is an abnormal but benign proliferation of melanocytes in the skin that tend to cluster in nests or thecae. Although it is commonly
sporadic, few familiar cases have been reported. Typical skin lesions are present at birth. Congenital melanocytic nevi (CMN) represent 1% of the
total, and according to their size, they are classified as small, medium, or giant. The main medical concern with giant melanocytic nevus is the risk
of developing skin melanoma. The diagnosis should be considered in any newborn or child with a large cutaneous melanocytic nevus. We present the
clinical case of a 4-year-old patient who presents from birth with an extensive blackish pigmented plaque with defined margins and with hair follicles on
the surface that affects the lower half of the trunk, lumbosacral region, and lower half of its limbs. Compatible with melanocytic nevi. The main reason
is to raise awareness of the importance of early diagnosis.
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RESUMO

0 nevo melanocitico & uma proliferagao anormal, mas benigna, de melandcitos na pele que tendem a se agrupar em ninhos ou tecas. Embora seja
principalmente esporadico, poucos casos familiares foram relatados. Lesdes cutaneas tipicas estdo presentes ao nascimento. Os nevos melanociticos
congénitos (NMC) representam 1% do total e, de acordo com seu tamanho, sao classificados em pequenos, médios ou gigantes. A principal preocupacdo
médica com o nevo melanocitico gigante € o risco de desenvolver melanoma cutaneo. 0 diagndstico deve ser considerado em qualquer recém-nascido
ou crianca com grandes nevos melanociticos cutaneos. Por esse mativo, apresentamos o caso clinico de uma paciente de 4 anos que apresenta desde o
nascimento extensa placa pigmentada enegrecida de margens definidas e com foliculos pilosos na superficie que acomete a metade inferior do tronco,
regido lombossacra e metade. de seus membros. Compativel com nevos melanociticos. 0 principal motivo € a conscientizacdo sobre a importancia do
diagnastico precoce.

PALAVRAS-CHAVE: nevos congénitos, melanose neurocutanea, sindromes neurocutaneas.
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INTRODUCCIGN
El nevus melanocitico es una proliferacién
anormal pero benigna de los melanocitos de la
piel que tienden a agruparse en nidos o tecas.
Aunque pueden estar presentes en un 1% de los
neonatos, suelen iniciar su aparicién a partir
de los 6-12 meses e ir aumentando en nimero y
tamario hasta alrededor de los 25 afios.!

Se define como nevo melanocitico congénito, a las
lesiones que estan presentes desde el nacimiento o
aparecen duranteel primerafniodevidaydeacuerdo
asutamanosedividen en: nevo congénito pequeno,
cuyo didmetroesmenora 1.5 cm, mediano: 1.5a
20 cm, y gigante aquéllos con undidmetro mayor
de 20 cm.? La superficie del nevus puede ser lisa,
nodular, pilosa, plexiforme o solo pigmentada
y corrugada, siendo esta tltima la presentacién
mads exotica.?

Existen diversos criterios para clasificar a estos
nevos, del nacimiento al 1° mes se lo considera
congénito, y tardio entre el 1°mesy los 2 afios de
edad debido a reacomodamiento de melanocitos,
pigmentaciénretardada.*

Elnevus melanocitico congénito se puede dividir
en dos tipos, siendo el primero el mas comun,
usualmente una placa solitaria creciendo en
proporcién a la del nifio; y un segundo tipo
compuesto de muchas lesiones, al menos una
grande rodeada por muchas otras, afecta al
sistema nervioso central.>

Eldiagnoéstico de melanosis neurocutdnea debe
considerarse en cualquier recién nacido o nifio
que tenga un gran nevus melanocitico cutaneo.
Casi todos los nevus tienen una distribucién
lumbosacara.®

La principal preocupacién médica con el nevus
melanocitico gigante es el riesgo de desarrollar
melanoma cutdneo, leptomeningeal y melano-
citosis neurocutanea.’ A pesar de este riesgo, la
gran mayoria de los pacientes nunca desarrollan
melanoma. Por lo tanto, el pronéstico sigue siendo
bueno en pacientes asintomaticos, especialmente
silaslesiones son examinadas regularmente para
detectar signosde atipia.®

Muchos autores consideran que podrian tener un
riesgo de malignizacion significativoa partirdela
segunda década devida, por lo que recomiendan
la vigilancia periédica durante la infancia y la
exéresis profilactica en la pubertad.®

REPORTE DE CASO
Paciente de 4 afios de edad deraza negra, nacidode
un matrimonio no consanguineo por via vaginal
normal. Madre de 24 afios de edad G4 P3 C1 AO0.
Hermanosde 9anos sano, deotra pareja. Mortinato
alos 7 meses, porrasquisquisis. Hermanade 2 afios
sana. Antecedentes prenatales sin complicaciones.
Presenta desde el nacimiento extensa placa
pigmentada negruzca de margenes definidos y
con foliculos pilosos en superficie que afecta la
mitad inferior del tronco, regién lumbosacra,
y mitad de miembros inferiores, en "vestido de
bafio". Enlaregién glitea es evidente la presencia
denédulos blandos y masas de pequefio tamaro.
Ademads numerosos nevos melanociticos en cara
y extremidades de diferentes tamafos. Que han
idoaumentando conla edad. (Figura 1).

Los cortes histopatolégicos muestran fragmentosde
pielrevestida por epitelio escamoso queratinizante,
que presenta a nivel de la epidermis y dermis
superficial grupos de células névicas, azules,
redondas distribuidas en cordones y nidos, con
acumulo de pigmento meldnico alrededor de las
célulasnévicas. No se observan cambios neoplasicos
malignos en la muestra remitida para estudio.
Se realiza biopsia de lesién en regién lumbar,
cuyoresultado es nevus melanocitico compuesto
pigmentado tipo congénito. Envirtud alriesgode
malignidad que pueden presentar estos pacientes,
se solicité TAC de cerebro y cuello con contraste,
en la cual se descartan metdastasis en crdneo y
columna cervical.

No existe evidencia de dafio neurolégico, dando
como diagndstico un nevus melanocitico gigante
con multiples nevus melanociticos diseminados
osatelitales. 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.
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DISCUSION
El nevus melanocitico congénito (NMC) es una
patologia que ocurre en 1/20.000 nacidos, y se
caracteriza por lesiones pigmentadas de bordes
irregulares, que pueden poseer vellos y satelitosis,
generalmente se ubican en tronco y debido a su
distribucién han tomado nombre segtin la zona
afectada, como el caso del nevus en traje de bafio;
sin embargo pueden presentarse en cualquier
localizacién.1013

EINMC segtin su tamano puede ser clasificado en
pequerios, medianos, grandesy gigantes siendo
estos tiltimos mayoresa 20cm y cubriendo grandes
extensiones corporales entre los cuales podemos
mencionar el nevo en pantalén, en panal y en
traje de bafio, cuyos nombres surgen por la zona
corporal que ocupan.!o-13

El diagnéstico se basa en la exploracién clinica,
histopatolégica y dermatoscopia, sin embargo
se recomienda solicitar tomografia axial com-
putarizada (TAC) y resonancia magnética (RNM)
paradescartar compromiso nervioso (melanosis
neurocutanea),!-13 especialmente sial examen
fisico se evidencia presencia de nevus en cuero
cabelludo o cuello.

La transformacién maligna a melanoma delas
lesiones névicas es la principal complicacién,
si bien es cierto no todos los NMC malignizan,
se ha observado que los nevus gigantes tienen
mayor indice de malignidad;'?las complicaciones
neuroldgicas se dan por infiltracién melanocitica
y suele debutar en edades tempranas, de las
cuales se puede mencionar sintomas tales como:
convulsiones, déficits neurolégicos focales, ataxia
einclusive hipertension intracraneal %15

CONCLUSION
El tratamiento sigue siendo controvertido, y,
aunque muchas escuelas optan por la extirpacién
quirurgica delaslesiones grandes y gigantes por
sumayor tendencia a malignizar, este abordaje
sigue siendo discutido, ya que actualmente se ha
comprobado que la incidencia de malignizacién no
es tan alta como se creia, sin embargo el aspecto
estéticosigue siendoun factor de gran importancia
al tomar la decisién quirdrgica.
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