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RESUMEN

El nevo piloso gigante congénito, es una patologia rara con una incidencia de 1 por cada 30.000 a 100.000
individuos. Se presenta con un tamafio mayor a los 20cm. Puede abarcar entre el 15 y el 35% del cuerpo
ocupando el tronco, un miembro, etc. Se presenta pigmentado, por lo general de forma dispareja, variando entre
el castafio claro y el negro intenso, de consistencia semejante al caparazon de la tortuga y cubierto de pelos
largos y gruesos. Comunicamos el caso de 3 nifios que al nacimiento mostraron un nevo piloso gigante y
multiples nevos de menor tamafio. Esta Patologia requiere extirpacion quirirgica agresiva por motivo estético y
reduccion del riesgo de degeneracion hacia melanoma. En todos estos pacientes debe considerarse el
diagnostico de melanosis neurocutanea por lo que es preciso un seguimiento clinico y de neuroimagen, misma
gue no tiene tratamiento curativo.

Palabras clave: Nevo piloso gigante congénito. Melanosis neurocutanea. Melanoma.

SUMMARY

A giant congenital hairy nevus is a rare pathology with an incidence of 1 for every 30,000 to 100,000 person. It
is characterized for having a size greater than 20 cm, the color varies from brown to black, and surface texture
may vary from smooth to warty and covered by long thick hairs. We have clinical cases of three children that
when born had gigantic hairy nevus and multiple nevus of smaller size. This pathology requires surgical
removal due to esthetics and the decrease risk of getting melanoma. In these patients we should consider a
possible diagnosis of heurocutaneous melanosis a reason why image studies should be done.
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Introduccion

El nevo piloso gigante congénito es un
Hamartoma  compuesto  por  melanocitos
anormales’. Probablemente no se transmite de
forma hereditaria®; consiste en un infiltrado denso
y difuso de los melanocitos de tipo celular cuboide
y en husos que se extiende por la dermis reticular
agrupadas en nidos o tecas, extendiéndose en
bandas simples o dobles, por los septos de la grasa
subcuténea y, a veces, por la pared de las venas
hipodérmicas', glandulas sebéceas, foliculos
pilosos, fascias y adn el musculo subyacente,
encontrandose incluso en elementos neurales.

Tienen diferente  denominacion segin su
localizacién como en “calzén de bafio”, en “gorro
de dormir”, etc.2*>%812,

Con mayor frecuencia se ubican en la zona
posterior del tronco, cara, cuero cabelludo y
extremidades™*. Se calcula un 10 al 20% de
malignidad, algunos desde el comienzo o en los
primeros afios de vida,>*>2131418 y e| riesgo de
malignizacion, aumenta conforme aumenta el
tamario de la lesién®, maximo antes de los 5 afios,
y el siguiente periodo de mayor riesgo se sitla
entre los 5y 10 afios®***,
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Si se localizan en el cuero cabelludo, pueden
acompafiarse de melanosis  leptomeningea
(melanoblasto  neurocutdneo o melanosis
neurocutanea) que también pueden malignizarse o
dar sintomas de compresién®*** manifestando
convulsiones, hidrocefalia (por acumulacion de
células  melanociticas en  los  espacios
subaracnoideos de la base del créneo con la
consiguiente dificultad para la reabsorcion del
LCR)™®, retardo mental, anomalias motoras®®*?,
paralisis facial, etc.*”®™3 En la zona media
dorsal pueden estar relacionados con espina bifida
y otras anomalias vertebrales y medulares™.

Casos clinicos
Caso 1

Recién nacido de sexo masculino perteneciente a
segunda gesta, obtenido por cesarea a término y
AEG, de madre de 19 afios. Presenta nevo en
regién dorso lumbar y tordcica anterior de
aproximadamente 20 x 30cm de color negruzco,
con margenes bien delimitados, de aspecto rugoso
y sobreelevado, y con pelos en toda la superficie,
acompafiado de multiples nevos mas pequefios de
entre 0.5 a 1cm aproximadamente. Presenta como
antecedente el tener parientes (padre y tio paterno)
con nevos, pero estos son de mediano tamafio.
Fotos 1y 2.

Foto 1

Fuente: Sala de nifio Jes(s, hospital —
C sotomayor”.

maternidad “Enrique

l
Fuente: Sala de nifio Jests, hospital — maternidad “Enrique
C sotomayor”.

Caso 2

Recién nacido de sexo femenino perteneciente a
quinta gesta, obtenido por cesérea, a término y
AEG. Presenta nevo gigante en regién dorsal y
hombro izquierdo de aproximadamente 20 x
20cm, acompafiado de nevos pequefios de
aproximadamente 0.5 a 1cm de color negruzco,
con margenes bien delimitados, de aspecto rugoso,
sobreelevado y con pelos en toda la superficie.
Entre los antecedentes familiares se anota la
presencia de nevo mediano en abdomen por parte
de la abuela paterna. Fotos 3y 4.

Foto 3

E = /
Fuente: Sala de nifio JesUs, hospital —
C sotomayor”.

maternidad “Enrique
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Foto 4
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Fuente: Sala de nifio Jesus, hspital — maternidad ;‘Enrique
C sotomayor”.

Caso 3

Recién nacido de sexo masculino perteneciente a
tercera gesta, obtenido por ceséarea, a término y
AEG. Presenta nevo gigante piloso en regién
dorso lumbar de aproximadamente 20 x 15cm,
acompafiando multiples nevos pequefios en tronco
y extremidades, de aproximadamente 0.5 a 1cm,
de color negruzco, con margenes bien delimitados,
de aspecto rugoso y sobreelevados y con pelos en
toda la superficie. Entre los antecedentes
familiares se anota la presencia de nevo mediano
en region de pierna derecha en abuela por parte
materna. Fotos 5y 6.

Foto 5

Fuente: Sala de nifio Jes(s, hospital — maternidad “Enrique

C sotomayor”.

Foto 6

Fuente: Sala de nifio Jests, hospital — maternidad “Enrique
C sotomayor”.

Discusion

En el diagndstico nos puede ayudar Ila
dermoscopia (dermatoscopia, microscopia de
epiluminescencia) para  diferenciarlo  del
melanoma'®*2,

Es dificil la deteccion precoz del melanoma, pues
puede originarse en las partes mas profundas de la
dermis o en el tejido subcuténeo®.

El uso de RMN de cerebro y espinal puede
demostrar la infiltracién en las meninges’. Este es
el mejor método para la deteccion de melanosis en
el SNC. ElI 26% de nifios sin sintomas
neuroldgicos, presentan alteraciones en la RMN
compatibles con melanosis, por lo que se
recomienda realizarlas cada 6 meses los primeros
afios, y luego cada 12 meses a partir de los 3
afios™.

Con el analisis citolégico detallado del LCR que
revela  células melanociticas, leucocitos,
hiperproteinorraquia y glucorraquia normal o

disminuida®8.

El autocontrol por parte del paciente con el
ABCDE del melanoma, debe hacerse
periédicamente®®” que es dado por la Skin
Céancer Fundation de EEUU, y consiste en: A
asimetria, B bordes irregulares, C color, D
diametro, E elevacion, se incluye para algunos
autores la F de flat = plano™, con seguimientos
continuos cada 3 0 6 meses. Debe alertar también
al paciente si la lesion pica, sangra, duele o se
ulcera.
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Kadonaga y Freidan dan 3 factores de riesgo para
el desarrollo de melandsis en el SNC: 1. nevos
gigantes o multiples (méas de 3), 2. Ninguna
evidencia de melanoma cutaneo, 3. Presencia de
nevos en el cuero cabelludo, cuello o localizacion
axial posterior**>1°,

El diagnostico diferencial se hace con lesiones
pigmentadas no melanociticas como
hemangiomas,  angioqueratoma, areas de
hemorragia intraepidérmicas, etc*’.

En el tratamiento, la mayoria de los autores estan
de acuerdo en recomendar la extirpacion
quirlrgica agresiva con motivo estético y de
reduccion del riesgo de degeneracion hacia
melanoma. Que comienza a partir de los 6 meses
de edad si es posible, para evitar los riesgos de

anestesia, cirugia y muerte
Sl:lbital’2’3’4’5'6'7’11’12’13'14’17'18_

Debe procurase que esta sea lo mas completa
posible, y llegar hasta la fascia muscular para
disminuir las posibilidades de malignizacion. El
tratamiento debe individualizarse, requiriendo en
ocasiones mdltiples intervenciones, plastias vy
expansores tisulares. Los nevos satélites parecen
tener un riesgo menor de malignizacion, y se
extirpan si los padres lo desean o si fueran atipicos
o de dificil seguimientoh?3#5671112131417.18 =) o
utilizacién de queratinocitos cultivados para el
revestimiento parece prometedora”.

La radioterapia y la quimioterapia no modifican el
curso fatal en la melanosis neurocutanea'®*.
Producida la lesion neurolégica, solo caben
procedimientos derivativos, para aliviar la
hidrocefalia, ain a riesgo de diseminar los

melanocitos en otros drganos.
Recomendaciones generales

Si se extirpan deben hacerse estudios
histopatoldgicos; todo cambio en la lesion
observada al realizar el ABCDE debe despertar de
inmediato sospecha, realizando biopsia que
muestre las zonas profundas de la lesion. Todos
los casos deben individualizarse. Las indicaciones
de exéresis pueden ser estéticas o médicas. El
papel del pediatra es basico, aconsejando a los
padres y los nifios sobre el auto examen y una
adecuada proteccion solar, el cual también puede

influir con la malignizacién al producirse una
sobre exposicion a este.
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