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Resumen

Los nevus melanociticos son las neoplasias mas
comunes del ser humano y la mayoria son benignos.
Es importante conocer su evolucién, morfologia

y caracteristicas clinicas, asi como ser capaces

de detectar de forma precoz signos de alarma de
degeneracién maligna. EI melanoma es el tumor de
mayor mortalidad en dermatologia y su incidencia
contintia aumentando en las Ultimas décadas,
constituyendo el diagnéstico precoz el Ginico

tratamiento curativo actualmente.

Abstract

treatment.
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Introduccion

Las lesiones pigmentadas y, en espe-
cial, los nevus melanociticos son las neo-
plasias mas comunes en el ser humano; por
lo que, es légico pensar que cada vez son
mas frecuentes las consultas relacionadas
con su potencial de malignidad, asi como
sobre la necesidad de tratamiento.

a importancia de estas tumoracio-
L nes radica en los problemas estéti-

cos que pueden originar, la posi-
ble asociacion con otras malformaciones
y, sobre todo, que son marcadores y, en
ocasiones, precursores potenciales de
melanoma. De forma general, aten-
diendo al momento de aparicién, los
nevus melanociticos se dividen en nevus
melanociticos adquiridos y congénitos.

Los nevus adquiridos habitualmente co-
mienzan a aparecer después de la pri-
mera infancia (a partir de los 2 afos).
Posteriormente, aumentan en tamano y
numero durante el resto de la infancia y
adolescencia, con un pico maximo en la
tercera-cuarta década de la vida. A partir
de ese momento, comienza una lenta y
progresiva involucion; de tal forma que,
en la vejez son escasos los nevus que po-
demos encontrar. Los nevus congénitos
son aquellos presentes en el momento
del nacimiento o que aparecen antes de
los dos anos de vida.

Epidemiologia

Los nevus melanociticos son muy
frecuentes vy, la gran mayoria, benig-
nos.

Melanocytic nevi are the most common neoplasms of
the human being and most are benign. It is important
to know their evolution, morphology and clinical
characteristics and to be able to detects alarm signs

of malignant degeneration early. Melanoma is the

tumor having the greatest mortability in dermatology
and its incidence has continued to increase in recent
decades, early diagnosis being the only current curative

Los nevus melanociticos adquiridos
son el tumor benigno mas frecuente y
constituyen un motivo de consulta habi-
tual. Entre un 0,2 y un 2,1% de los recién
nacidos presenta un nevus melanocitico y,
en la mayoria de los casos, de pequeiio o
mediano tamano.

La incidencia del melanoma, el tipo
de cancer cutaneo de mayor mortali-
dad, contintia aumentando diariamente,
aunque en la infancia sigue siendo raro.
Actualmente, la posibilidad de desarro-
llar un melanoma a lo largo de la vida se
estima en 1 de cada 70 individuos. En
la poblacién infantil los melanomas en
menores de 20 afios constituyen solo el
1-3% de todos los melanomas, y en la
etapa prepuberal el 0,3-0,4% del total.
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Etiopatogenia

Los nevus melanociticos adquiridos
son neoplasias benignas producidas por la
proliferacion de células névicas o nevoci-
tos, melanocitos modificados que pierden
su forma dendritica y tienden a retener
pigmento.

Estas células se originan en la cresta
neural y en la etapa fetal intratitero mi-
gran desde alli a la piel. Existen diferen-
tes teorias de la nevogénesis que tratan
de establecer la exacta evolucion de las
células névicas en el proceso de forma-
cién de los nevus sin existir ninguna
definitiva. Segtn la actual teoria dual
de la nevogénesis(), surgida en el 2009,
existirian dos vias complementarias, una
endoégena o constitucional y otra exo-
gena. Tras su origen en la cresta neural,
los melanocitos migrarian a la piel, pu-
diendo llegar a la unién epidermodér-
mica o quedar “atrapados” en la dermis.
Aquellos que quedan “atrapados” en la
dermis dan lugar a nevus intradérmicos
que permaneceran constantes a lo largo
de la vida sin experimentar cambios y
constituirian el componente endégeno.
Sin embargo, aquellos que alcancen el
compartimento epidérmico (mas su-
perficial) podran multiplicarse y orga-
nizarse de dos maneras, formando nidos
en la unién epidermodérmica y dermis
papilar, dando lugar a los nevus com-
puestos, o sin formar nidos, distribu-
yéndose aisladamente por toda la unién
epidermodérmica con un crecimiento
lentiginoso (células aisladas en hilera)
dando lugar a los nevus de la unién. Es-
tos nevus con componente epidérmico
constituirian la via exogena, ya que re-
presentan verdaderos nevus adquiridos
que se desarrollan en respuesta a facto-
res externos, como la exposicion solar
intermitente. Se ha comprobado que la
exposicion solar intermitente provoca
mutaciones en las células madre mela-
nociticas de la unién epidermodérmica,
dando lugar a los nevus cuando estas
células mutadas proliferan. A lo largo
de su desarrollo podran experimentar
cambios e incluso malignizar.

Nevus melanociticos adquiridos
Caracteristicas clinicas y clasificacion
La morfologia® de los nevus es
amplia y variada, existiendo lesiones
delgadas, parcialmente elevadas, cupu-
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liformes, verrugosos, papilomatosos...
que pueden distribuirse ampliamente
en cualquier localizacion de la superficie
cutdnea, mucosa y semimucosa.

Clasicamente®), atendiendo a la dis-
tribucion de las células névicas, a nivel
histolégico, se establecen tres categorias
de nevus bien definidas: nevus juntural,
nevus compuesto y nevus intradérmico.

Nevus juntural o de la unién

Clinicamente (Fig. 1), se caracteriza
por ser una macula hiperpigmentada,
no palpable, de tamano variable, desde
escasos milimetros a mas de 1 cm. El
color es igualmente variable, desde el
marrén claro al negruzco, pero siem-
pre de forma uniforme y homogénea
en toda la lesion. La superficie es lisa,
conservando las lineas habituales de la
piel. La forma suele ser redondeada o
eliptica, simétricos, de limites regulares
y bordes netos. Histol6gicamente estdn
constituidos por células névicas agru-
padas en nidos pequenos o melanocitos
aislados en la union epidermodérmi-
ca. Estos nevus son los mas frecuentes
en las etapas medias® de la vida. Son
las lesiones mas sometidas a estimulos
externos (traumatismos, radiaciéon ul-
travioleta, infecciones...) y, por tanto,
pueden experimentar variaciones a lo
largo del tiempo, dentro de las cuales
se encuentra la transformacion malig-
na.

Nevus compuesto

Puede variar clinicamente (Fig. 1)
desde una papula ligeramente eleva-
da a una lesién verrugosa, existiendo
casos con diferentes voliimenes den-
tro de una misma lesion. Suelen tener
foliculos pilosos, en ocasiones promi-
nentes. El resto de caracteristicas son
similares al nevus de la unién. Son los
mas frecuentes en los nifios®). Es muy
caracteristico que durante los tltimos
afos de la infancia y principio de la
adolescencia sufran un aumento en su
grosor y pigmentacién, llamando la
atencion a los padres y motivando la
visita médica para su evaluacién. His-
tologicamente, estan constituidas por
células névicas agrupadas en nidos de
mayor tamano, localizados en la unién
epidermodérmica y, en ocasiones, en la
dermis papilar.

Figura 1. Paciente con abundantes nevus
junturales o de la unién (lesiones planas, mé-
culas) y nevus compuestos (sobreelevadas).

Nevus intradérmico
Lesion cupuliforme, sésil, escasa-

mente pigmentada, con telangiectasias
superficiales, especialmente las lesiones
localizadas en la cara. Pueden presen-
tar pelos terminales prominentes en la
superficie. Histologicamente, se carac-
teriza por estar constituido por células
que han perdido la agrupacién y han
disminuido su capacidad de producir
pigmento. Se distribuyen en la dermis
papilar y reticular formando regueros de
células con tendencia a la maduracién
neuroide. Son nevus estables que suelen
permanecer sin variaciones a lo largo de
la vida. Son los mas frecuentes en los
ultimos afos de la vida.

Ademas de los nevus adquiridos
comunes o vulgares comentados ante-
riormente, existen nevus con identidad
propia (Fig. 2), con caracteristicas espe-
ciales que los hacen diferentes al resto y
constituyen una verdadera entidad in-
dependiente. Entre ellos encontramos
los siguientes:

a) Nevus de Spitz-Reed. Podria con-
siderarse(® un tipo de nevus com-
puesto que aparece con mayor fre-
cuencia en los nifios y adultos jove-
nes, sobre todo en las dos primeras
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Spitz-Reed

décadas de la vida. Clinicamente,
puede manifestarse de diferentes
formas, siendo quizds la variedad
mas comun aquella caracterizada
por una papula o nédulo tumoral
solitario, firme, redondeado, sin
pelo, de superficie lisa y de color
rojo o marrén rojizo. El color blan-
quea a la vitropresion, por la gran
vascularizacién que posee, y muestra
una pigmentacién meldnica residual
que permite el diagnostico diferen-
cial con otras lesiones rojas, como
el granuloma piogénico o el xanto-
granuloma juvenil. Algunas lesiones,
particularmente aquellas localizadas
en las extremidades, son de color
marrén oscuro intenso o incluso ne-
gro y son estas lesiones las que mas
alarman a médicos y pacientes por
su diagnostico diferencial con el me-
lanoma. En ocasiones, adoptan una
morfologia atipica con diferentes to-
nos de color dentro de la misma le-
sion, superficie cutanea erosionada y
bordes irregulares. Es de crecimien-
to rapido durante 3-6 meses, lo cual
suele resultar bastante alarmante, y
durante este tiempo puede sangrar
debido al adelgazamiento de la epi-

Figura 2. Figura resumen de los diferentes tipos de nevus especiales.

dermis, y causar prurito o dolor, que
suele ser transitorio, permaneciendo
estable posteriormente. Su tamafio
oscila de 0,6 a 1-2 ¢cm de diametro,
siendo en general mayores que los
nevus comunes. Se localiza preferen-
temente en la cara, sobre todo en
mejillas, y en las piernas, respetando
siempre palmas, plantas y mucosas.
Suelen ser lesiones solitarias, aun-
que se han descrito formas multiples
agminadas y diseminadas, poco fre-
cuentes. También, existen recogidas
en la literatura formas de nevus de
Spitz diseminados eruptivos, entidad
que se ha relacionado con infecciéon
VIH, enfermedad de Addison, qui-
mioterapia, gestacion, pubertad y
traumatismos. Su manejo es ain
motivo de debate entre diferentes
expertos. Muchos recomiendan su
extirpacién sistematica basandose
en su comportamiento biologico in-
cierto, existiendo casos de potencial
agresivo con afectacion de ganglios
linfaticos regionales. Otros, sin em-
bargo, abogan por “esperar y ver”,
reservando la escisién quirtrgica
para lesiones de formas muy ati-
picas o que experimenten cambios

b)

bruscos. En nuestra practica clinica
habitual, solemos extirpar todos los
nevus de Spitz palpables (papulas y
nodulos), los que aparecen en niflos
mayores de 13 afios peri puberales y
los que son clinicamente atipicos. En
cuanto a las lesiones planas de mor-
fologia tipica en nifios prepuberales,
podria contemplarse la posibilidad
de observacion sin que éste sea un
hecho carente de discusién o polé-
mica.

Halo nevus de Sutton. Se caracteri-
za por ser un nevus rodeado de un
halo de piel despigmentada. El nevus
central suele medir de 3 a 6 mm.
de didmetro maximo, los margenes
son regulares y bien definidos y el
color, homogéneo. El halo también
debe ser regular, simétrico y homo-
géneamente distribuido alrededor
de la lesion pigmentada. Son lesio-
nes muy frecuentes, sobre todo en
ninos mayores y adolescentes, con
una media de edad de 15 afios y
sin diferencias entre sexos. Suelen
localizarse en la parte alta de la es-
palda y hasta en un 25-50% de los
pacientes son lesiones multiples.
El halo puede progresar hasta des-
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pigmentar por completo el nevus y
hacerlo desaparecer en un periodo
que oscila entre unos pocos meses
a varios anos. El drea despigmentada
residual tiende a recuperar el color
normal con el paso del tiempo. En
otras ocasiones el nevus persiste. La
causa de la pérdida espontanea de
la pigmentacién es desconocida,
pero parece estar relacionada con
una destruccién inmunoloégica de
los melanocitos. Apoyando esta hi-
potesis esta el hecho de que algunos
pacientes pueden desarrollar vitiligo.
También, se ha demostrado su rela-
cién con el melanoma y los nevus
atipicos, apareciendo abundantes
halo nevus en pacientes con mela-
noma, pero este hecho es propio de
adultos y excepcional durante la in-
fancia. Aunque los nevus compues-
tos y los intradérmicos son los que
con mayor frecuencia presentan este
fenémeno, puede ocurrir igualmen-
te en cualquier otro tipo de lesién
melanocitica, incluyendo los nevus
congénitos. El tratamiento debe ser
individualizado y dependiente de
la clinica. En general, cualquier pa-
ciente que presente un halo nevus
y especialmente aquellos con mul-
tiples lesiones, deberia ser someti-
do a una meticulosa exploracion de
toda la superficie cutdnea y mucosas
en busca de lesiones melanociticas
con signos morfologicos de atipia.
Si la lesion melanocitica del centro
del halo cumple criterios de atipia
debera ser extirpada y enviada a es-
tudio histopatolégico. Por otro lado,
si la lesion del centro del halo es
completamente tipica, la escision
profilactica seria innecesaria y la
lesién podria ser observada duran-
te un tiempo hasta la resolucion del
proceso.

Nevus de Meyerson. Consiste en un
fenémeno benigno por el cual una
reacciéon inflamatoria eccematosa
se desarrolla sobre y alrededor de
un nevus melanocitico. Como todo
eccema, se acompafa de prurito y
descamacion superficial. Es una le-
sién muy frecuente en nifios con
dermatitis atopica o psoriasis y el
tratamiento consiste en tratar el ec-
cema sin que exista la necesidad de
extirpar el nevus.
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d) Nevus en diana o escarapela. Es un

f)

tipo morfolégico de nevus tipico
de pacientes jovenes, caracterizado
por la existencia dentro de la lesion
de tres zonas bien delimitadas: una
zona central pigmentada, otra zona
que la rodea, mas clara, y otra ex-
terna nuevamente hiperpigmentada.
Por lo demids, es una lesién benigna
sin mayor riesgo de malignizacién,
por lo que tinicamente requiere ob-
servacion sin necesidad de extirpa-
cién.

Nevus lentiginoso o moteado de
Spilus. Se trata de la asociacién de
un acumulo de nevus junturales len-
tiginosos o compuestos agrupados
sobre una mancha café con leche. En
ocasiones, en fototipos altos puede
no apreciarse el componente macu-
lar de base, y en otras circunstancias
ser la unica lesion existente. La le-
sion, en su conjunto, puede mostrar
una forma redondeada y pequena
de escasos centimetros o ser muy
extensa, pudiendo alcanzar hasta los
20 cm de didmetro, distribuyéndose
en forma de cuadrantes. Suele ser
adquirido, manifestandose por pri-
mera vez en las tltimas etapas de la
lactancia o primera infancia, pero
en algunos casos son congénitos. En
ocasiones, aparece primeramente
la lesiéon macular de fondo, con-
fundiéndose con una mancha café
con leche y, posteriormente, se va
cubriendo de lesiones melanociti-
cas superpuestas de escaso tamano.
Se presenta en poco menos que el
0,2% de los recién nacidos, en el 1
al 2% de los nifios de edad escolar
y en el 2% de los adultos, afectando
por igual a ambos sexos y a todas las
razas. Pueden aparecer en cualquier
zona anatomica de la cara, tronco
y extremidades, sin relacién con la
exposicion solar. Persiste de forma
indefinida. Existen varios casos aso-
ciados a melanoma, por lo que es
importante su estrecho seguimien-
to v, si aparecen cambios o atipias,
proceder a su biopsia o extirpacion.
Nevus acrémico o despigmentado.
Es un area bien circunscrita de hi-
popigmentacion que puede ocurrir
como un parche pequeio aislado
de diferentes morfologias (forma
mas comun) o ser lesiones multi-

ples que siguen una distribucion
unilateral segmentaria en cuadran-
tes o por las lineas de Blaschko, sin
cruzar nunca de forma caracteristica
la linea media. El pelo dentro del
nevus acromico puede estar también
despigmentado y los margenes de la
lesién pueden ser irregulares o se-
rrados. Puede aparecer al nacimiento
o en los primeros anos de la vida,
localizandose en cualquier region
de la superficie corporal, siendo las
mas afectadas tronco y extremida-
des, sobre todo espalda y nalgas,
seguidas de térax y abdomen, res-
petando palmas, plantas y mucosas.
Es importante destacar que nunca
van precedidas de un componente
inflamatorio o lesion cutdnea pre-
via, pues de lo contrario estariamos
ante una lesiéon hipopigmentada re-
sidual y no ante un nevus acrémico.
Aquellos pacientes que presenten
multiples nevos acrémicos o si es-
tos estan distribuidos en cuadrantes
o siguiendo las lineas de Blaschko
(mosaicismo hipopigmentado), tie-
nen mayor probabilidad de asociar
anomalias o malformaciones tanto
cutaneas (sudoracion, hipertricosis,
hipoplasia ungueal...) como extra-
cutaneas sobre todo neuroldgicas
(convulsiones y retraso mental). Los
nevus acromicos persisten indefini-
damente pero tienden a mejorar con
la edad. Son mas evidentes en verano
y en los pacientes de piel oscura,
siendo muy poco llamativos en los
de piel clara durante el invierno. De
la misma manera, pero en el sentido
opuesto, podemos encontrar nevos
hipercrémicos o hiperpigmenta-
dos. Aunque en ocasiones plantea
dificiles diagnosticos diferenciales,
se suele distinguir facilmente de
la esclerosis tuberosa segmentaria
(asociada con frecuencia con otras
maculas hipomelandticas, con di-
ferentes manifestaciones cutdneas y
con un compromiso neurologico),
del vitiligo (amelanético y adquiri-
do) y del nevus anémico (presentan
coloracion vascular frente a estimu-
los mecanicos).

Manejo clinico y signos de alarma

La mayoria de los motivos?) de

consulta de nuestra practica diaria en
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relacion con la patologia melanocitica
estan relacionados con su apariencia
cosmeética, sintomatologia reiterada
(foliculitis subnévicas, irritaciones,
prurito...) o dudas sobre su potencial
de malignizacién.

La mayoria de los nevus melanociticos
no precisan tratamiento y un buen segui-
miento es mas que suficiente para estar
tranquilos y convencidos de su benignidad.

En el pasado, muchos autores abo-
gaban por la eliminaciéon profildctica
sistematica de todas las lesiones pig-
mentadas de determinadas localiza-
ciones: palmas, plantas y genitales,
suponiendo un mayor riesgo de trans-
formacion maligna en estas zonas. Hoy
dia, se sabe que este hecho estaria in-
justificado y que la histologia mas ati-
pica de estas lesiones es propia de su
localizacién (continuamente sometida a
traumatismos), sin que ello suponga un
mayor poder de degeneracién maligna.
Podriamos realizar la extirpacién pro-
filactica de lesiones tnicas en las ante-
riores localizaciones si se distribuyen en
zonas de dificil acceso o visualizacién
que dificulten su control y seguimien-
to (sobre todo en genitales) o lesiones
aisladas en pacientes no colaboradores
ni concienciados que incluso no acuden
a las visitas, por su seguridad.

Aunque la posibilidad de maligni-
zaci6on de un nevus adquirido es muy
baja (tasa de transformacion anual de un
nevus en melanoma es de un 0,0005%
para individuos menores de 40 afios)
ante cualquier duda o cambio brusco y
sospechoso observado debe procederse
a su extirpacion y consiguiente estudio
histologico. Existen una serie de cam-
bios, en ocasiones subitos, que pueden
sufrir los nevus sin que ello suponga
malignizacién y que es importante co-
nocer. En general, estos cambios no ma-
lignos suelen afectar a todos los nevus
de un individuo o al conjunto de ellos
que se hallan expuestos al mismo agente
responsable de un cambio y al cabo de
un tiempo (7 o 10 dias) suelen volver
a su situacién basal. Un nevus puede
cambiar en el color, en el tamafio y su-
perficie, puede aparecer dolor, prurito,
ulceracion o sangrado y ser debido a
causas fisiologicas o por agentes concre-
tos, como es muy frecuente en la admi-
nistracion sistémica de glucocorticoides,

o factores locales, como la exposiciéon
solar, los traumatismos, enfermedades
ampollosas, foliculitis, traumatismos,
trombosis en los pediculados, quistes
epidérmicos...

La exploracion de los nevus melanociti-
cos de un paciente debe comenzar siempre
por la estimacién de su fototipo; ya que, la
morfologia y coloracion de los nevus esta
en intima relacion con el mismo.

Los pacientes con fototipos claros
suelen tener nevus de escasa pigmenta-
cion y abundante vascularizacion, lo que
les da un color rosado y, en ocasiones,
mixto con centro aclarado y periferia
mas oscura. Sin embargo, los pacientes
de fototipos altos suelen desarrollar ne-
vus muy pigmentados. Por lo tanto, el
nevus que nos debe llamar la atencion
en una persona de cabello rubio y ojos
claros es una lesién muy pigmentada
y, por el contrario, en una persona de
cabello moreno y ojos marrones es una
lesién escasamente pigmentada o muy
vascular.

Hemos de considerar también el nime-
ro de lesiones o carga melanocitaria.

Aunque un paciente tenga todos los
nevus de morfologia tipica (ABCD), si
posee un alto nimero (mas de 50 o 100
nevus) tiene mayor riesgo de desarrollar
melanoma por el simple hecho de que
tiene mas probabilidades por tener ma-
yor numero de lesiones. Estos pacientes
deberan seguirse estrechamente en una
unidad de lesiones pigmentadas de un
servicio de dermatologia, con derma-
toscopia digital, ya que es muy dificil
detectar cambios simplemente con la
exploracion fisica.

También, habra que tener en cuenta
la edad.

En los nifios y adultos jovenes,
suelen aparecer continuamente lesio-
nes nuevas y las existentes suelen ex-
perimentar cambios de forma lenta y
progresiva (aumento de tamaio, eleva-
cion...). La etapa infantil se considera la
de mayor inestabilidad de los nevus, sin
que ello suponga un mayor riesgo de
malignizacién. Sin embargo, a partir de
los 40-50 afos dejan de aparecer nuevas
lesiones y deben ser lesiones estables,
cualquier cambio debe ponernos en
alerta de posible degeneracion maligna.

Habitualmente, los nevus de una mis-
ma persona suelen ser homogéneos y simi-
lares entre si, compartiendo caracteristicas
clinicas.

Debera llamarnos la atencién aquel
nevus que sea diferente al resto, por feo
(patito feo) o por bonito (cisne).

A la hora de evaluar cada una de
las lesiones melanociticas de nuestros
pacientes, seria util aplicar la conocida
regla del ABCD® recogida en la tabla I.

Es importante recoger en la historia
clinica los antecedentes familiares de can-
cer, ya sea cutaneo o extracutaneo (pan-
creas, vejiga, neoplasias hematologicas. . .)
y, dentro de los cutaneos, melanoma o no
melanoma, asi como antecedentes per-
sonales y familiares de nevus displasicos
confirmados histologicamente.

Teniendo en cuenta todos los fac-
tores expuestos con anterioridad, se
consideran dos fenotipos de nevus me-
lanociticos recogidos en la tabla II.

Diagnéstico diferencial

Los nevus deben diferenciarse de
otras lesiones englobadas bajo los tér-
minos de hiperplasias melanociticas
epidérmicas (Fig. 3) y melanosis dér-
micas circunscritas. En el primer grupo,
el nimero de melanocitos es normal,
pero estos son mas grandes o contienen
mayor cantidad de melanina y no existe
riesgo de malignizacion. En el segundo
grupo, los melanocitos se hayan profun-
damente en la dermis, por lo que son de
color azul caracteristico. Sus peculiari-
dades clinicas se resumen en la tabla III.

Nevus melanociticos congénitos
Caracteristicas clinicas y clasificacion
Clinicamente, se manifiestan como
maculas de color marrén claro o rosado
en el recién nacido. Durante los anos
siguientes, aumentan su tamafo, pro-
porcional al crecimiento del nifio, se os-
curecen y desarrollan pelos terminales.
Tienden a engrosarse y arrugarse con
el tiempo y pueden aparecer noédulos
proliferativos, generalmente, benignos.
En las lesiones grandes y gigantes, pue-
den ocurrir ulceraciones y erosiones, sin
que este hecho indique malignidad. Son
frecuentes las variaciones en el color, lo
que supone una dificultad adicional para
su seguimiento y para apreciar cambios
sugestivos de malignidad. Suelen locali-
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Tabla I. Regla ABCD

Asimetria Al trazar una linea imaginaria que divida la lesion en dos partes,
éstas debe ser superponibles. Se considerara asimétrica si no es
superponible en uno o dos ejes

Bordes Bordes regulares y bien delimitados sin entrantes ni salientes.
Los bordes dentados y angulosos seran atipicos

Coloracion  Coloracién homogénea en toda la lesion. En general, se permiten pequefias
variaciones en la intensidad y tono de un mismo color (diferentes grados
de marrén) pero no deben estar presentes otros colores (rojo, negro,
gris, blanco, azul)

Diametro Diametro mayor debe ser inferior a 6 mm

Tabla Il. Fenotipos de los nevus melanociticos adquiridos

Patron normal

Fenotipo atipico

Numero de lesiones <25 nevus >50 nevus
Tamafio de las lesiones <5 mm Variable. Varios >6 mm
Color Uniforme y homogéneo en la misma lesién Irregular y variable. Diferentes colores dentro de

y con respecto a todas las lesiones entre si

una misma lesién. Diferencias en la coloracién de
los distintos nevus

Bordes Regulares y bien delimitados sin entrantes Irregulares, poco definidos, con entrantes y
ni salientes salientes y formas estrelladas
Simetria de las lesiones Si En ocasiones no se cumple, siendo las lesiones

asimétricas

Patron clinico predominante  Patrén clinico predominante claramente

establecido y repetido en todas las lesiones

No es posible determinar un patrén clinico
predominante. Las lesiones son diferentes entre si

Antecedentes personales
y familiares

No suelen tener antecedentes personales
de nevus displasicos (diagnéstico
histolégico) ni antecedentes familiares
de nevus atipicos ni melanoma

Suelen tener antecedentes personales de nevus
displasicos y, en ocasiones, antecedentes familiares
de nevus atipicos e incluso melanoma

ot £

Figura 3. Nevus de Becker. Macula pigmen-
tada con hipertrofia folicular en la zona ab-

dominal de un paciente de 11 afios.

PEDIATRIA INTEGRAL

zarse por orden decreciente en tronco,
extremidades y cabeza, adoptando en
ocasiones una morfologia curiosa (“en
banador”, “en capelina”, etc.). Ademads,
presentan con frecuencia nevus mela-
nociticos “satélites” mas pequenos en
su vecindad.

Se dividen, clasicamente®, en tres
grupos segln el tamano que alcanzaran
en la edad adulta: pequefos (<1,5 cm de

diametro); medianos (Fig. 4) (1,5-20 cm
de diametro. Son el grupo mas numeroso,
constituyendo el 70% de los nevus mela-
nociticos congénitos); y grandes (>20 cm
de diametro o que midan la medida de la
palma de la mano del paciente en la cara
y cuero cabelludo o el doble de la palma
de la mano en abdomen y térax. Son in-
frecuentes, presentandose en 1 de cada
20.000 nacidos vivos) y gigantes (>40-50
cm de diametro.
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Tabla Ill. Caracteristicas clinicas de las hiperplasias melanociticas epidérmicas y melanosis dérmicas circunscritas

Diagnostico diferencial de los nevus melanociticos

Hiperplasias melanociticas epidérmicas

Efélides o pecas

e Maculas pequefias <4 mm de diametro con bordes netos
y forma redondeada de color marrén claro uniforme mas
evidentes tras la exposicion al sol localizadas en zonas
descubiertas

e Caracter familiar. Fototipos bajos

e Mayor actividad de tirosinasa en los melanocitos de las
maculas

Melanosis dérmicas circunscritas

Mancha mongélica

e Macula de color gris pizarra, limites imprecisos y tamafio
variable, localizada en la regién lumbosacra o en zonas
préximas

e Presente al nacimiento y desaparece a los 3-4 afios

Manchas café con leche
e Maculas hiperpigmentadas de color marrén claro-oscuro de

limites precisos, forma oval o redondeada y tamafio variable.

e Presentes desde el nacimiento y no desaparecen

e 10% de la poblacién presenta manchas Unicas o <6 de
pequefio-mediano tamafio sin importancia

e Si>6 ode gran tamafo, considerar sindromes

Nevus de Ota

e Macula de color gris azulada de Iimites imprecisos
localizada de forma unilateral en la cara a nivel del
territorio de la 1* y 2% rama del trigémino

e En ocasiones, la pigmentacion se extiende al globo ocular
afectando la esclerética, conjuntiva, tracto uveal, papila
y nervio 6ptico

* Melanosomas de mayor tamafio en las manchas

Léntigo simple

e Pequefias maculas muy pigmentadas redondeadas con o

bordes precisos y tamafio <5 mm
En infancia y pubertad

Estables a lo largo de toda la vida

sin agruparse en tecas sino aislados

Color no varia con la exposicion solar

Nevus de Ito

Similar al nevus de Ota pero se modifica la localizacién

e Macula de color gris azulada de limites imprecisos
localizada de forma unilateral en la regién deltoidea

Ligero aumento de melanocitos en la unién epidermodérmica

Nevus de Becker
e Hombres, de inicio en pubertad

e |esion Unica de gran tamafo hiperpigmentada de contornos
irregulares con engrosamiento de la dermis y foliculos o

pilosos prominentes
e Region deltoidea, zona alta de térax

Figura 4. Nevus congénito mediano de ca-
racteristicas clinicas tipicas.

Nevus vestimentarios que, por
su extension, cubren toda una parte
del cuerpo. Son los mas raros, detec-
tandose en 1 de cada 500.000 recién
nacidos).

Nevus azul

e Lesion Unicay sobreelevada de limites netos y no mayor

de 1 cm de didmetro de color azul muy oscuro
Mujeres jévenes. Antebrazos y dorso de manos y pies

e Persiste indefinidamente pero sin cambio y sin

malignizacion

e Variante celular crece llegando a dimensiones de 5 cm
de didametro localizandose en region glutea, sacrocoxigea
y en cuero cabelludo. Se aconseja su extirpaciéon por su
agresividad local y la posibilidad de malignizacién

Manejo clinico y signos de alarma

Los nevus melanociticos congéni-
tos, especialmente los gigantes, pueden
asociarse a otras anomalias extracuta-
neas resumidas en la tabla IV(9. Los
dos problemas que generan los nevus
melanociticos congénitos, ademas de
las asociaciones anteriores, son su po-
tencial de malignizacién (directamente
proporcional al tamafo) y la alteracién
estética, especialmente los gigantes. Los
pacientes con nevus melanociticos po-
seen un mayor nimero de melanocitos
de lo normal y por ello presentan una
probabilidad mayor de que alguno de
ellos malignice. Se desconoce('! la ver-
dadera incidencia de la malignizacién
y, aunque son muchos los trabajos que
han intentado cuantificarla, los resul-

tados no son homogéneos y tampoco
aclaran la actitud terapéutica mas ade-
cuada que debemos seguir(?.

Los ultimos estudios sugieren que el
riesgo de malignizacion es mucho mas bajo
del que se pensaba, en torno a un 0,7-5%,
y que afecta principalmente a lesiones de
gran tamaiio, nevus gigantes y los locali-
zados en la linea media.

La aparicién de melanoma no siem-
pre ocurre sobre el nevus congénito
sino que, en ocasiones, pueden apare-
cer sobre lesiones parcial o totalmente
extirpadas e incluso alejadas de la lesién
névica (musculos, peritoneo, fascia o
SNC) y la extirpacién radical de la lesién
no elimina el riesgo de malignizacién.
Por todo ello, la cirugia profilictica esta
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Tabla IV. Anomalias extracutaneas asociadas a los nevus melanociticos congénitos (NMC)

Melanosis meningea o neuromelanosis
de Touraine

e En NMC de cabeza o cuello y linea media posterior

e Se acompafia de abundantes lesiones satélites (mayor riesgo de desarrollar
melanosis meningea a mayor nimero de lesiones satélites)

e Sintomas en los 3 primeros afios: letargia, irritabilidad, cefalea, vémitos
recurrentes, aumento del perimetro cefalico, abultamiento de la fontanela
anterior, convulsiones, fotofobia, edema de papila, rigidez de nucay,
ocasionalmente, paralisis de pares craneales periféricos, sobre todo VI 'y VII

e Realizacién de RNM entre los 4-6 meses de vida (zonas hiperintensas en T1 en
|6bulos temporales, cerebelo, puente y médula)

e Pronéstico nefasto, con una mortalidad que puede alcanzar el 90%, muriendo el
70% de los nifios antes de los 10 afios de edad

Neurofibromatosis

Espina bifida oculta

e En NMC localizados en la zona media posterior, sobre todo a nivel lumbar

Meningocele

e En NMC localizados en la zona de la piel del area de la columna vertebral

Hipertrofias o atrofias de estructuras
profundas de un miembro

e En NMC localizados en el mismo miembro

Hamartomas

e En NMC muy extensos

Sarcomas: rabdomiosarcomas, liposarcoma,

tumor de los nervios periféricos

Figura 5. Nevus congénito gigante vestimen-
tario en capellina con morfologia atipica:
multiples colores, nédulos proliferativos,
bordes irregulares...

cada vez mas en duda. Por otro lado,
existen grupos de autores que contintian
pensando que, cuanto menor sea la car-
ga melanocitica de un paciente, menor
sera la posibilidad de desarrollar un me-
lanoma y sostienen el papel protector de
la cirugia y de técnicas similares. Tras los
ultimos estudios y publicaciones, sobre
todo a partir del 2006, se observa que
las etapas criticas de la malignizacién
son la edad escolar y la adolescencia, no
los primeros afos de la vida.

Como se deduce, no esta todavia
todo dicho sobre los nevus melanoci-
ticos congénitos ni se puede establecer
aun un protocolo de seguimiento y tra-
tamiento universal, sino que debemos
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Tabla V. Factores que pueden aconsejar la extirpacion de un nevus melanocitico

congénito

Formas clinicas atipicas e Variaciones abigarradas de color y textura
e Formas irregulares, bordes irregulares
e Presencia de nédulos

Historia familiar de e Alguno de los progenitores afecto de

melanoma

melanoma, sobre todo de estadio avanzado

Fenotipo de nevus melanociticos e Presencia de nevus melanociticos adquiridos

adquiridos atipico

atipicos

e Presencia de nimero elevado de nevus
melanociticos adquiridos

Localizacion e Nevus melanociticos congénitos localizados
en areas de dificil seguimiento clinico como
cuero cabelludo y zona perineal

enfrentarnos a cada paciente de forma
individualizada, no olvidando que un
buen seguimiento es imprescindible
en todos los casos y considerando el
riesgo de malignizacidn, el resultado
estético o funcional y, simultineamen-
te, el riesgo quirtdrgico. En general, la
actitud deberia ser conservadora(!3),
sin la extirpacion rutinaria de todas
las lesiones, salvo que existan criterios
clinicos o dermatoscépicos que asi lo
indiquen. Existe una serie de situacio-
nes que podrian apoyar de forma re-
lativa una extirpaciéon profilactica sin

estar exenta de criticas y opiniones
(Fig. 5 y tabla V).

En los nevus de pequeno y mediano
tamano, la situacion es mas controvertida
aun. Aunque algunos estudios sugieren
que existe un mayor riesgo de degene-
racién, otros no lo indican. En cualquier
caso, un abordaje multidisciplinar (pe-
diatra, dermatélogo, radiélogo y ciruja-
no plastico) y hacer a los padres partici-
pes de la toma de decisiones, mostrando
los pros y contras de cada opcion, facili-
taria el manejo de estos pacientes y debe
ser la actitud que hemos de perseguir.
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Tabla VI. Factores de riesgo de melanoma

No modificables e Fototipos bajos (I y II)
e Numero elevado de nevus melanociticos adquiridos de fenotipo normal (frecuencia de melanoma esta

aumentada 34 veces en pacientes con mas de 100 nevus)

e Nevus melanociticos atipicos (frecuencia de melanoma estéd aumentada 15 veces en pacientes con mas de

10 nevus >6 mm diametro)

e Nevus congénito gigante
e Enfermedades de dafio en la reparacion del DNA (xeroderma pigmentoso)
e Estados de inmunosupresion (riesgo de melanoma 4 veces mayor en paciente trasplantado)
e Antecedentes personales y/o familiares de melanoma (casos de melanoma familiar con mutaciones
genéticas especificas)
Modificables e Exposicion a la luz ultravioleta (sol y cabinas de rayos). Exposicién solar de gran intensidad e intermitente

en la infancia (quemaduras solares)

Figura 6. Melanoma de extension superficial sobre nevus atipico en paciente de 13 afios.
Lesién asimétrica, de bordes irregulares con entrantes y salientes, coloracién no homogénea
y diametro mayor de 6 mm.

Melanoma

El melanoma en la infancia4.19 es
raro, sobre todo en la etapa anterior a la
pubertad. La incidencia en nifios y adoles-
centes menores de 15 afios es de 1/millon.

El melanoma supone el 15% de to-
dos los canceres entre los 15 y los 19
afios y sélo el 1,2% en los menores de 15
afios. Es un tema controvertido y del que
atn queda mucho que aclarar, ya que no
hay grandes series de casos. No se sabe
mucho de sus factores prondsticos('9) ni
comportamiento bioldgico. Puede apa-
recer de novo o sobre un nevus preexis-
tente (mas frecuente que en adultos),
sobre todo, en los nevus melanociticos
congénitos grandes y gigantes. Los nifios
afectos de melanoma tienen un riesgo de
desarrollar una segunda neoplasia que se
estima en un 15%. Los factores de riesgo
quedan recogidos en la tabla VI(7-19),

El melanoma infantil puede dividir-
se en cuatro grupos de edad:

1. Congénito (desde la fase intratte-
ro hasta el nacimiento): cerca del

60% se desarrollan a partir de nevus

melanociticos congénitos medianos
o gigantes. Un porcentaje pequeno
lo constituyen casos de transmision
transplacentaria de un melanoma
materno.
Infantil 1* infancia (desde el naci-
miento hasta el primer afio de vida).
3. Infantil 2* infancia (desde el pri-
mer afio de vida a la pubertad).
4. Adolescente (tras la pubertad).
Habitualmente, el melanoma se
presenta como una papula o nédulo de
rapido crecimiento marrén oscuro o ne-
gro, aunque se pueden ver otros colores,
como: rojo, azul o blanco. También existe
la posibilidad de melanoma amelanéti-
co, de color eritematoso y sin pigmento.
Suelen ser lesiones asimétricas (Fig. 6),
de bordes irregulares, coloracién no ho-
mogénea en toda la lesion y grandes >10
mm (criterios ABCD). Sangrado, prurito,
ulceracién, erosién y dolor pueden estar
presentes y son cambios relevantes a te-
ner en cuenta sobre todo si son recientes
(en varias semanas o meses). Las locali-
zaciones mas frecuentes, al igual que en
adultos, son tronco y extremidades. Exis-

ten varias formas clinico-histologicas:
melanoma de extension superficial (for-
ma mas frecuente en la infancia. Suele
tener lesién precursora o nevus previo),
léntigo maligno melanoma (no existe
en la edad infantil), melanoma nodular
(forma mads peligrosa, ya que su creci-
miento es mas rapido y se diagnostica
tarde), melanoma lentiginoso acral (pal-
mas, plantas o aparato ungueal) y otros
(mucosas, amelanoético, desmoplasico,
spitzoide, nevoide...).

El prondstico del melanoma en nifios
es superponible al melanoma que apa-
rece en los adultos. El factor pronoéstico
mas importante es el espesor tumoral
o indice de Breslow, por lo que el Gini-
co factor que aumenta la supervivencia
hoy dia es el diagndstico precoz. El trata-
miento es la cirugia del tumor primario
con posterior ampliacion de margenes.
En funcién del estadio el paciente se po-
dra beneficiar de tratamiento adyuvante
o paliativo con interferén alfa-2B y algu-
nos regimenes de mono o poliquimio-
terapia. Actualmente, se estan llevando a
cabo diferentes ensayos clinicos con nue-
vas moléculas biologicas selectivas para
el tratamiento del melanoma metastasico
que, probablemente, seran el futuro.

Prevencion. Fotoproteccion y
vigilancia

La predisposicion de un individuo al
desarrollo de nevus melanociticos adquiri-
dos parece estar relacionada con diferentes
factores, entre los que se incluyen: fototi-
po, raza, carga genética y exposicion a la
luz ultravioleta. En los niiios, tres factores
se han visto claramente implicados en su
desarrollo: exposicion solar intermitente,
quemaduras solares y piel blanca escasa-
mente protegida (fototipos | y II).
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Es por ello de gran importancia la
educacion a la poblacion infantil en ha-
bitos de exposicién solar saludable y su
modificaciéon de actitudes con respecto
al sol, el bronceado y la fotoproteccion.
Los filtros solares ideales para los nifos
son los fisicos o inorganicos. Estos pro-
ductos son impermeables a la radiacién
solar, tanto a los rayos UVB, los UVA
como a los rayos visibles y el infrarro-
jo. Los mas utilizados son el 6xido de
cing, el di6éxido de titanio y la mica.
Son cosméticamente poco adecuados,
ya que dan aspecto de mdscara y ne-
cesitan mantenerse con reaplicaciones
frecuentes. Sin embargo, los nuevos
productos han conseguido mejorar la
cosmeética, constituyendo a dia de hoy
un producto estrella en poblaciones
complicadas, como los nifos, los an-
cianos, las embarazadas y los pacientes
con patologias concretas. Estan exen-
tos de riesgos de producir dermatitis
de contacto alérgica u otras reacciones
similares. En cuanto al factor de pro-
teccion solar, éste deberia oscilar entre
30-50, no olvidando la importancia de
repetir su aplicacion cada 2-3 horas de
exposicion solar, después del bafio, tras
sudoracién excesiva...

También, es importante entrenar a
los pacientes y sus familias en la au-
tovigilancia (detectar lesiones nuevas,
cambios de lesiones preexistentes, sig-
nos de alarma...) y derivar a aquellos
pacientes de especial riesgo a un servi-
cio de Dermatologia®® donde se pueda
realizar un seguimiento mas estrecho y
controlado gracias a los nuevos avances
en dermatoscopia y seguimiento digital
dermatoscépico.
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diagnostico diferencial.



TRASTORNOS DE LA PIGMENTACION: LENTIGOS, NEVUS Y MELANOMA. FOTOPROTECCION

Caso clinico

Paciente de 10 afios de edad sin antecedentes persona-
les ni familiares de interés que consultaba por la aparicién
slbita de lesiéon pigmentada en la zona del talén de la planta
del pie derecho de 24-48 horas de evolucién. El paciente
referia molestias en esa zona e incluso sangrado. A la explo-
racion, el paciente de fototipo Il presentaba escasos nevus
en tronco y extremidades (<20) de caracteristicas clinicas
tipicas: simétricos, bordes regulares, coloracién homogénea

Figura 7.

y marrén uniforme (acorde con el fototipo) y diametro escaso.
Destacaban 3 lesiones en la planta del pie derecho. Dos de
ellas (superior e inferior) las tenia desde hacia afios, eran le-
siones simétricas, de bordes regulares, coloracién homogénea
marrén en toda su superficie y didametro <0,6 mm. La lesion
nueva y por la que consultaba el paciente estaba cercana a
la inferior, era algo asimétrica, bordes regulares y diferentes
colores (marrén claro, marrén oscuro y rojo).
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