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Esta revision pretende ofrecer una guia préactica
sobre la conducta a seguir ante las neoplasias
benignas de melanocitos que con mayor frecuen-
cia encontraré el pediatra de Atencién Primaria:
los nevus melanociticos (NM). Cada vez son
mas frecuentes las consultas relacionadas con
la benignidad o malignidad de las lesiones pig-
mentarias de la piel, asi como sobre la necesidad
0 no de su extirpacion. La importancia de estas
tumoraciones radica en los problemas estéticos
que pueden originar, la posible asociacion con
otras malformaciones y en, algunos de ellos, el
riesgo de ser origen de un melanoma.

El nevus melanocitico es una proliferacion
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 aparicion a partir de
los 6-12 meses e ir aumentando en niUmero y ta-
mafio hasta alrededor de los 25 afios. Es esencial
diferenciar en la anamnesis los nevus presentes
desde el nacimiento o en los primeros meses de
la vida (nevus melanociticos congénitos, NMC),
de los que aparecen durante la vida del individuo
(nevus melanociticos adquiridos).

Se conocen como NMC a aquellas prolife-
raciones de melanocitos que se encuentran
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presentes al nacer. Sin embargo, algunos NM
aparecidos durante los primeros meses de
vida alcanzan con posterioridad el tamafio y
las caracteristicas de los NMC. Esta definicion
resulta de escasa utilidad y de dificil aplicacion,
ya que debemos confiar en el relato subjetivo
del propio paciente o en el de su familia para
determinar su caracter congénito. Desde el
punto de vista clinico, la distincién no es posible
en el caso de lesiones de pequefio tamafio,
mientras que cuando su didmetro supera los
1.5cm, los NM podran ser considerados congé-
nitos. Desde una perspectiva microscépica, se
han descrito una serie de criterios que, aunque
pueden considerarse validos para la mayoria
de los nevos, carecen de la especificidad y
sensibilidad necesarias para emplearse como
Unico elemento de juicio. Estas caracteristicas
microscopicas son: la presencia de tecas de
melanocitos profundas, la localizaciéon de las
mismas alrededor de los anejos y el hecho de
que, con frecuencia, éstas disecan las fibras de
colageno de la dermis. Las estrategias dirigidas
a diferenciar los nevus melanociticos adquiridos
(NMA) de los NMC carecerfan de sentido si no
fuese por el mayor potencial de transforma-
cién a melanoma que se atribuye a los NMC,
siendo el riesgo de malignizacion directamente
proporcional a su tamafio. Por dicho motivo,
la clasificacion de los NMC toma como punto
de referencia su tamafio. Se consideran NMC
de pequefio tamafio a aquellos de menos de
1.5 cm de didmetro, nevus melanociticos con-
génitos gigantes (NMCG) a los mayores de 20
cm y NMC medianos o intermedios al resto,
es decir, a los que miden entre 1.5 cm y 20
cm. La incidencia global de los NMC se calcula
alrededor del 1%. La mayor parte de ellos son
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de pequefio tamafio. En el momento de nacery
durante los primeros meses de vida los NMC son
generalmente maculas de color marrén claro.
Con el tiempo, especialmente en la pubertad, su
superficie se eleva de modo uniforme, pudiendo
mostrar un aspecto abollonado, cerebriforme
o lobular. La pigmentacién de los NMC puede
ser homogénea o mostrar varias tonalidades de
marrén y negro en un mismo nevo. Los bordes
acostumbran a ser regulares y bien definidos
en los de pequefio y mediano tamafio y algo
mas imprecisos en los gigantes. Algunos NMC
muestran pelos terminales gruesos y pigmenta-
dos en su superficie ya en el momento de nacer,
mientras que otros se desarrollardn durante
los dos primeros afios de vida o incluso en la
edad adulta. Los NMCG presentan, ademaés de
su tamafio, algunas caracteristicas clinicas que
facilitan su diagnéstico, como son: la presencia
casi constante de pelos terminales en su su-
perficie, los distintos tonos de marrén y negro
en su coloracion y su distribucion, por orden
decreciente, en el tronco, las extremidades y
la cabeza, adoptando en ocasiones una mor-
fologia curiosa («en bafiador», «en capelina»,
etc). Ademas, presentan con frecuencia nevus
melanociticos «satélites» en su vecindad. No
es raro observar el desarrollo de nédulos de
entre pocos milimetros a varios centimetros
en su superficie. El crecimiento lento y la falta
de ulceracion de estos nédulos, nos orientara
hacia la benignidad del proceso. Sin embargo,
el desarrollo de un melanoma sobre el nevus
puede iniciarse de forma similar, de modo que se
recomienda llevar a cabo el estudio histolégico
de estas proliferaciones en todos los casos.

Los nevus gigantes del area de la cabezay cue-
llo pueden asociarse a afectacion neuroldgica
por infiltracion leptomeningea y de otras estruc-
turas del sitema nervioso central, con aparicién
de hidrocefalia, retraso mental y melanomas
en esta localizacion (malanosis neurocutanea).
En los que afectan la zona dorsal media puede
existir espina bifida y otras anomalias vertebra-
les y medulares. Los NMCG de las extremidades
pueden asociarse a malformaciones Oseas.

El diagnéstico diferencial de los NMC en el neonato
incluye diversas lesiones pigmentadas (Tabla 1).
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Tabla 1. Clasificacion de las proliferaciones de

melanocitos

Lesiones melanociticas intraepidérmicas
Léntigo simple
Léntigo actinico
Léntigo de mucosas

Nevus melanociticos

Nevus melanociticos congénitos
De pequefio tamafio
De mediano tamafio
De gran tamarfio o gigantes

Nevus melanociticos adquiridos
Nevus melanocitico juntural
Nevus melanocitico compuesto
Nevus melanocitico intradérmico
Nevus melanaocitico atipico

Variantes de nevus melanociticos

En los NMCG se ha determinado que el riesgo
de desarrollar un melanoma durante los pri-
meros quince afios de vida se sitla, segun las
series, entre el 5% y el 12%. La malignizacion
de los NMCG, cuando ocurre, tiene lugar du-
rante los primeros meses-afios de la vida. Asi, el
70% de los melanomas malignos sobre NMCG
aparecen antes de la pubertad, el 60% antes
de los 10 afios y el 50% antes de los 3 afios.
Como veremos en el apartado de terapéutica,
estos datos fundamentan la dificil decisién de
indicar la exéresis de los NMCG en periodos
muy precoces de la vida.

A pesar de que los NMC de pequefio y mediano
tamafio constituyen la inmensa mayoria de
los NMC, existen pocos estudios que valoren
su potencial de transformacién maligna y
cuando esto ocurre, sélo excepcionalmente lo
hace antes de la pubertad, dato éste de gran
trascendencia a la hora de adoptar una actitud
préctica ante estas lesiones.



Tabla 2. Fases evolutivas de los nevus

melanociticos adquiridos

Nevus melanocitico juntural

Sinénimo: nevus de union

Histologia: proliferacion melanocitaria en la
union dermoepidérmica

Edad: infancia

Lesion elemental: méacula o papula poco

sobreelevada

Color: marrén oscuro o negro homogéneo

Forma: redondeada, eliptica u ovalada

Superficie: lisa

Tamafio: 1 mma 1 cm

Pelo: ausente

Nevus melanocitico compuesto

Sinénimo: nevus mixto

Histologia: proliferacion melanocitaria en la
union dermoepidérmica y en la
dermis superficial

Edad: pubertad y edad adulta

Lesion elemental: papula ligeramente

sobreelevada

Color: marrén claro o color piel normal

Forma: redondeada

Superficie: lisa o verrucosa

Tamafio: 5 mma 1 cm

Pelo: puede estar presente

Nevus melanocitico intradérmico
Sinénimo: nevus celular
Histologia:proliferacion melanocitaria en la
dermis
Edad: edad adulta y senil
Lesion elemental: papula hemisférica, sésil o
pediculada
Color: color piel normal
Forma: redonda
Superficie: lisa o papilomatosa
Tamafio: de pocos milimetros o algunos
centimetros
Pelo: pelo terminal pigmentado en su interior

Los nevus melanociticos junturales, com-
puestos e intradérmicos representan estadios
evolutivos distintos de un mismo proceso,
cuya historia natural clinica se corresponde
con su evolucion histopatoldgica (Tabla 2). En
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Tabla 3. Diagnéstico diferencial de las

neoplasias benignas de melanocitos

Nevus melanocitico adquirido

Nevus melanocitico juntural
Tatuaje traumatico
Hemangioma trombosado
Hemorragia intracornea traumatica
Melanoma
Léntigo

Nevus melanociticos compuestos e
intradérmicos

Molluscum contagiosum

Verruga

Hiperplasia sebéacea

Acrocordén

Melanoma

Dermatofibroma

Neurofibroma

Nevus de Spitz
Granuloma piogénico
Dermatofibroma
Xantogranuloma juvenil
Melanoma maligno amelanético

Nevus azul
Melanoma
Tatuaje

Nevus melanocitico congénito
Nevus melanocitico adquirido
Melanoma
Nevus spilus
Neurofibroma plexiforme
Mancha mongdlica
Hamartoma congénito de musculo liso
Nevus epidérmico y sebaceo
Nevus de Becker
Manchas café con leche

la edad infantil se inicia una proliferacion de
melanocitos en la unién dermoepidérmica,
por lo que la mayoria de NM presentes en
estas edades son de tipo juntural. Con el paso
del tiempo, los nidos de melanocitos migran
hacia la dermis papilar, dando lugar a los nevus
melanociticos compuestos. Posteriormente, el
componente juntural disminuye y sélo quedan
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los melanocitos dérmicos, dando lugar al NM
intradérmico. El estadio final de un NM es un
apéndice cutaneo del color de la piel normal en
el que se aprecian muy pocas células névicas,
escaso pigmento y algunos adipocitos.

Desde el punto de vista clinico, los nevus juntu-
rales son pequefios (1 mm a 1 cm), redondos o
elipticos y planos o minimamente elevados. Su
color puede variar desde marrén claro al negro.
Los nevus compuestos son papulas redondas de
color marrén menos intenso. Los nevus intradér-
micos son papulas hemisféricas de superficie lisa
o0 papilomatosa, de tacto duro, a veces blando,
pero elastico y poco o nada pigmentadas.
Ademas, por su aspecto y las caracteristicas de
su superficie se han denominado verrucosos,
cerebriformes, polipoides, en mora, etc.

Los NM pueden localizarse en cualquier zona
de la piel, incluso en la unién cutdneomucosa,
en la cavidad oral, la laringe, las ufias, la con-
juntiva ocular, los genitales externos y las zonas
acras, incluyendo las palmas y las plantas.

El diagnéstico de los NM puede hacerse clini-
camente la mayoria de las veces; sin embargo,
cuando existen dudas al respecto debe recu-
rrirse a la biopsia.

El diagnostico diferencial de los NM incluye
un gran numero de entidades que variaran
dependiendo del tipo de nevo que considere-
mos (Tabla 3).

Hay que diferenciar el NM como lesion pre-
cursora de melanoma maligno y el NM como
marcador de riesgo para el desarrollo de me-
lanoma. En relacion al primer punto, aunque
es incuestionable la transformacion maligna
de algan NM adquirido, la probabilidad de
que esto ocurra se estima en 1/100.000 nevus
y la probabilidad de que el paciente muera
como consecuencia de ello de 1/500.000.
Este riesgo estimado no justifica en absoluto
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la exéresis sistematica de los NM adquiridos.
Por otra parte, la presencia de multiples NM
parece que incrementa el riesgo de padecer
un melanoma.

Los NM atipicos son, para algunos autores,
lesiones intermedias tanto clinica como histolo-
gicamente entre los NM y la fase de crecimiento
radial de un melanoma maligno. Los NM atipicos
pueden ser un predictor independiente del riesgo
de melanoma. Existen dos tipos de NM atipicos,
los esporadicos y los que aparecen en el contexto
del sindrome del nevo diaplasico familiar. Las
caracteristicas clinicas e histolégicas son similares
en ambas formas, por lo que las comentaremos
conjuntamente.

Las caracteristicas clinicas del NM atipico vienen
definidas por una morfologia asimétrica, la
variedad de color con areas marron claro y os-
curo, incluso areas despigmentadas, los bordes
irregulares y angulosos, y un tamafio entre 5
y 10 mm, aunque pueden ser mayores. Estas
caracteristicas son, en pequefio, practicamente
las mismas que se utilizan para describir un me-
lanoma (asimetria, bordes irregulares, color no
homogéneo y diametro superior a 6 mm). Pueden
ser tnicos o0 multiples, esporadicos y familiares, y
se localizan fundamentalmente en el tronco y en
los brazos, aunque pueden aparecer en cualquier
otra localizacion.

El diagnostico de NM atipico no es facil ya que
est4 sujeto a cierto subjetivismo por parte del
clinico. En este sentido, dado que los criterios
clinicos para el diagndstico del NM atipico y del
melanoma se solapan, hay que recurrir a otros cri-
terios. Mientras que los NM atipicos son lesiones
que permanecen estables y no cambian de color
ni de forma, ni aumentan de tamafio de forma
rapida con el tiempo, los melanomas si cambian
de tamafio, morfologia y color de forma apre-
ciable en pocos meses. Por este motivo, cuando
hay dudas, un seguimiento clinico e iconografico
de la evolucion temporal de los NM atipicos sera
fundamental.



Antiguamente denominado B-K mole syndro-
me en referencia a la primera inicial de los apelli-
dos de las dos familias en las que fue descrito
este sindrome, esta definido epidemiolégica-
mente por familias en las cuales dos 0 mas
familiares de sangre han sido diagnosticados de
melanoma y varios miembros mas tienen NM
atipicos. En estas familias, aproximadamente
el 50% de los miembros estan afectos, por lo
que se considera que tienen una transmision
autosoémica dominante, de penetranciay expre-
sividad variable. En estos casos, los NM atipicos
suelen desarrollarse durante la infancia, su
namero ronda las cien lesiones y se distribuyen
fundamentalmente por el tronco. El riesgo de
desarrollar un melanoma a lo largo de la vida
en los pacientes afectos se acerca al 100%, con
una probabilidad de hacerlo del 56% entre los
20 y lo 59 afios. Sin embargo, los pacientes
no afectos de las mismas familias no tienen
un aumento de riesgo. Por otra parte, los pa-
cientes con el sindrome que ya presentaron un
melanoma, tienen mayor riesgo de desarrollar
un segundo melanoma primario.

Existen una serie de variedades clinicopatoldgicas
del nevo melanocitico que conviene reconocer
porque son distintas y, a veces, plantean un diag-
néstico diferencial clinico con el melanoma.

Se trata de una lesion totalmente benigna que
puede confundirse histologicamente con un
melanoma. Las lesiones son nédulos rojizos,
que pueden sangrar con facilidad y alcanzan
hasta 1-2 cm de diametro. La mayoria de ellos
aparecen en nifios y adolescentes y la localiza-
cién mas habitual es en la cara.

Se presenta en forma de papula hemisférica
bien delimitada, de superficie lisa y brillante y
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color entre gris-azulado y azul-negro. Esta colo-
racion es debida a la presencia de melanocitos
en la dermis media y profunda. Alrededor de
la mitad de los nevus azules se localizan en el
dorso de las manos y de los pies, las mufiecas
y los glateos. Puede plantear el diagndstico
diferencial con el melanoma nodular, pero su
estabilidad clinica, la homogeneidad en el color
y en los bordes, asi como la ausencia de atipia
citologica y de mitosis, permiten diferenciarlos
facilmente.

Consiste en la aparicion en uno o varios NM
de un halo acromico a su alrededor que, en
ocasiones, conduce a la hipocromia del nevo
e incluso a su desaparicion. Este fenémeno
ocurre con mayor frecuencia en nifios y adoles-
centesy, sobre todo, en la espalda. Traduce un
fendmeno de autoinmunidad contra las células
del nevus. Este proceso dura de uno a dos afios
y la mécula acromica tiende a pigmentarse de
nuevo con el tiempo.

La mayoria de los NM no deben tratarse y
es fundamental asegurar al paciente que no
representan ningun peligro. Existen una serie
de situaciones en las que se puede plantear un
tratamiento quirurgico (Tabla 4).

La exéresis quirtrgica en huso es el trata-
miento de eleccion de las lesiones pigmen-
tarias en las que existen dudas diagnésticas,
de los NM atipicos y de los NMCG. En los
NMCG puede efectuarse la exéresis por
tiempos, con exéresis parciales en huso cada
cierto tiempo, hasta conseguir la exéresis
total o utilizar los expansores tisulares para
ganar tejido.

El rebanado de la parte sobresaliente del ne-
vus es una técnica que puede utilizarse en el
caso de NM intradérmicos. Con ella pueden
obtenerse buenos resultados estéticos, aunque
a veces son sOlo temporales porque la lesion
recidiva parcialmente. Sea cual sea la técnica
utilizada para la exéresis de la lesion, la pieza
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Tabla 4. Tratamiento quirdrgico de los nevus

melanociticos.

= Historia familiar de melanoma o de nevus
displasico

= Localizacién en zonas de dificil autocontrol

= Localizacién en zonas sometidas a irritacion
continuada

= Localizaciones especiales
Mucosa oral y genital
Partes acras
Matriz y lecho ungueal

= Pacientes de fenotipo I-Il sometidos a exposicion
solar habitual u otras fuentes de radiacion
ultravioleta

= Caracteristicas clinicas de la lesion que sugieran
malignidad/atipia clinica
Asimetria
Borde irregular
Color heterogéneo
Tamafio superior a 6 mm

= Evolucién atipica
Aparicion de sintomatologia asociada
(prurito, dolor)
Aumento rapido de tamafio
Cambio en su superficie
Sangrado espontaneo

debe colocarse en un recipiente que contenga
una solucion de formol al 10% para su estudio
histologico posterior.

El potencial de malignizacién de los NMC,
como hemos comentado, ha sido y es todavia
fuente de polémica. En sintesis, existen dos
enfoques posibles: quirtrgico y conservador.
Por actitud conservadora entendemos no sélo
la vigilancia periédica por parte del médico,
sino la autovigilancia por parte de los padres
y més adelante por parte del propio paciente.
La decision final debe ser el resultado de una
valoracion individualizada tomando como
referencia los siguientes factores: el riesgo
de malignizacion, los riesgos derivados de la
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intervencion quirdrgica y de la anestesia, los
resultados funcionales y estéticos, y los aspec-
tos econdmicos. En general, se extirparan los
NMCG, pero nunca antes de los seis meses
de vida.

La labor del pediatra de Atencion Primaria es
la deteccion de los pacientes con NM atipicos
para derivarlos al dermatélogo, quien se en-
cargara de su seguimiento. Ante un paciente
con un NM atipico pueden plantearse varias
opciones. Si se trata de una lesiéon Unica, se
puede extirpar o recomendar su seguimiento.
Cuando hay mudltiples lesiones, la biopsia o
exéresis de las mismas no suele ser posible, por
lo que se aconseja el seguimiento periddico
de los pacientes. Es fundamental diferenciar
los pacientes con NM atipicos esporadicos y
los afectos del sindrome del nevo displasico
familiar. En estos Ultimos, las revisiones deben
realizarse cada 4 meses; en el resto de los ne-
vus se ha establecido que un control anual es
suficiente. Cuando se observe algiin cambio, la
lesién debe ser biopsiada de forma incisional o
excisional. Los pacientes con nevus atipicos de-
ben ser educados para que eviten factores car-
cinogénicos como la radiacion ultravioleta solar
o la de fuentes artificiales de bronceado (UVA)
y que aprendan a efectuarse periédicamente
una autoexploracién cuténea sistematizada
para detectar precozmente la aparicion de un
melanoma. Para el seguimiento, la fotografia
convencional o digital puede ser util.

La dermatoscopia es una técnica de diagnéstico
por imagen no invasiva muy util desarrollada
en los ultimos afios, aplicada a las lesiones
pigmentadas de la piel. La simetria o asimetria
estructural, el nimero de colores de la lesion y
la distribucion de ciertas estructurasy sus carac-
teristicas son fundamentales en el diagnéstico
con dermatoscopia. Se han descrito méas de
cien parametros desde los inicios de la técnica,
pero solo algunos de ellos han demostrado una
sensibilidad y especificidad adecuadas y resul-



tan claramente reproducibles entre los observa-
dores. Sin embargo, para mejorar la precision
diagndstica es imprescindible una adecuada
formacion en la técnica. Se utiliza tanto para
el diagnéstico como para el seguimiento de
aquellas lesiones pigmentadas congénitas o
adquiridas y para la deteccién precoz de areas
de sospecha o de transformacion maligna.
Asimismo, aporta una nueva vision de las lesio-
nes pigmentadas en localizaciones especiales,
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permitiendo una clasificacién por ejemplo de
las lesiones en la piel volar, las pigmentaciones
ungueales y las lesiones en las mucosas oral y
genital. La posibilidad de realizar un control
digital nos permite, a su vez, conocer la historia
natural de las lesiones benignas tanto de los
nevos comunes como de los clinicamente ati-
picos. Algunos estudios apuntan que permite
ahorrar més del 40% de biopsias innecesarias
en lesiones clinicamente dudosas.
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