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Giant congenital melanocytic nevus.
«Turtlie hoy»: Case report
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Abstract

Presentamos el caso de un paciente de 2 afios de edad,
conocido en su pueblo, como “el nifio tortuga (testudi-
nes)” debido a la gran similitud con dicho reptil. Desde
su nacimiento presenté nevus melanocitico gigante loca-
lizado en regidn torécica posterior, regiéon lumbosacra y
lesiones satélites en extremidades y abdomen, de 50 por
40cm de didmetro y color café oscuro; la piel en las
zonas afectadas es gruesa con grandes surcos de aspecto
corrugado (cerebriforme).

El nombre dado al nifio se basa en la similitud de sus
lesiones con la morfologia de una tortuga, ya que el
caparazon cubre la zona superior, inferior y lateral del
cuerpo de este animal, de la misma forma que el nevus
gigante lo hacia en el caso de nuestro paciente. Este
caparazon estd formado por placas dseas revestidas de
placas corneas, que se asemejan a los surcos de aspecto
corrugado que conforman el nevus melanocitico gigante.

Los estudios clinicos practicados revelaron compro-
miso cardiovascular, hepético y esplénico, asi como una
desfavorable evolucién y pronostico del cuadro clinico,
por lo que esta patologia, especificamente para este nifio
y de acuerdo a la junta Médico-Quirtirgica y valoracio-
nes, fue considerada inoperable.

We present the case of a 2 years-old patient, known in
his town as “turtle boy”’(testudines) due to his great simi-
lity with this reptile because of his giant congenital
melanocytic nevus, located in the posterior and lateral
aspect of the chest and in smaller proportion in abdomen
and extremities, of 50 by 40cm and dark brown colour.
The skin in this zone is thick with great furrows and
corrugated aspect.

He was called “turtle boy” based on the morphology
of the turtle, its shell covers the superior, inferior and
lateral zone like in our patient’s case. It is formed by
bone layers covered by cornea layers, which resemble
the furrows and corrugated aspect of the giant congeni-
tal melanocytic nevus.

Medical investigation reveals association with cardio-
vascular, hepatic and splenic compromise. According to
the Clinical and Surgical Committee evaluation was
inoperable.
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Introduccion

Los nevus melanociticos congénitos se definen
como proliferaciones nevomelanociticas presentes en
el nacimiento; se encuentran en aproximadamente el
1% del total de recién nacidos vivos(1-3). De acuerdo
a su tamaio se clasifican en pequefios, si su tamafio es
menor de 1,5 cm, medianos entre 1,5 a 199 cm y
gigantes o grandes aquellos con tamafio es mayor de
20 cm o que cubren un drea mayor de 120 cm?2. La
superficie del nevus puede ser lisa, nodular, pilosa,
plexiforme o solo pigmentada y corrugada, siendo
ésta dltima la presentacién mas exoética(2.,4,5).

Aunque la patogenia de los nevus congénitos no ha
sido completamente aclarada, se ha postulado que se
forman durante la embriogénesis temprana, entre la 5*
y 24* semana de gestacion, como resultado de un error
morfogenético en el neuroectodermo que lleva al cre-
cimiento no regulado de melanoblastos (precursores
de melanocitos (6).

Los nevus melanociticos intradérmicos congénitos
gigantes (NMICG) son una rara marca de nacimiento;
se presentan en 1 de cada 20.000 a 50.000 nacimientos
y son mds frecuentes en la regidén posterior del tronco.
Habitualmente son de color café oscuro o negro; se
caracterizan al nacimiento por presentar superficie lige-
ramente verrucosa, margenes irregulares y, a menudo,
por lesiones satélites tipo papulas hiperpigmentadas en
la periferia de la lesion principal (1,7).

Ademas del impacto psicosocial que pueden provo-
car debido a la potencial deformidad cosmética que
asocian, los NMICG pueden presentar otros proble-
mas como su potencial transformacién maligna, mela-
nosis neurocutaneas y/o limitacién de la movilidad.
En Latinoamérica, hasta el momento, se cuenta sola-
mente con un caso reportado de nevus congénito
gigante corrugado de esta variedad localizado en el

Tabla I. Tabla de Lund y Browder para calculo de la superficie
corporal quemada. (Tomada de Pediatria Diagnéstico y
Tratamiento. Rojas E. Sarmiento F Ed. Celsus. 2003)

AREA EDAD EN ANOS % | % %
0-1]/1-4]5-9[10-15] AaDuLTO | 2° 3 | TOTAL

Cabeza 19 | 17 | 13 10 7
Cuello 2 2 2 2 2
Tronco ant. 13 |13 | 13 13 13

| Tronco post. 13 113 | 13 13 13
Gluteo der. 2% | 2% | 2% | 2% 2%
Glateo izg. 2% | 2% | 2% | 2% 2

enitales 1 1 1 1 1

Brazo der. 4 4 4 £ 4
Brazo izq. 4 4 4 £ 4
Antebrazo der. | 3 3 3 3 3
Antebrazoizq. | 3 3 3 3 3
Mano der. 2% | 2% [ 2% | 2% 2%
Mano izq. 2% | 2% | 24 | 2% 2%
Muslo der. 5% | 6% | 8% | 8% 9%
Muslo izq. 6% | 6% | 8% | 8% 9%
Pierna der. [ 5 | 5% 6 7
Plerna izq. [ 5 | 5% 6 7
Pie der. 3 [ 3% | 3% ]| 3% 3%
Pie izq. 3% | 3% [ 3% | 3% 3%
TOTAL

tronco, en el Instituto Mexicano de Dermatologia
Pedidtrica, y se han reportado 2 casos de nevus gigan-
tes corrugados en cuero cabelludo en México (7,8).

CASO CLINICO

Paciente de 2 afios de edad y sexo masculino, pro-
cedente de Arboletes, Antioquia (Colombia), sin ante-
cedentes heredofamiliares importantes. Presenta una
lesion congénita de 50x40cm de didmetro a nivel de
regién tordcica posterior, regiéon lumbosacra, regién
lateral del abdomen y extremidades, de forma sateli-
tal, color pardo grisidceo y con bordes delimitados. La
superficie de la lesion presenta piel gruesa de consis-
tencia semiblanda, lefiosa, con surcos profundos que
le confieren un aspecto corrugado, ausencia de anexos
cutaneos e intenso prurito asociado (Fig. 1-7).

Para aproximarnos al calculo de la superficie cor-
poral comprometida por el nevus utilizamos como
referencia la tabla de Lund y Browder que se utiliza

Figs. 1-7. Diversas iméagenes en las ques se muestran las areas afectadas, el aspecto y la extension de Nevus melanocitico gigante.
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para el calculo de superficie corporal en pacientes sentaba un compromiso del 25,7% de su superficie
quemados (Tabla I). Segtin esta tabla el paciente pre- corporal.
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La exploracion fisica evidenci6 hepato-esplenome-
galia, adenopatias axilares e inguinales y soplo sisto-
lico asociado; no se comprobé compromiso neurolo-
gico.

El nifio fue atendido en consulta externa de Cirugia
Plastica en el Hospital Engativa II nivel E.S.E
(Empresa Social del Estado), Fundacién Alexis
Carrel, y hospitalizado para su estudio en la Funda-
cion Cardio-Infantil Bogota — Colombia. Dentro de
los estudios diagndsticos realizados en La Fundacién
Cardioinfantil se encuentran: dos biopsias de piel, la
primera obtenida de piel de la espalda con informe
histopatoldgico de nevus melanocitico intradérmico
con rasgos congénitos y bordes de reseccion laterales
comprometidos por la lesion. La segunda biopsia fue
tomada de una lesién nodular hiperpigmentada de
consistencia cauchosa localizada en la rodilla izquier-
da, con informe de nevus melanocitico compuesto
completamente resecado. Las piezas estudiadas mos-
traban patrén histolégico con arquitectura celular de
elementos predominantemente conglomerados de
células melanociticas (9,10), circunscritas en forma
predominantemente intradérmicas, hiperpigmentadas,
dentro de una densa dermis reticular superficial. Los
melanocitos se asocian a células inflamatorias, como
una respuesta de crecimiento ripido en un estroma
fibroblastico (Fig. 8).

Debido a la presencia de hepato-esplenomegalia en
el examen fisico, realizamos estudios por imagen
complementarios entre ellos:

—Resonancia y angiorresonancia magnética abdo-
minal que evidencié hepato-esplenomegalia leve y
adenomegalias inguinales, sin hallazgos que sugirie-
ran malformacién vascular en la parte pdsterolateral
derecha de la pared abdominal.

—Ecografia doppler portal donde se evidencid
ligero aumento en los indices de resistencia de la arte-
ria hepdtica, sin signos de hipertension portal; hepato-
esplenomegalia.

—Ecocardiograma que mostraba ligera dilatacién
ventricular izquierda con funcién preservada.

—Resonancia magnética cerebral dentro de limites
normales; no se evidencié compromiso leptomenin-
geo.

—Gammagrafia 6sea sin evidencia de enfermedad
metastdsica tumoral ni extension primaria.

—Hemograma: anemia microcitica, hipocrémica,
heterogenea.

Ante la evolucién clinica favorable y la confirma-
cién diagndstica de nevus melanocitico intradérmico
sin evidencia actual de transformacion maligna ni
compromiso leptomeningeo, se dio de alta al paciente
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Fig. 8: Tincién con hematoxilina-eosina de fragmento de piel tomada de
nevus de la region dorsal del paciente: patron histolégico con arquitec-
tura celular de elementos predominantemente conglomerados de célu-
las melanociticas, circunscritas en forma predominantemente intradér-
mica, hiperpigmentadas, dentro de una densa dermis reticular superfi-
cial. Los melanocitos se asocian a células inflamatorias, como una res-
puesta de crecimiento rapido en un estroma fibroblastico.

con cita para revisiones periddicas y control estricto
por los Servicios de Pediatria, Dermatologia Pedidtri-
ca y Oncohematologia, con el fin de realizar biospia
de medula 6sea y descartar enfermedad de depdsito.

Discusion

El nevus melanocitico congénito gigante corrugado
es una rara variante que tnicamente se ha descrito en
piel del cuero cabelludo. Hasta el momento, en Cen-
troamérica (México), se han reportado 3 casos de
nevus melanocitico intradérmico gigante corrugado,
de los cuales solo 1 de ellos estaba localizado en el
tronco, y los otros 2 casos se localizaron en piel de
cuero cabelludo (2). En Colombia no existen publica-
ciones sobre esta patologia.

En el paciente que presentamos, los hallazgos his-
topatoldgicos permitieron establecer el diagndstico de
nevus melanocitico congénito gigante corrugado (5,

6), patologia exdtica y de dificil manejo. Los nevus de
aspecto corrugado no presentan anexos cutineos y
con frecuencia son muy pruriginosos. La ausencia de
pelo probablemente se deba a la proliferacion del teji-
do conectivo, que sofoca los foliculos pilosos y el
prurito puede ser debido a una reaccién mediada
inmunolégicamente (2).

Desafortunadamente el caso fue considerado
inoperable por la extensién y compromiso de la
lesion.

A partir de cualquier tipo de nevus congénito se
puede llegar a desarrollar un melanoma; sin embargo,
se ha demostrado que el riesgo se relaciona de mane-
ra directamente proporcional al tamafio del nevus y al
grado de profundidad del mismo. En diferentes series
se ha descrito el riesgo de transformacién maligna
para los nevus congénitos segun los siguientes crite-
rios: pequenos y medianos 0-4.9 % ; gigantes 4.5-
10%. Aunque estd claro que los individuos con mela-
nomas congénitos gigantes presentan riesgo mds alto
de transformacién maligna (melanoma), este riesgo
varia dependiendo de las caracteristicas propias del
nevus tales como tamafio, profundidad, homogenei-
dad y si es macular o rugoso (11, 12).

En pacientes con nevus congénitos el melanoma se
puede desarrollar a cualquier edad; sin embargo, el
riesgo de transformacion maligna es mayor en los pri-
meros anos de la vida, y aproximadamente el 70% de
los melanomas se diagnostican en menores de 10 afios
de edad (13).

La localizacion de estos nevus en la linea media
centroespinal puede asociarse con la posibilidad de
una melanosis neurocutdnea, que puede aparecer
hasta en el 25% de los pacientes neurolégicamente
asintomadticos y obliga a emplear técnicas de imagen
mediante Resonancia Magnética (IRM).

El prondstico es desconocido, pero estos pacientes
presentan un riesgo mayor de desarrollar melanoma
cerebral que no puede tratarse quirdrgicamente, al
igual que sintomas por la melanosis (convulsiones,
hipertension intracraneal, retraso). En estos casos es
recomendable evitar la cirugia agresiva (14).

Conclusiones

El caso descrito resulta trascendente por la escasa
frecuencia de presentacion y por haber pocos casos
recogidos en la literatura cientifica al respecto.
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