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RESUMEN

OBJETIVOS: Determinar a frecuencia de MC y MNC en los pacientes con NMCG 6 mittiples
atendidos en la consulta de dermatologia del HP CMN SXXIi, asi como las caracteristicas clinicas
y los haliazgos de imagen por resonancia magnética (IRM) de los pacientes con este fipo de
nevoes,

DISENO DEL ESTUDIO: Se trata de un estudio refrospectivo, observacional, transversal y
descripfivo.

MATERIAL Y METODOS: Se incluyeron todos los pacientes con diagndstico de NMCG o
multiples atendidos en el servicio de 1996 al 2001. Se registro edad, género, localizacion del
nevo, signos neuroldgicos, resultado histopatolégico, estudios de IRM del sistema nervioso
central, tratamientos y evolucion. Se regisirG el nilimero de pacientes que desarrolid MNC y MC.
Se realiz6 analisis mediante frecuencias simples y medidas de tendencia central,

RESULTADOS: El 55.6% de los pacientes fueron del sexo masculino, la localizacion mas
frecuente de los NMCG fue el tronco posterior (37.0%). El 18.5% de los pacientes presentd
signos neurologico anormales que consistieron en retraso psicomotor ¢ del lenguaje, cefalea,
macrocefalia y orisis convulsivas. La IRM se realizé en 12 pacientes (44.4%), el estudio fue
normal en 9 (75%), 1 paciente (8.3%) presentd reforzamiento meningeo y 2 pacientes (16.7%)
presentaron ofros hallazgos. E! MC se present6 en 2 de los pacientss estudiados (7.4%). La
MNC se presentd en 1 paciente. La vigilancia fue la principal maniobra terapeditica {66.7%).

CONCLUSIONES: Las caracteristicas clinicas y de imagen encontradas son similares a las
reportadas en estudios previos, con una frecuencia de presentacion de MC y MNC mayor y
similar a lo reportado en la literatura respectivamente.



ANTECEDENTES.

Los nevos melanociticos congénitos, presentes desde el nacimiento, son en apariencia
iguales a los nevos adquiridos benignos, Su incidencia se ha estimado en 1 en 50 a 1 en 500
recién nacidos vivos (RNV) en diferentes series. 123

Los nevos melanociticos congénitos gigantes (NMCG) son raros, ocurren en 1:1000 a
1:20,000 RNV. 34 Son mas frecuentes en ef sexo femenino, con una relacidn femenino
imasculino de 3:2. 56 Sus caracteristicas clinicas son variadas y se les puede encontrar con
hiperiricosis, apariencia rugosa y nodulos.! Ei tronco es su localizacion més frecuents,
principalmente a nivel lumbosacro, 5

Los criterios para clasificar a un nevo como gigante varian, han sido denominados gigantes
cuando rebasan los 8cm de didmetro en recién nacidos y los 20 cm en el adulto, aquellos que
tienen didmetro mayor que la palma del individuo si se encuentran en la cabeza 6 el cuello y
aquellos que no se pueden extirpar y cerrar de manera primaria en un procedimiento (nico. 3

La melanosis neurocutanea (MNC) es una complicacion rara del NMCG a nivel
neurologico. 5 Se caracteriza por proliferacion aumentada de melanocitos on sistema nervioso
central principalmente en leptomeninges de la base del craneo (piamadre y aracnoides) y en ol
parénquima cerebral (ganglios basales, cerebelo, puente, talamo y amigdalas).”

Las personas afectadas por MNC generalmente tienen nevos gigantes, localizados en
cabeza, region dorsal espinal o presentan nevos muitiples. En un reporte de casos de pacientes
con MNC el 66% de los mismos presentaban NMCG y 34% presentaban nevos miltiples. 89

Rokitanski reporto el primer caso de MNC en 1861 en un caso de autopsia de una nifia de 14
afios de edad. 7 En 1991 Kadonaga y Frieden revisaron y modificaron los criterios para el
diagnéstico de MNC e incluyen:

1) Nevo congénito gigante 6 miltiple en asociacion con melanosis 6 melanoma meningeo.
Gigante se refiere a una lesion mayor de 20cm de didmetro en el adulio, en neonatos y
lactantes la lesion debe ser mayor de 9cm si se encuentra en la cabeza 6 mayor de 6em si se
encuentra en el cuerpo. Miftiple se refiere a la presencia de 3 6 mas lesiones.

2) No debe existir melanoma cuténeo a menos que la lesion meningea sea histolégicamente
benigna.



3) No debe existir melanoma meningeo a menos que las lesiones cutdneas sean benignas.

El rlesgo de desarrollar MNC ante la presencia de un NMCG es vatiable entre los estudios.
Bittencour calculd un riesgo acumulado en 5 afios def 2.5% para MNC en 160 pacientes
pediatricos con NMCG.2 En un reporte nacional, Ruiz Maldonade encontré una incidencia de
NMCG de 1 en 4150 pacientes de la consulta de pediairia general y 1 en 405 pacientes
dermatologicos, la edad media de los pacientes estudiados fue de 1 afio 8 meses. Las
alteraciones neuroldgicas se presentaron en 1.2% de los pacientes.”

Los principales datos glinicos de MNC son las crisis convulsivas, paralisis de pares craneales,
mielopatia y datos de hipertension intracraneal. La hidrocefalia y el retraso en el desarrolio son
también frecuentes.® En casos no graves la MNC puede cursar asintomatica, 1011

Dawson encontré una mayor prevalencia de anormalidades neurol6gicas y del desarrolio en
un estudio prospectivo de 133 nifios con NMCG en comparacién con una cohorte de nifios
normales, ias principales anormalidades encontradas fueron convulsiones focales, hidrocefalia,
hiperactividad y retraso psicomotor. 6

Todos los casos con confirmacién histologica son considerados definitivos, aquellos sin
estudio histologico se denominan “provisionales”. Siguiendo los criterios anteriores Kadonaga, en
una poblacién de autopsias encontrd melanoma leptomeningeo en 62% de los pacientes
estudiados. 3

El diagnostico provisional se basa en los datos clinicos y en los haflazgos de los estudios de
imagen. La imagen de resonancia magnética ({RM) es altamente sensible en detectar meianina,
la IRM con gadolinium {Gd} es el principal método de estudio para la MNC. El principal hafiazgo
consiste en reforzamiento homogéneo y engrosamiento difuso de las meninges, la dilatacién leve
a moderada de los ventriculos es ofro dato frecuente .10

Las alteraciones neurolégicas observables en MNC pueden sufric cambios con la edad los
cuales se correlacionan con fa sintomatologia neuroldgica por lo que el seguimiento con IRM es
recomendable.??

Frieden revis¢ los estudios de resonancia magnética de nifios con NMCG asinfomaticos a
nivel neuroldgico, 45% de los pacientes presentaron anormalidades cerebrales, los sitios mas
frecuentes fueron el cerebelo, lobulo temporal, amigdalas, puente y médula.®



Kinsler en Londres estudio 43 nifios con NMC quienes tuvieron IRM, 7 pacientes presentaron
anormalidades en la IRM, solo 3 fueron compatibles con melanosis.’*  Ademas de ia MNC se
conocen ofras anormalidades neurolégicas en pacientes con NMCG incluyendo mafformacion de
Dandy Walker, encefalocele, hipoplasia de vermis, meningiomas, quistes aracnoideos y
malformacién de Chiari tipo 1. También se han reportado casos de MNC asociada a otras
malformaciones como quistes aracnoideos infraespinales y siringomielia .7

La sobrevida de los pacientes es corta, la mayoria mueren en los primeros 3 afios de haber
iniciade los sintomas neurologicos .38

El mefanoma cutaneo (MC) es una neoplasia maligna de melanocitos, en nifics constituye 1 a
3% de todos los procesos malignos. Es raro en nifios, este grupo de edad contribuye en 0.3 a
0.4% del total de melanomas,™ otros reportes consideran que hasta un 2.7% de todos ios
melanomas ocurren en menores de 20 afios de edad, 41516+  Cifras tan variables se deben a
las dificultades en el diagndstico ciinico e histopatolégico de melanoma en nifios y  su
diferenciacion con nevos benignos;®' es importante mencionar que para el diagnostico
especifico de esta entidad no se emplean estudios de imagen.

Los NMCG, miltiples & con gran cantidad de satélites presentan un riesgo aumentado para el
desarrolio de MC. 41420 jones y Lambert encontraron que ei 23% de melanomas peditricos se
localizaron en un NMCG preexistente.?t

Se estima que 2 a 20% de los NMCG desarrollaran MC, ofras series han alcanzado cifras tan
altas como el 45%. El riesgo de que un melanoma cutaneo crezca en un NMCG en el primer afio
de vida es de 8.6 x 10,000 .!

Eagen, Bittencourt y Marghoob encontraron un riesgo acumulado para melanoma de 2.3 a
5.7% en pacientes con NMCG durante 5 afios de seguimiento.22022 Dawson sin embargo no
reportd ningtin MC después de 6 afios de seguimiento de nifios con NMC.6 En un estudio
nacional se encontrd transformacion maligna en 5% de los pacientes con NMCG estudiados.5

De los antecedentes expuestos se pone en evidencia que las caracteristicas clinicas y la
frecuencia de fransformacién maligna del NMCG varian ampliamente entre los estudios y que a
nivel nacional estos datos son escasos, de lo anterior se deriva la necesidad de ampliar los
conocimientos acerca del comportamiento del NMCG, lo que permitira la deteccion temprana de

los pacientes en riesgo de desarroltar tales complicaciones.
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JUSTIFICACION.

Los nevos melanociticos congénitos gigantes son rares, al impacto psicologico se suma el
potencial de transformacion maligna. El melanoma cuténeo y la melanosis neurocutanea son 2
comportamientos diferentes y de alta letalidad del nevo melanocitico congénito gigante. La
melanosis neurocutanea ha sido descrita solo en nifios, la sobrevida después del diagndstico es
corta y varia entre 2 a 3 afos.

Hasta el momento la deteccion temprana y la vigilancia son las principales maniobras que
pueden ofrecerse ante estas 2 complicaciones graves, por lo que se hace necesario ampliar el
conocimiento acerca del comportamiento de los nevos melanociticos congénitos gigantes y el
riesgo para el desarrollo de melanosis neurocutanea y melanoma cutaneo.

Este estudio pretende conocer la frecuencia de melanoma cutaneo y melanosis neurocuténea
en este grupo de pacientes asi como las caracteristicas clinicas y los hallazgos de imagen por
resonancia magnética de los pacientes con nevos melanociticos congénitos gigantes & miiltiples
que han sido atendidos en la consulia externa de Dermatologia det Hospital de Pediatria del
CMN SXXI, lo que permifira detectar y estudiar en forma temprana a los pacientes con aito
riesgo de desarroliar estas complicaciones.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

El servicio de Dermatologia del hospital de Pediatria CMN SXXI por su condicion de tercer
nive! atiende entre ofros, a nifios con padecimientos cutaneos poco frecuentes, entre ellos las
aiteraciones del pigmento como los nevos melanociticos congénitos gigantes, hasta el momento
se desconocen las caracteristicas clinicas predominantes en este fipo de pacientes y la
frecuencia de complicaciones graves y potenciaimente letales como la melanosis neurocutanea y
el melanoma cutaneo en pacientes con nevos melanociticos congeénitos gigantes 6 muliiples
atendidos en la consulta externa de la unidad, por lo anterior surge la siguiente interrogante:

¢ Cudl es la frecuencia de melanoma cutaneo y melanosis neurccutanea en pacientes con
NMCG 6 muitiples atendidos en {a consulta externa de Dermatologia del Hospital de Pediatria?



OBJETIVOS:

OBJETIVO GENERAL:

Determinar la frecuencia de melanoma cutaneo y melanosis neuroctitanea en los pacientes
con nevos melanociticos congénitos gigantes ¢ miultiples atendidos en la consulta externa de
Dermatologia del Hospitat de pediatria CMN SXX1.

OBJETIVOS ESPECIFICOS:

1. Determinar las caracteristicas clinicas de los pacientes con nevos melanociticos congénitos
gigantes 6 mdltiples atendidos en la consulta de Dermatologia del hospital de pediatria CMN
SXXL

2. Determinar los hallazgos de imagen por resonancia magnéfica de los pacientes con nevos
melanociticos congénitos gigantes 6 multiples atendidos en la consulta de Dermatologia del
hospital de pediatria CMN SXXI.
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MATERIAL Y METODOS.

Se trata de un estudio refrospectivo, observacional, descriptivo y longitudinal. Se realizé en el
hospital de pediatria del Centro Médico Nacional siglo XX1 en el servicio de Dermatologia
pediatrica. £l universa de trabajo estuvo constituido por los pacientes pediatricos con diagnéstico
de nevos melanociticos congénitos gigantes 6 mdltiples que fueron atendidos en el servicio
durante los afios de 1996 al 2001.

CRITERIOS DE SELECCION DE LA POBLACION.

CRITERIOS DE INCLUSION,

a) Edad comprendida desde recién nacidos hasta 17 afios.

b) Ambos sexos.

c) Diagnéstico de nevo melanocitico congeénito gigante & maltiple.

CRITERIOS DE EXCLUSION.
a) Pacientes que acudieron solo una vez a consulta,

CRITERIOS DE ELIMINACION,

a) Pacientes cuyo expediente se encontré incompleto. Estos expedientes se cuantificaron para
determinar la validez del estudio.

i1



VARIABLES.

VARIABLE DEFINICION DEFINICION TIPQ | ESCALA | CATEGORIAS
CONCEPTUAL | OPERACIONAL
Nevo Nevo presente Nevo presente al na- |indepen- | Cualitativa | SifNo
melanocitico | desde ¢ cimiento. Gigante. |diente nominal
congénito | nacimientoy cuando sea > dcmen
gigante 6 | compuesto por cabeza 6 > 6emen
miitiple | células que otra parte de! cuerpo.
contienen Muttiples : Se refiere
melanina. alapresenciade 36
mas lgsiones.
Melanoma | Tumor malignode | Se considerara al Depen- Cualitativa | SilNo
cuténeo piel originado de | tumor cutaneo deri- | diente nominal
celulas productoras | vado de melanocitos
de melanina con confirmacion
histologica.
Melanosis | Depdsito de mela- | NMCG 6 con saté- | Depen- Cualitativa | SifNo
neurocuténea | nina en canbdades | lites multiples asocia- | diente nominal
anormales en do a melanosis & me-
meninges & parén- | lanoma meningeos.
quima cerebral. Requiere confirma-
cion histologica.

Edad Es el tiempo Tiempo franscurrido | Indepen- | Cuantitati- | En meses.
{ranscurrido desde | desde el nacimiento | diente va continua
el nacimiento hasta | hasta la primera
el momento actual. | consulta.

Sexo Condicién anatomi- | Se determinard de | Indepen- | Cualitativa | Masculino
cay fisiologica que | acuerdo al fenotipo | diente nominal | Femenino
distingue al macho | del paciente
de fa hembra.

Localizacion | Determinacion del ; Lugar anatémico Indepen- | Cualitativa | 1)Cabeza 6 cuello




sitio de una lesién | donde se encuentra | diente nominal | 2)Tronco anterior
O proceso. el hevo principal. 3)Tronco posterior
4)extremidades
Signos 6 | Son los datos Son los datos clinicos | Depen- Cualitativa | 1) Ninguno
sinfomas | objetivosy neurclégicos diente nominal | 2) Crisis
neuroldgicos | subjetivos de anormales obtenidos convulsivas
enfermedad en por interrogatorio & 3) Retraso psico-
SNC. exploracion fisica. motor & del
lenguaje
4) Déficit motor 6
sensitivo,
5) Cefalea.
6) Paralisis de
pares craneales.
7} Otros
Hallazgos de | Son las Todo reforzamiento | Depen- Cualitativa { 1) Reforzamiento
imagen caracteristicas meningeoy diente nominal. | de meninges.
anatémicas alteracion anatomica 2) Matformacion
anormales detectada por el de Dandy Walker.
encontradas en ¢l | estudiode 3)Hipoplasia de
estudio de resonancia vermis,
resonancia magnética 4)Meningiomas.
magnética, 5)Quistes arac-
noideos.
6)Malformacion
de Chiari TI.
7)0tro hallazgo.
8)IRM normal,

9)No se realizo el
estudio,




DESARROLLO DEL ESTUDIO.

Los pacientes que acuden a la consulta externa de dermatologia peditrica del Hospital de
pediatria del CMN SXXI son pacientes referidos de las consultas de dermatoiogia y pediatria de
los hospitales de segundo nivel. E! hospital es un centro de atencién de tercer nivel que recibe
pacientes provenientes de los estados de Chiapas, Guetrero, Morglos, Querétaro y del Distrito
Federal.

Se revisaron las hojas de concentracidn de pacientes de la consulta externa de dermatologia
desde el afio de 1996 hasta el 2001 y se captaron ios datos de los pacientes con diagnostico de
nevos melanociticos congénitos giganies. Se analizaron los expedientes  clinicos
correspondientes registrandose la edad en 13 primera consulta, sexo, tipo de nevo { gigante 6
muitiples), localizacién y tamafio del nevo principal, signos y sintomas neurolégicos, resultado
histopatolégico, hallazgos en los estudios de imagen por resonancia magnética del sistema
nervioso central, fratamiento recibido y evolucion. Se registré el nimero de pacientes que
desarrollaton MNC y MC asi como la edad al momento en que se presentaron estas
complicaciones. Se documenté el nimero de pacientes que fueron perdidos durante e
seguimiento por haber abandonado ia consulta 6 que fueron dados de alta a su HGZ.

ANALISIS ESTADISTICO.

Se realizé mediante frecuencias simples y medidas de tendencia central.
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RESULTADOS.

Durante el periodo de estudio comprendido de enero de 1996 a diciembre del 2001, fueron
atendidos en la consulta externa de dermatologia del Hospital de Pediatria CMN SXXI, 33
pacientes menores de 17 afios de edad con diagnéstico de nevos melanociticos congeénitos, el
82% (27) de ellos, tuvieron nevos que reunieron los criterios para ser considerados gigantes 6
multiples.

De los 27 pacientes incluidos, 15 { 55.6% ) fueron del sexo masculino y 12 ( 44.4% ) del sexo
femenino, con una relacion femenino/masculino de 1:1.25. La mediana de edad en la primera
consulta fue de 24 meses.

La localizacion mas frecuente de los NMCG fue el tronco posterior en 10 de los 27 pacientes
(37.0% ), seguido de la cabeza (25.9%) y las extremidades (25.9%). (Tabla 1)

El 81.5% de los pacientes {22) no presentd ninglin signo 6 sintoma neurolégico anormal, dos
pacientes { 7.4%) presentaron retraso psicomotor & del lenguaje y en los tres restantes se
presentd uno de los siguientes sintomas: cefalea, crisis convulsivas y macrocefalia. ( Tabla 2 )

El estudio de resonancia magnética de sistema nervioso central se realizd en 12 (44.4%)
pacientes, 8 (75%) estudios fueron normales v en tres {25%) se reportaron hallazgos anormales
(reforzamiento meningeo, hipogenesia de cuerpo calloso, formacion quistica del tercer veniriculo
y reforzamiento parenquimatoso de la amigdala temporal), al momento de realizar la IRM ocho
de los pacientes se encontraban asinfomaticos y 4 tenian algan signo 6 sinfoma neurologico, los
hallazgos anormales se reportaron en uno de los asintomaticos y en dos de los sintomaticos.
(Tabla 3)

El melanoma cutdneo se presentd con una frecuencia de 7.4% Los pacientes que
desarroliaron el melanoma fueron un nific de 3 meses de edad y una nifia de 17 meses de edad,
asta Gifima paciente fallecid.

Solo un paciente desarrolio melanosis neurocutanea, para una frecuencia del 3.7%. E
paciente con esta complicacion fue un nifio de 8 afios de edad que fallecié al mes del
diagnostico. La cefalea persistente fue ef sinfoma inicial seguido de disartria, paralisis de pares
craneales e hipertension intracraneal. La biopsia de meninges demostrd melanosis
neurocutanea.

15



Def grupo de pacientes estudiados 66.7% (18) se mantuvieron en vigilancia, a 18.5% (5) se
les efectud reseccion del nevo por causas estéticas, en un paciente se realizé reseccion de

melanoma, un paciente recibié quimioterapia y el resto tuvieron otro fipo de manejo médico 6

quirdrgico {derivacion ventriculoperitoneal y manejo de hipertension intracraneal). (Tabla 4)
Actualmente 21 pacientes (77.8%) continiian en vigilancia, dos pacientes (7.4%) fallecleron,

dos abandonaron el estudio y dos fueron enviados a su hospital general de zona para continuar

vigitancia, (Tabla 5}

Tabla 1. Localizacion de los NMCG

LOCALIZACION FRECUENCIA PORCENTAJE
Cabezs 6 cuello 7 25.9
Tronto anterior 3 111
Tronco postetior 10 37.0
Extremidades 7 259
Total 7 100
Tabla 2. Signos y sintomas neurol6gicos.
SIGNOS Y SINTOMAS NEUROLOGICOS FRECUENCIA PORCENTAJE
Ninguno 22 815
Crlsls convulsivas 1 37
Retraso psicomotor 6 del lenguaje 2 74
Déficit motor 6 sensitivo 0 0
Cefalea 1 37
Parélisis de pares craneales 0 0
Otros i 3.7
Yotal 21 100




Tabla 3. Hallazgos por imagen de resonancia magnética.

HALLAZGOS DE IMAGEN FRECUENCIA PORCENTAJE
Reforzamiento meningeo 1 43.7
Maiformaci6n de Dandy Walker 0 0
Hipoplasia de vermis 0 0
Meningiomas ] 0
Quistes aracnoideos 0 0
Mailformacion de Chiari Tipo i 0 0
Otros hailazgos 2 74
IRM normai 9 333
No se realizd ef estudio 15 55.6
Total i 100

Tabla 4. Tratamiento de los pacientes con NMCG
TRATAMIENTO NUMERQ PORCENTAJE

Vigilancia 18 66.7

Reseccién def nevo 5 185

Reseccion del melanoma 1 37

Quimicterapia 1 37

Qiro 2 74

Total 27 100
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Tabla 5. Estado clinico actual de los pacientes,

ESTADO CLINICO ACTUAL NUMERO PORCENTAJE
Vivo y en vigHancia 21 ir8
Befuntion 2 74
Abandonb las consultas 2 74
Alta a sy HGZ 2 74
Totat 27 100%
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Tabla 6. Curso clinico de los pacientes con NMCG.
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*  Paciente que desarmolld melanosis neurocutanea.

® Pacientes que desarmollaron melanoma cutaneo,

+  Pacientes que fallecieron.

¢ Pacientes que abandonaron la consulfa,

o Pacientes enviados a su HGZ para continuar vigilancia.
NMCG Nevo melanocitico congénito gigante.
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DISCUSION.

Los nevos melanociticos congénitos gigantes (NMCG) son raros, con una incidencia que
varia de 1:1000 a 1:20000 recién nacidos vivos. 34 Como consecuencia de su baja frecuencia
son pocos los estudios que han determinado sus caracteristicas clinicas y su comportamiento
biologico. En la literatura nacional solo existe un estudio reportado sobre nifios con NMCG y se
desconocen las caracteristicas de los pacientes con esie diagndstico atendidos en nuestra
unidad. Este estudio muestra fa frecuencia de presentacion de diversas caracteristicas clinicas y
de imagen de los pacientes con NMCG atendidos en nuestra unidad en los iimos § afios.

Contrario a los resultados de estudios previos 58 donde se reporid mayor frecuencia de los
NMCG en el sexo femenino, en el presente estudio, ef sexo masculino (55.6%) fue el mas
comtinmente afectado por el padecimiento.

En cuanio a ia focalizacion de los NMCG Bittencourt? enconiré que el 82% de sus pacientes
tenian nevos con distribucién axial (cabeza, cuello y fronco), ofros estudios reportaron
predominio en tronco, sobre todo en la cara posterior.5® En este trabajo, la localizacién mas
frecuente fue la cara posterior de fronco que se presentd en un 37 % de los pacientes, estos
resultados coinciden con lo encontrado en los estudios previos. La cabeza vy las extremidades
fueron el segundo lugar mas frecuentemente afectados por este tipo de nevos,

La presencia de datos clinicos neurolégicos anormales fueron investigados por el riesgo de
los pacientes con NMCG para desarrollar melanosis neurocutanea (MNC). La mayoria de los
nifios incluidos no present6 ningln signo 6 sintoma neuroldgico anormal (81.5%), e resto de
pacientes {18.5%) presentd algin dato clinico anormal, estos datos consistieron en retraso
psicomotor ¢ del lenguaje, cefalea y macrocefalia. Estos resultados coinciden con lo reportado
por Kinsler’® quien enconfré alteraciones neurolégicas en el 20.9% de su muestra, las
alteraciones encontradas fueron crisis convulsivas, hemiparesia y refraso psicomotor; por ofro
lado la frecuencia en el presente estudio fue mayor al 2.5% reportado por Bittencouri2
El estudio de resonancia magnética (IRM) de sistema nervioso central se realizé en doge
pacientes (44.4%), de los cuales, solo en el 25% se report6 alguna anormalidad; este resultado
es semejante a lo reportado en ofros estudios donde las alteraciones detectadas han variado del
16 al 45%. %% El fipo de alteraciones encontradas concuerdan con lo reportado en diferentes
estudios. 7:10.12.13
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El estudio de IRM en el grupo de pacientes incluidos solo se realizo en 12, 8 de los cuales
estaban asintomaticos, y de ellos solc en 1 (12.5%) se reporté estudio con anormalidades, como
el reforzamiento parenguimatoso de una amigdala temporal, este hallazgo es compatible con
melanosis neurocutanea que debe considerarse provisional hasta obtener la confirmacion
histol6gica, la cifra del 12.5% contrasta con lo reportado por Frieden ® quien encontré un 45% de
anormalidades en la IRM en nifios con NMCG asintomaticos. La diferencia de cifras pudiera
explicarse por la limitante de que el estudio no fue realizado en fodos los pacientes, sin embargo
queda por definir la verdadera utilidad de la IRM, frecuencia de anormalidades y factores
relacionados.

Los NMCG tienen un riesgo elevado para el desarrollo de melanoma cuténeo, 4142021 g
transformacion maligna ha sido encontrada en el 3.3% a 5% de pacientes con NMCG. 52022 En
la poblacion estudiada el melanoma cutaneo se presenté en el 7.4%, cifra mayor a la reportada
en los estudios sefialados.

La melanosis neurocutanea se presenté en uno de nuestros pacientes, lo que corresponde a
un 3.7% del fotal, esta cifra es equiparable con el 4.6% de pacientes que desarrollaron esta
complicacion en el estudio de Bittencourt 2 sin embargo es mucho menor al 13.1% encontrado
por Dawson 8

El presente reporte confirma diversos aspectos clinicos y de imagen que han sido publicados
en poblacion pediétrica con NMCG. Como fue comentado, la imagen por resonancia magnética
no fue obtenida en todos los pacientes sintomaticos y asintomaticos, lo que limita las
conclusiones con respecto a la frecuencia de hallazgos anormales en estos grupos de pacientes.
Es necesario por lo tanto estudios posteriores que evalilen este aspecto en los nifios con NMCG
y la necesidad de realizar el estudio en todo paciente con este tipo de nevos atin cuando la
sintomatologia neurolégica este ausente.
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CONCLUSIONES.

El sexo masculino es el mas cominmente afectado por NMCG en ¢! grupo de pacientes
del Hospital de pediatria.
La cara posterior del tronco y la cabeza son los sitios anatomicos que con mayor
frecuencia se ven afectados por nevos melanociticos congénitos gigantes.
Existe una baja frecuencia de sintfomatologia neurolégica.
Las alteraciones estructurales de sistema nervioso central detectadas por resonancia
magnética son raras, se recomienda basar la decision de realizar este estudio en
criterios clinicos.
La melanosis neurocutanea y el melanoma cutaneo son complicaciones raras pero
potenciales de los NMCG.,

Se requiere de un estudio para definir la verdadera utilidad de la IRM, aunque es
probable que la vigilancia clinica sea el procedimiento de mayor utilidad en el
seguimiento de este tipo de pacientes.
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PREVALENCIA DE MELANOMA CUTANEO Y MELANOSIS NEUROCUTANEA EN
PACIENTES PEDIATRICOS CON NEVOS MELANOCITICOS CONGENITOS GIGANTES
HOJA DE RECOLECCION DE DATOS.

No.

Marque con una X el paréntesis correspondiente de acuerdo a la informacion obtenida en el
expediente clinico.

NOMBRE:
CEDULA:

Fecha de la primera consulta ;
Fecha de la ditima consulta

a) SEXC:
1. Masculino ( )} 2. Femenino ( )
b) EDAD: meses.

¢) LOCALIZACION DEL NEVO PRINCIPAL:
1. Cabezadcuello ( )
2. Tronco anterior ()
3. Tronco posterior { )
4. Extremidades ( )
d) SIGNOS NEUROLOGICOS:
1. Ninguno ( )
. Crisis convulsivas  { )
. Retraso psicomotor 6 del lenguaje ( )

. Cefalea ( )
. Parélisis de pares craneales ()
. Otros ( ). Cual
€) HALLAZGOS DE IMAGEN:
1. Reforzamiento meningeo ()
2. Malformacion de Dandy Walker ()

2
3
4, Déficit motor 6 sensitive  { )
5
6
7




Hipoplasia de vermis  { )
Meningiomas { )

Quistes aracnoideos ()
Malformacion de Chiari TI ()
Oftros hallazgos ( ) Cual:

IRMnormal { )

No se realizb el estudio { )

f) DESARROLLO DE MELANOMA CUTANEQ:
1. 8 ()
Edad en que se desarrolié:

© e N> ¢ s w

Tiempo transcurrido desde fa primera consulta hasta el desarrolio del melanoma:
2. No ( )
g) DESARROLLO DE MELANOSIS NEUROCUTANEA:
.8 ()
Edad en que se desamrollo:
Tiempo transcurrido desde la primera consulia hasta el desarrolio de la melanosis;
2. No { )
h) TRATAMIENTO
. Vigilancia ( )
. Resecciéndelnevo { )

. Quimioterapia ( )
. Olro ( ) Cual
iy ESTADO CLINICO ACTUAL DEL PACIENTE:
1. Vivoyenvigilancia ( )
2. Defuncién ( )
3. Abandoné las consultas ()
4. AtaasuHGZ ( )
BIOPSIA:
No. . Resultado:

1
2
3. Reseccion del melanoma ( )
4
5




