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Los nevus congénitos son tumores
benignos del sistema  pigmentario
cutineo,(Fig. 1). Las fonmas gigantes
aparecen probablemente en  una
proporcionde 1 caso de entre 75000 a
500.000 nacimientos y el nevus puede
cubrir hasta un 80% o 90% de la
superficie corporal del recién nacido
Resulta dificil evaluar con precision el
nimero de personas portadoras de un
nevus gigante congénito (NG.C) ya
que no se han hecho estudios
concretos sobre esta patologia. Segin
una estimacion de 1 a 10 casos por
afio, en Francia, y en funcion de la tasa
de natalidad establecida por el INSEE,
la frecuencia del N.G.C serfa inferiora
0,1%. La Asociacion “Naevus Geant
Congenital “‘que existe desde 1995 y
la Asociacion  ‘“Nevus Gigante
Congenito™* (Espafiola) han pemmitido
la realizacion de este estudio y reunir
datos sobre el desarrollo del embarazo,
larapidez de la deteccion delN.G.C, el
control médico (dermatolégico ylo
quinirgico), asi como la cobertura por
el segumo médico. Los datos
neurologicos serdn utilizados con el fin
de determinar el riesgo de un
melanoma en el seno de la populacion
afectada de un NGC. Los aspectos
psicologicos seran tratados
posteriommente.
Materiales y métodos

Con el fin de profindizar los datos de
la literatura, hemos llevado a cabo un
estudio a cerca de Ia poblacion afiliada
a dos asociaciones. El estudio ha sido
llevado acabo por medio de un
cuestionario y hemos contactado un
total de 293 personas portadoras deun
NGC de las cuales 103 han
contestadoLas  respuestas han sido
sintetizadas  principaimente, de una
parte, para un mejor acercamiento de
la incidencia de esta afeccion segiin
diversos  criterios  (edad,  sexo,
precocidad del diagnostico) y por otra
parte, para constatar, una vez mas, la
ausencia de transmision de este tipo de
afeccion en el seno deuna familia.

Figura 1:Nevus Congénito

Cuestionario

El cuestionario (Cuadro .1) s ha
realizado  segln  los  criferios
generalmente  establecidos en  la
literatura médica.

Existen muchas definiciones  del
N.GC pero el calificativo de gigante
ha sido retenido por Kadonaga (1)
para los nevus de tamafio superior a 6
cmal nacer 0 9 em de didmetro sobre
el crdneo y superior a 20 cma la edad
adulta. Estos criterios se han utilizado
en este estudio como referencia. La
reparticion por afo de nacimiento esta
representada en la figura 2.

-Estado civil

- Parte médico del diagnostico
(fotografias, certificado médico)
- Genealogia familiar
-Funcién del embarazo

- Precocidad de la deteccion

Informaciones quinirgicas
- Actos quinirgicos
- Aparicion de nevus satélites
enel crecimiento
- Cicatrizacion
- Satisfaccion /operaciones quinirgicas

Informacién dermatologica
-N.GC en capa, en calzon, en traje de
bafio

- Nevus satélites sobre el cuerpo y
sobre la extremidad cefalica.

- Vellosidad

- NGC en el créneo, cara, cuello,
miembros superiores, torax, espalda
hemionco  (D+G),  miembros
inferiores.

- Nevus intemo afectando las mucosas
- Presencia de angioma

- Presenciade eczema

Cuadrol: Cuestionario

Criterios de exclusion

Este estudio se ha realizado sobre
103 personas y algunas de ellas han
sido excluidas por diferentes razones:
Criterios no conformes (1) 10
Ausenciade presentacion de
Justificante médico 16
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Han sido necesarios diferentes
complementos de estudio y algunos
de estos complementos no se han
podido utilizar por las razones
siguientes:

Complemenio | Inexploable | Inverificable | Total

Léser 113 013 /13

Genealogia | 16 26 36

Caracteristicas dela poblacion
Como muestra la figura 2, este
estudio se ha realizado sobre un
periodo de 50 afios y con un 48% de
mujeres y un 52% de hombres.
Hemos clasificado los portadores de
N.G.C por categorias de edad: Nifios
de (0 a 11afios) adolescentes (12 220
afios) y adulos (20 en adelante)
.Todas las personas de este estudio son
sujetos blancos (caucasianos).
Se han reunido 60 personas de
nacionalidad  flancesa, 15 de
nacionalidad espafiola, 1 de
nacionalidad tunecna y 1 de
Las 77 personas (37 nmujeres y 40
hombres) han correspondido a 46
nifios cuya edad media era de 8 afios,
10 adolescentes cuya edad media era
de 15 afios y 21 adultos cuya edad
mediaerade 29 afios.

Resultados

Papel del embarazo
Dieciséis de entre 77 madres han

Excrecimiento cutineo anommal a la altura
del cuello se descubri6 en un nifio que se
reveld al nacer portador de N.C.G en capa
con espesor a nivel del cuello. Hosli (2) ha
aportado dos casos de deteccion fetal en la
31 semana de gestacion. Hay que sefialar
que las detecciones prenatales han sido
rarisimas y amerudo tardias.

Herencia

Se han detectado nevus congénitos en

3 delas 77 familias. En ninguna de las
familias enumeradas, se detectd una
segunda persona aquejada de NG.C.

En dos casos, se observo la presencia

de nevus congeénitos en la abuela, Ia
madre, el tio o la tia, por parte del lado
matemo. Estos  pequefios  nevus
congénitos (PNC) tienen un tamafio

de entre Smm y 2 cm. Enun caso, se
observd un nevus  congénito de un
tamafo de 6-7 cm por parte de un tio
patemo.
RuizMaldonado (3) ha sefialado, sin
embargo, la presencia de lesiones
congenitas en las familias de pacientes
portadores deN.GC.

Hemos destacado la presencia en este
estudio de gemelos “heterozygotes”
enel queuno es portador deN.G.Cen
capa y el oro es “indemne ““ de toda
lesion. Moris (4) et Amir(S) han
rlatado casos  de  gemelos
monozygotes, en el que solo uno es
portador de un  N.GC. en capa,
siendo el otro “indemne “ de toda
lesion.

Taiieb (6) ha detectado un predominio
de las formas gigantes en las mujeres.
Los N.G.C son de tipo nevus piloso
pigmentario gigante en 74 casos. Dos
son de tipo nevus gigante congénito
verugosos y solo uno es de tipo
La figura 3 indica la disposicion del
N.GC, que puede extenderse desde el
craneo a los miembros  inferiores
Observamos un claro predominio en
las regiones dorsales y en los
miembros inferiores. Solo 5 personas
estaban aquejadas también de un
nevus intemo afectando las mucosas.
El NGC se reparte igualmente a
nivel de los hemitroncos derecho e
izquierdo representados  por una
mediaenla figura3.

2177 tenen un NGC que se
extiende sobre el hemitronco derecho;
-18/77 tienen un NGC que se
extietnde sobre el  hemitronco
izquierdo

El NGC se extiende sobre la
espalda en 54 casos y solo 6 de ellos
tienen su N.G.C Unicamente en la
espalda. El NGC se ha extendido
también sobre los miembros inferiores
en 26 casos , solo 5 de ellos tienen el
N.G:C localizado tiicamente en uno
de sus miembros inferiores. En 17
casos, el N.G.C se ha localizado sobre
los miembros superiores y 3 de ellos
tenen el NGC. localizado
Unicamente  sobre uno  de  los
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A la parte alta de la espalda y a los
hombros. El N.G.C. llamado en traje
de bafio comesponde a la region
“‘dorso —sacra”, a la cara anterior de la
pelvis hasta por encima de Ia cintura y
a la parte alta de los muslos, a veces
hasta las rodillas.

El NGC llamado en calzon
corresponde a la region sacro lumbar
que comprende generalmente los
lados anteriores y posteriores, asi
como la pare alta de los muslos,
pudiendo extenderse hasta las rodillas.
Las formas dichas clésicas afectan a
44 personas de este estudio.

En 55 casos, hemos destacado la
presencia de nevus satélites repartidos
sobre el cuerpo, de entre ellos 30 se
situaban sobre la extremidad cefalica
(15 hombres de entre 40 portadores de
PN.C sobre la extremidad cefdlica y
15 mujeres de entre 37). Hemos
notado un ligero predominio de
PN.C. sobre Ia extremidad cefélica, en
las mujeres. Solo 3 casos, con
independencia  del  sexo, han
presentado tnicamente PN.C en la
extremidad ceflica.

Entre los 22 casos de NGC sin
PNC se enumerd 16 nifos, 2
adolescentes y 4 adultos. Una
regresion en los bordes de del NGC
se observd en 3 adultos.

Oftros trastornos

e  Aparicion de eczema

Diez personas portadoras de un
N.GC (6 nifios, 2 adolescentes y 2
adultos) desanrollaron, alguna vez, un
eczema. Un complemento de estudio
ha permitido definir con precision que
8 personas han tenido un eczema de
tipo dermatitis atdpica en lazona de las
manos y en los pliegues de las rodillas
principalmente, 1 ha desarrollado un
eczema microbiano y 2 han tenido un
eczema de contacto (reaccion de tipo

alérgico al  esparadrapo o la

Presencia de angioma
Tres personas tienen también un
angioma localizado asociado o no al
emplazamiento deunN.G.C.
Tratamientos quirdrgicos

La mayoda de las personas
aquejadas de un N.G:C. han tenido un
fratamiento quinrgico preventivo, €s
decir, 72 personas, utilizando diversas
técnicas  quinirgicas  como:  la
dermmabrasion,  curetage,  exerese
(estiramiento), injertos y laser.

Lafigura 5 ha pemmitido representar
practicados en fincion de las edades,
la totalidad esta representada para cada
unodelosactos.
Dos técnicas quinirgicas, el exerese (el
estiamiento) y el injerto han
predominado en el tratamiento del
N.G.C. (Los expansores utilizados con
el fin de obtener un sobrante de piel
antes de efectuar un estiramiento, no
son considerados aqui como una
téenica quinngica. El estiramiento ha
sido practicado una o més veces en 57
casos y 28 de ellos han recurrido al
expansor. La técnica “Cebra blanca
exerese (estiramiento) de fragmentos
cutaneos dejando aparecer una piel
con aspecto de quemadura de alto
grado) se practicaba antes de 1990.
Gousain (7) ha destacado también que
las técnicas quinigicas se  han
desarrollado, asi como la utilizacion de
del expansor después de 1989. La
dermabrasion ha representado 3 casos
y era practicada mayormente antes de
los afios 90; el curetage ha
representado 6 casos. A menudo,
varias técnicas se han practicado sobre
un N.G.C, en particular, la asociacion
de dos técnicas; injertos y estiramiento
en 20 casos. A veces, 3 técnicas han
sido practicadas; injerto,estiramiento y
dermabrasion o curetage o laser en 6
Sabemos que 12 personas han sido

NGC o sobre los nevus satelites PNC
Un complemento de estudio ha
permitido definir que 2 tipos de laser
han sido utilizados: el laser rubis
Qsswitched y el lasérCO2 pulsado.
El lasér rubis Q-switcched (2 casos)
se hasido utilizado enuno de entre dos
casos sobre los nevus satlites, y
también, en uno de entre dos casos de
N.GC. Elnfimero de pases hasido de
1 vezsobreunaparte del NG Cy de4
veces sobre los nevus satélites. El acto
es declarado doloroso debido a la
ausencia de anestesia. El resultado es
declarado medio, ya que la coloracion
ha vuelto a aparecer. El Iser rubis no
hasido satisfactorioenun 100 % (22).
El Eiser CO2 pulsado (10 casos)
hasido utilizado en 4 de entre 10 casos
sobre una parte del NGC. yen 7 de
entre 10 casos sobre los nevus satélites.
El nimero medio de pases ha sido de
1 a3 sobrelosnevussatélitesyde 1a7
sobre el NGC. El acto ha sido
doloroso para las tres cuartas partes de
las personas tratadas sobre el NG.C,;
para las personas tratadas sobre los
nevus satélites, 3 han afimmado que el
acto ha sido doloroso, 4 han afirmado
que el acto no ha sido doloroso v, 3 se
han abstenido. El resultado es
considerado bueno para 4 personas, 2
han declarado observar una coloracion
rosada, 3 han observado una
reaparicion de la pigmentacion y una
se ha abstenido. Michel (8) ha
obtenido una aclaracion del 70290 %
después de la utilizacion del laser
CO2 pulsado asociado al curetage
neonatal sobre un N.G.C cuando el
acto ha sido practicado en los primeros
dias de vida.En este estudio la casi
totalidad de las personas,72 han sido
tratadas quinirgicamente y 41 de ellas
han cicatrizado nomalmente ; 30 de
los pacientes estan  satisfechos de los
resultados  obtenidos después de las
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Hay que tener en cuenta, por
supuesto, que observando  los
resultados, que muchas veces las
personas tratadas estn satisfechas de
las téenicas pero no de las marcas de
las cicatrices. Observemos aqui que
todas las personas habiendo
desamollado un  eczema  fueron
operadas. Los resultados obtenidos, en
cada tcnica utilizada, han sido
anotadosen la figura 6.

Precocidad de Ia deteccion

Se ha observado una clara
evolucion entre los adultos y los nifios.
La precocidad en la deteccion ha
mejorado un 31% en un periodo de
33 afos en los 77 casos estudiados
(Figura7)

Discusion y conclusion

Actualmente, los casos de deteccion
prenatal censados a partir de la 31*
semana de gestacion son miuty raros.
Esas detecciones son posibles gracias
ala aparicion de otros signos cutaneos
visibles en la ecografia, lo que requiere
unas prucbas més profindas. La
presenciade PN.C. enel seno deestas
familias ha sido raramente sefialada y
no ha pemmitido establecer cualquier
herencia familiar. Un caso de gemelos
heterozygotes mencionado en este
estudio y los casos extremadamente
raros de gemelos  homozygotes
relatados en la literatura, no han
permitido confirmar Ia presencia deun
factor hereditario.

Gontier (9) ha demostrado que las
cElulas névicas procedentes de nevus
congénitos, se diferencian en cultivo
para coger un fenotipo de melanocito
nomal Esta observacion
coresponde a una  diferenciacion
clasicamente observada en cultivo: la
célula pierde entonces la mayoria de
los determinantes de sus tejidos que
pemmiten en *vivo” el mantenimiento
del estado de diferenciacion nommal.
La diferenciacion de las células
névicas en céhilas melanocitarias
proceden realmente de las células
melanocitarias y que, la diferenciacion
en células névicas cotresponderia a
una diferenciacion atipica inducida a
través de unos tejidos anomales. Un
fendmeno tal, revelaria de esta manera
la desviacion de los mecanismos
epigenéticos clasicos relevando del

Las regiones afectadas por el NG.C
van de la region encefalica a la region
espno-caudal 'y manifiestan un
gradiente dorso-ventral. Las distintas
formas Tlamadas clasicas, establecidas
al dia de hoy, son pues explicables,
desde el punto de vista embriologico,
por los inductores neurdgenos 'y
mesoblastogenos  que  se han
propagado como  gradientes  ante-
posterior y dorso-ventral,

respectivamente. Esto permite explicar
que ningiin NGC se forma sobre el
torax o sobre la totalidad del cuerpo.
Asi mismo, el NG.C. se encuentra
raramente sobre los miembros.

Porcentage
N
o

Nifios

Adolecentes Adultos

Figura 7:Precocidad en la deteccion expresada en %.

Los nevus satélites aparecen en el
tanscuso de la infancia y la
adolescencia. La vellosidad de  los
NGC.pilosos estd  generalmente
presente desde el nacimiento o

aparece en los primeros meses de vida

Los indices de satisfaccion - sobre
deben relativizarse, ya que las
personas tienen tendencia a idealizar el
resultado esperado. Globalmente, el
acto en si, es reconocido como
satisfactorio, pero el resultado lo es
mencs, ya que las marcas de las
cicatrices siguen siendo importantes y
antiestéticas. La utilizacion del laser
sobre una parte del N.G.C. o sobre los
PNG sigue siendo globaimente
insatisfactoria. Una repigmentacion de
las zonas tratadas es observada por 4
personas de este estudio.

Los NGC son imposibles de
eliminar en su totalidad, sea cual sea la
técnica utilizada. Ningiin estudio hasta
ahora, ha permitido preconizar un
tramite con el fin de aconscjar a las
familias. La decision debe ser tomada
“‘caso por caso™ entre el portador del
NGC. y el médico, y por los padres
en caso de que el nifio no esté en edad
de decidir. Una tercera parte de las
familias ha sido mejor informada
desde el nacimiento del nifio gracias a
la evolucion de la precocidad de la
deteccion. Feuillet (10) ha subrayado
el interés de establecer un registro con
el fin de constituir unas cohortes
teniendo en cuenta toda la poblacion
de personas portadotas deun N.G.C.

Los aspectos psicologicos, asi
como el riesgo de degeneracion ligado
al NGC. serédn tratados en otro
articulo.
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Palabras claves. Nevus gigante congénito
Embriogénesis
Hereditario. Reparticion. Registro nacional.

Resumen: el estudio sobre el Nevus Gigante Congénito
(N.G.C) ha sido realizado con el fin de profundizar los datos
de la literatura médica a partir de los ficheros de las
asociaciones: “Asociacion du Naevus Geant Congenital
“(France) et de Asociacion” Nevus Gigante Congénito
Espaiia.

Los datos sobre el papel del embarazo, la herencia,
la localizacion de las lesiones, los tratamientos
quirdrgicos, la precocidad de la deteccion, asi como la
cobertura por el seguro médico, han sido sintetizados a
partir de las respuestas suministradas por 77 personas
portadoras de un N.G.C. Los datos neurolégicos y
psicolégicos seran tratados ulteriormente con el fin de
determinar los riesgos de degeneraciéon pudiendo
sobrevenir, asi como la incidencia de esta afeccion.
Sobre un periodo de 50 afios, obtenemos una vista
general a diferentes niveles sobre esta rara patologia
cutdnea. Este estudio ha permitido constatar, una vez
mas, la ausencia de factores hereditarios, de manera
que, la expresion N.G.C. puede ser atribuida a los
tnicos factores epigenéticos ligados a la embriogénesis.
La reparticiéon de los N.G:C sobre el cuerpo, asi como la
ausencia de formacion de N.G.C. tinicamente sobre el
torax, se explica gracias a la embriogénesis.

La evolucién de las técnicas quirdrgicas mejora
el tratamiento de los N.G.C., aunque sea imposible
eliminarlos en su totalidad. Un registro nacional,
incluso internacional, debe ser creado con el fin de
constituir una cohorte importante para evaluar el riesgo
real de degeneracion en el seno de toda la poblacién de
personas portadoras de N.G:C.

Direcciones ttiles:

Asociacion du Naevus Géant Congenital (Francesa)
11, rue d Archy-60690 La Neuville sur Oudeuil
Tel : 03 4413 2565

Asociacién De Nevus Gigante Congénito ( Espariola)
Asonevus, ¢/. Cuenca n® 12 - 28990 T. Velasco - Madrid
Tel.: (34) 9181617 93



Anexo

Paginan®1
-“Tumores Benignos “:sin gravedad

-Cuadro 1: Resumen del cuestionario de encuesta que ustedes han rellenado.

-Kadonaga (1): Médico americano que menciond en referencia n°l ya que los criterios de tamafio
utilizados por el conjunto, son los definidos por este practicante.

Pagina 2
Resultados: Papel del embarazo
-“Un excrecimiento cutaneo “ Piel muy espesa en un determinado lugar.

-Hosli (2): Médico suizo citado en referencia n°2 .

Herencia

-“P.N.C: pequefios nevus congénitos o pequefios lunares.

-Ruiz Maldonado (3): Médico Mejicano citado en referencia n® 3

-“Gemelos heterozigotes “ Son falsos gemelos procedentes de dos 6vulos y dos espermatozoides
diferentes

-Morris (4) y Amir (5): Médicos citados en referencia n°4 y.n° 5.
-“Gemelos Monozygotes “Son gemelos verdaderos nacidos de una sola célula huevo. Son genéticamente

idénticos.

Localizacion de las lesiones
-“Ausencia de predominio ligado al sexo”:No hay mas mujeres que hombres aquejados de un N.G.C
(Nevus Gigante Congénito)

-Taieb (6): Dermatologo francés citado en referencia n6

-Figura 3: Sobre el grafico, cuando ven la 1° columna, 77 N.G.C es el numero total de personas con un
N.G.C en este estudio y las otras columnas conciernen las localizaciones sobre el cuerpo.

-“Hemitronco “Region a la derecha o a la izquierda del vientre.

Piginan®3

-“Una regresiéon en los bordes del N.G.C”: Una desaparicion de las células névicas debido
probablemente a la muerte de las células, lo que es un fenémeno normal que conlleva una disminucion

del tamario del N.G.C y, esto durante un largo periodo. No se ha mencionado en este articulo, pero con el
paso de los afios el N.G.C se aclara.

Otros trastornos Eczema
-Dermatitis atipica: Eczema que aparece y desaparece

-Eczema microbiano: Eczema debido a una invasién por microbios

-Eccema de contacto: Eczema debido a reacciones alérgicas.




Tratamientos quirtrgicos:
-Gosain (7): Médico citado en referencia n°7.

-Michel (8): Dermatologo francés citado en referencia n° 8.

-Figura 6: Resultado de satisfaccién o insatisfaccion con respecto a las técnicas quirtrgicas.
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“Precocidad de la deteccion”: Esto corresponde a la rapidez de la informacion sobre la afeccién de vuestro
hijo al nacer.

Discusién y conclusién

1° parrafo
-“ Algunos casos raros de deteccién prenatal "Dos detecciones prenatales en Suiza referenciadas hoy por
hoy a nivel mundial.

2° parrafo
-“La presencia de P.N.C” es bastante rara y no puede significar, en ningan caso, una lazo hereditario (de
generacién en generacion.)

-El caso de falsos gemelos y verdaderos gemelos en los cuales uno sélo de ellos es portador de un N.G:C.
permite decir que, la causa en si de la formacién del nevus gigante congénito no puede ser atribuida a un
factor hereditario.

-Gontier (9): Cientifico Francés citado en referencia n°9 .

La segunda parte del segundo parrafo

-Explica que las células médicas que forman el N.G.C. serfan de procedencia melanocitaria (células
pigmentarias normales). A priori, la causa se deberia a factores (moléculas) que habrian actuado sobre los
mecanismos clasicos que se desarrollan durante la formacién del embrién.

3° parrafo

“Inductores neurégenos y mesoblastégenos” moléculas que inducen o dirigen la formacion de la piel de la
cabeza a los pies y de la espalda hacia el vientre. Lo que permite explicar que ningtin N.G.C se encuentre
Gnicamente en el térax.
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"Referencias ". Articulos médicos que tratan sobre el N.G.C, utilizados como referencia en este articulo.
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