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do con los denominados nevus «de patrón vestimentario»,
cuyo nombre específico hace referencia a su localización
(en camiseta, en calzón, en traje de baño, en manguito,
etc). Los NMC pueden presentarse de manera aislada o ser
múltiples; en algunos casos existe una lesión névica de ma-
yor tamaño en torno a la cual aparecen otras más pequeñas
(satelitosis névica) mientras que en otros no existe un
NMC llamativamente mayor que el resto (NMC múlti-
ples). Los pacientes con NMC poseen mayor número de
melanocitos de lo normal, y por tanto, presentan mayor
riesgo de que alguno de ellos malignice. Numerosos traba-
jos han tratado de cuantificar este peligro, pero los resulta-
dos son muy dispares y resulta difícil, a la luz de los mis-
mos, decidir qué actitud terapéutica es la más adecuada.
Así, mientras que algunos autores proponen la exéresis
profiláctica de las lesiones para reducir al máximo el riesgo

Los nevus melanocíticos congénitos (NMC) son prolifera-
ciones melanocíticas benignas que están presentes desde
los primeros momentos de la vida. La clasificación tradi-
cional los dividía en pequeños (< 1,5 cm), medianos
(1,5-20 cm) y grandes (> 20 cm)1 y recientemente se ha
propuesto la categoría de NMC gigante (NMCG) cuando
el diámetro del mismo supera los 40 cm2. Desde el punto
de vista morfológico los NMCG se corresponden a menu-
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potencial, otros defienden una actitud expectante, ya que la
morbilidad quirúrgica es importante, con frecuencia no es
posible eliminar todas las células névicas y el melanoma
puede aparecer en otra localización distinta del propio
NMC. La diferencia de opinión ha promovido enconados
debates, y como resultado los pacientes reciben uno u otro
tratamiento en función de la opinión del especialista invo-
lucrado.

Se calcula que entre el 0,2 y el 2,1 % de los recién nacidos
presentan un NMC3,4. Como ocurre con todas las patolo-
gías infrecuentes es difícil conseguir datos homogéneos de
un gran número de pacientes afectados, analizarlos pros-
pectivamente a largo plazo y sacar conclusiones estadística-
mente significativas sobre su comportamiento biológico.
Por suerte, en los últimos años se han publicado estudios
sobre los NMC de creciente validez científica, algunos de
los cuales han sido facilitados por la recogida de datos a tra-
vés de registros on-line5-11. Parte de estos trabajos se englo-
ba en una extensa revisión sistemática publicada en el año
2006, en la cual se han analizado las características clínicas
y el riesgo de malignización de los NMC en un grupo de
población muy amplio y con un relativamente largo perío-
do de seguimiento12. Las conclusiones de este estudio son
novedosas en algunos aspectos, por lo que nos ha parecido
interesante comentarlas aquí.

Para realizar esta revisión sistemática los autores analiza-
ron todos los trabajos indexados en Medline entre los años
1966 y 2005 con los términos «nevus» + «congénito» +
«melanoma» o «maligno» o «malignidad» o «riesgo». So-
lamente incluyeron las colecciones sistemáticas de pacien-
tes con más de 20 casos y con un período de seguimien-
to mayor de tres años (media comprendida entre 3,4 y
23,7 años); las 14 series que verificaban estas características
acumularon un total de 6.571 pacientes, de entre los cua-
les se detectaron 46 casos de melanoma (0,7 % de los ca-
sos). El tamaño de las muestras, que oscilaba entre 39 y
3.922 casos, influía poderosamente en el riesgo detectado,
variando entre el 0,05 % de los grupos más grandes3 y el
10,7 % de las series más pequeñas13; curiosamente, la inci-
dencia de melanoma no aumentaba al hacerlo el período de
seguimiento, y las series en las que el seguimiento era más
prolongado no arrojaban un mayor índice de maligniza-
ción. La media de edad en el momento del diagnóstico fue
de 15,5 años y la mediana de 7 años. El riesgo relativo es-
timado de aparición de un melanoma durante la infancia y
la adolescencia fue 465 veces mayor en los pacientes con un
NMC que en el resto de la población.

En cuanto al tamaño sólo 9 de las 14 series especificaban
el número de NMC grandes; de los 1.539 pacientes in-
cluidos en estos 9 trabajos 39 presentaron un melanoma
sobre un NMC grande, lo cual supone una incidencia con-
creta en este subgrupo del 2,5 %. Paralelamente, las tres
únicas series que especificaban el número de NMCG (o
de patrón vestimentario) detectaron una frecuencia de ma-

lignización del 3,1 %. Es decir, que la incidencia de mela-
noma es mayor en los NMC de mayor tamaño que en la
del grupo general, cifrada en el 0,7 %. Los autores también
analizaron el tamaño del NMC sobre el que asentaba el
melanoma, resultando que en 30 de los 41 casos (73 %) de
los que se disponía información, la lesión malignizada era
de tamaño gigante o vestimentario, mientras que en otros
5 casos (12 %) se trataba de NMC grandes. El 67 % de los
melanomas asentaban sobre el propio NMC (33 casos),
mientras que el tercio restante se desarrollaron en un sitio
extracutáneo (8 %) o tuvieron su origen en un lugar desco-
nocido (14 %). Hubo casos en los que el melanoma apare-
ció en la zona donde el NMC había sido extirpado total o
parcialmente6. En relación con el pronóstico, la mortalidad
global alcanzó el 50 %. De los 33 casos aparecidos sobre el
propio NMC hubo 11 casos fatales (33 %); la esperanza de
vida fue acusadamente peor en los individuos con NMCG
(63 % de mortalidad) que en los pacientes con NMC gran-
des (20 % de mortalidad). Otros hallazgos de interés apre-
ciados fueron que algunas de las series publicadas sólo re-
portaban malignidad en aquellos nevus con afectación
axial5,6, y que solamente había un caso de malignización
de una lesión satélite6. Los autores concluyen que es nece-
sario homogeneizar la recogida de los datos clínicos de los
pacientes para poder validar los resultados, ya que existe
una notable heterogeneidad en la descripción clínica, los
datos histológicos, la edad de inclusión en los estudios, el
período de seguimiento y la consignación de complicacio-
nes como la melanosis neurocutánea.

Los resultados obtenidos en este trabajo son especial-
mente relevantes en algunos aspectos como la incidencia de
malignización, la edad de aparición y el origen del melano-
ma, y las características clínicas del NMC malignizado. El
riesgo de malignización es del 0,7 %, y confirma la idea ya
apuntada por otros autores en los últimos años3,6,10,11,14 de
que la probabilidad de aparición de un melanoma sobre un
NMC es más baja de lo que inicialmente se creía. El hecho
de que las series más cortas reflejen un riesgo mucho mayor
se debe, probablemente, a un sesgo de selección de los
grandes centros de referencia y en los estudios retrospecti-
vos, donde sólo acuden o se consignan los casos más difí-
ciles. En cualquier caso, los autores encontraron que estos
pacientes tienen un riesgo relativo aproximado de malig-
nización durante la infancia y la adolescencia 465 veces
mayor que el de la población normal, algo lógico si se tie-
ne en cuenta que cuanto mayor sea el número de células
névicas presentes en el individuo, mayor riesgo existirá de
que alguna de ellas degenere. Por otra parte, si bien es cier-
to que el período de seguimiento no es demasiado largo en
ninguna de las series y que quizá algunos de estos pacien-
tes hayan podido desarrollar el melanoma en etapas poste-
riores, no existen diferencias significativas de incidencia
entre las de menor y mayor período de seguimiento. Para
los autores este hecho pone de manifiesto que la maligni-
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zación no dependería únicamente del mero hecho cronoló-
gico, sino que además ha de tener factores condicionantes
adicionales, como por ejemplo el tamaño del NMC y la
edad del paciente. A este respecto aportan otro dato nove-
doso, ya que a diferencia de una revisión previa en la que
se apuntaba que el riesgo de malignización era máximo en
los tres primeros años de la vida y consideraba la primera
infancia como la etapa idónea del tratamiento profilácti-
co15, ellos observaron que las etapas críticas de la maligni-
zación eran la edad escolar y la adolescencia. Los autores
destacan que la mayoría de los estudios aportan informa-
ción sobre pacientes en edad pediátrica, por lo que puede
haber un sesgo de selección etaria que favorezca esta ten-
dencia teórica a la degeneración en etapas tempranas de la
vida.

En cuanto a las características clínicas se observaron
hallazgos relevantes en cuanto al tamaño de los NMC ma-
lignizados, la localización de los mismos y el comporta-
miento de las satélites névicas. El riesgo de melanoma en
las series que consideraban específicamente NMC gran-
des y gigantes era bastante mayor de lo observado en las
que incluían lesiones de todos los tamaños, y si se analiza-
ban las características concretas de los NMC malignizados
resultaba que la gran mayoría de ellos (85 % de los casos)
eran grandes o gigantes. No se disponía de suficiente infor-
mación sobre el tamaño del nevus en todos los casos de de-
generación maligna, pero es significativo que el estudio
más amplio, que incluía 3.922 pacientes, no detectara ma-
lignización de ningún NMC pequeño3. En consecuencia,
según los resultados de este trabajo, los pacientes con
NMC de grandes dimensiones serían los de mayor riesgo
de sufrir un melanoma. Los autores reconocen, no obstan-
te, que los NMC pequeños pueden haber merecido menor
atención epidemiológica que los de mayor tamaño, por lo
que su verdadero riesgo podría estar subestimado. En este
sentido, es indudable que en la práctica diaria diagnostica-
mos con relativa frecuencia un melanoma sobre una lesión
névica que el paciente refiere tener «de toda la vida», o en la
que el informe anatomopatológico establece la coexistencia
de un nevus melanocítico de patrón histológico congénito,
por lo que la malignización de los NMC pequeños parece
una evidencia; sin embargo, no se puede descartar un error
del paciente en la percepción del momento de aparición del
nevus (los niños e incluso los adolescentes apenas muestran
atención a sus lesiones pigmentadas, y es posible que in-
terpreten un nevus adquirido en los primeros años de la
vida como una lesión congénita) y es bien conocida la difi-
cultad de establecer el momento de aparición de los nevus
melanocíticos según criterios exclusivamente histológi-
cos16. El tamaño del NMC malignizado también era un
factor pronóstico importante, ya que la mortalidad era mu-
cho mayor en los NMCG que en el resto de los NMC,
confirmando la importancia del tamaño del nevus tanto
en el riesgo de malignización como en el pronóstico vital

del melanoma desarrollado. En cuanto a la localización,
casi todos los NMC degenerados afectaban a la zona axial
del tronco, hecho casi constante en los nevus de patrón ves-
timentario. Esta ubicación también es de especial interés
en la detección de melanosis neurocutánea7,17 y para algu-
nos autores podría sugerir una cierta correlación fisiopato-
lógica entre ambas complicaciones18. Por último, aunque
la presencia de nevus satélites es así mismo un conocido
marcador de riesgo de melanosis neurocutánea9, e incluso
de melanoma11, solamente había un caso descrito de malig-
nización de una de estas lesiones periféricas6, por lo que, en
la práctica, parece que esta posibilidad es excepcional.

Otra observación importante se refiere al origen de las
células malignizadas, que no necesariamente surgen en la
zona donde existe mayor concentración de melanocitos.
Así, un significativo 22 % de los pacientes desarrollaron un
melanoma fuera del NMC, y hubo varios casos en los que
el melanoma apareció en la misma zona donde se había ex-
tirpado el NMC total o parcialmente. Es decir, que los pa-
cientes que nacen con un NMC no sólo pueden sufrir un
melanoma sobre el mismo, sino también en otras partes del
organismo, y la extirpación radical de la lesión pigmentada,
en caso de lograrse, no elimina el riesgo de malignización
ni siquiera localmente. Más aún, es posible que el control
visual periódico de la lesión pigmentada tampoco sea sufi-
ciente para detectar precozmente la degeneración tumoral
en estos pacientes, ya que la misma puede aparecer en
músculos, peritoneo, fascia o sistema nervioso central
(SNC), e incluso comenzar como metástasis de origen des-
conocido12.

Simultáneamente, no faltan autores que defienden la ex-
tirpación preventiva de los NMC19. En su opinión, y a pe-
sar de que la mayoría de los pacientes con NMC nunca de-
sarrollarán un melanoma, el importante riesgo relativo de
padecerlo justificaría eliminar la mayor proporción posible
de células névicas. De hecho, aunque existen casos en los
que el melanoma se desarrolló sobre un NMC parcialmen-
te extirpado, es mucho más numeroso el grupo de pacien-
tes no operados que lo presentó15,19, por lo que no se puede
descartar un cierto papel «protector» de la cirugía. Tam-
poco la localización de los NMC sería relevante para estos
autores a la hora de considerar el tratamiento quirúrgico, ya
que las células névicas lo son independientemente de don-
de estén (cabeza, extremidades o axis) y, por tanto, su po-
tencial maligno individual es el mismo. Intuitivamente es
lógico pensar que cuantas menos células névicas tenga el
individuo, sea donde sea, menor será el riesgo de que éstas
malignicen, luego es posible que la cirugía «proteja» a los
pacientes intervenidos, y en mayor grado cuanto más pre-
cozmente se realice, pero hay que tener en cuenta que la ex-
tirpación radical de los NMC de gran tamaño conlleva una
importante morbilidad quirúrgica y suele proporcionar
unos pobres resultados estéticos20. En cualquier caso, la
conclusión final de los autores más agresivos no difiere de-
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masiado de la de los trabajos en los que se defiende la acti-
tud conservadora: es conveniente considerar cada caso in-
dividualmente y hablar con el paciente y su familia para de-
cidir conjuntamente si merece la pena intentar una cirugía
profiláctica.

¿Qué hacer, entonces, ante un paciente con un NMC
que acude a nuestra consulta? Muchas veces el paciente no
sólo nos pide información pronóstica, sino también solu-
ciones estéticas. En cuanto al riesgo de malignización, los
últimos estudios reflejan que el riesgo de aparición de un
melanoma sobre un NMC es bajo y la observación periódi-
ca parece una actitud razonable. Sin embargo, no es fácil
convencer a un paciente (o a sus padres) de que el NMC
que cubre una gran extensión de su superficie corporal es
un mero problema estético sobre el que no merece la pena
actuar. En este sentido, existen algunos métodos terapéuti-
cos que pueden mejorar el aspecto cosmético del nevus; si
bien es cierto que el peeling químico21, la laserterapia22, la
dermoabrasión23 o el curetaje24 no eliminan completamen-
te las células névicas, y en consecuencia persiste el riesgo de
que algunos de los melanocitos residuales malignicen, estos
procedimientos pueden ofrecer una mejoría estética consi-
derable en la porción superficial del NMC, e incluso dis-
minuir el número de melanocitos totales susceptibles
de degenerar25. No obstante, también aquí existe diversidad de
opiniones, ya que mientras que para algunos dermatólogos
dichas técnicas podrían enmascarar los cambios iniciales de
la malignización, para otros la eliminación de las células su-
perficiales facilitaría la detección precoz del melanoma24.
Como quiera que sea, y tal y como expresan elocuentemen-
te algunos autores, estos individuos nunca podrán ser nor-
males por completo cuando se desnuden en un vestuario26.

A lo largo de nuestra experiencia profesional no hemos
tenido ningún caso de melanoma sobre NMC, si bien nues-
tra condición de hospital pediátrico hace que perdamos el
seguimiento de los pacientes adultos, y desconocemos si al-
guno de ellos ha sufrido un melanoma a lo largo de su vida.
Por el contrario, hemos atendido a algunos pacientes opera-
dos cuyo resultado estético distaba mucho de ser satisfacto-
rio. En general, nuestra actitud es conservadora y no reco-
mendamos extirpar rutinariamente las lesiones névicas
congénitas, salvo que existan criterios clínicos que lo acon-
sejen. Coincidimos con el resto de los autores en que cada
caso es diferente y que hay que tener en cuenta, además, las
inquietudes de la familia, la morbilidad quirúrgica y los con-
dicionantes estéticos y funcionales. Lamentablemente, las
terapias alternativas comentadas más arriba apenas están
desarrolladas en España, por lo que de momento no cons-
tituyen una opción viable para nuestros pacientes.

Todavía no está dicha la última palabra sobre la mejor
actitud terapéutica en los NMC. Falta revalidar los resulta-
dos de esta revisión con nuevos estudios que permitan ana-
lizar homogéneamente y a largo plazo un gran número de
pacientes, objetivo difícil de conseguir si no se involucran

múltiples centros y especialidades. La creación de un regis-
tro on-line de NMC se presenta como una excelente alter-
nativa para realizar estudios epidemiológicos y observacio-
nales multicéntricos con verdadera validez científica.
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