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Resumen

Abstract

Los nevus melanociticos gigantes congénitos son muy
infrecuentes. Su incidencia de malignizacién varia segtin
las series clinicas entre el 2 y el 45%. Este riesgo de ma-
lignizacion y los problemas de adaptacion psicosocial que
suelen acarrear hacen recomendable el inicio del trata-
miento quirdrgico de este tipo de lesiones antes de la edad
escolar.

Presentamos el caso de un nifio de 7 afios de edad con
nevus melanocitico congénito gigante que afectaba a la
espalda y al flanco derecho, de 30 x 19 cm de didmetro.
Desarrollamos un protocolo terapéutico mediante progra-
macién de intervenciones quirtirgicas seriadas de minima
morbilidad, con postoperatorio simple y poco doloroso.
En un primer tiempo realizamos extirpacion de la lesién
con bistur{ ultrasénico y cobertura temporal del defecto
creado con dermis artificial. En un segundo tiempo in-
tentamos cobertura definitiva con piel cultivada autdloga,
siendo necesario un tercer tiempo de cobertura con au-
toinjerto de espesor ultrafino.

En este caso, el sistema de terapia de presién negativa
VAC® mostro su eficacia para inmovilizar los ap6sitos de
forma segura, indolora y en régimen ambulatorio.

Giant congenital melanocytic nevi are very uncom-
mon. Malignization incidence varies according to clinical
series between 2 and 45%. This risk of malignization and
psychosocial adaptation problems make necessary to
begin the surgical treatment before school age. We pre-
sent a 7-year-old child with a giant melanocytic nevus in
the back and right flank, 30 x 19 cm in size. A therapeu-
tic protocol using serial surgical interventions with mini-
mal morbidity and an easy and painless postoperative
care were developed. In the first surgery we removed the
nevus with ultrasonic scalpel and used artificial dermis
as a temporary coverage. In the second time we tried to
complete the definitive coverage with autologous cultu-
red skin, but we needed a third time to apply definitive ul-
trathin skin autograft.

In this clinical case, VAC® Therapy System has
shown its effectiveness to fix dressings, painless safely
and as an outpatient.
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Introduccion

Los nevus pigmentarios congénitos gigantes son infre-
cuentes. Su incidencia se ha calculado en 1:20.000 nacidos
vivos. Se definen como gigantes aquellos nevus que sobre-
pasan los 20 cm de didmetro mayor, tanto en el momento
de la medicién como en su prevision de crecimiento: los
nevus crecen proporcionalmente al resto del cuerpo, por lo
que en nifios se puede predecir que nevus de 9 cm de did-
metro mayor en la cabeza y de 6 en el cuerpo, alcanzaran
la definicién de gigantes en la edad adulta.

Asientan frecuentemente en el tronco, seguido de las ex-
tremidades, cabeza y cuello. En principio son manchas mds
palidas, planas y glabras que en el transcurso de meses o
afios aumentan su pigmentacion, aunque de forma irregu-
lar; ademads puede aparecer en ellos hipertricosis, erosiones,
ulceraciones o volverse hiperqueratdsicos y verrucosos. Son
frecuentes los nevus satélites solitarios o muiltiples asocia-
dos, que serd necesario mantener bajo vigilancia.

La malignizacion se manifiesta por crecimiento focal,
ulceracién, oscurecimiento, prurito, dolor o sangrado.
También puede ocurrir depdsito de melanocitos extracu-
tdneos, que puede ser sintomdtico si afecta a las lepto-
meninges y se denomina melanosis neurocutidnea. La
incidencia de malignizacién es muy variada en los estu-
dios publicados al respecto (1, 2), alcanzando en algunos
hasta el 45 %, si bien pueden ser m4s reales las tasas del
2 al 3 % publicadas en estudios prospectivos . Un estudio
reciente (3) encuentra un riesgo 51,6 veces superior de
malignizacién en pacientes con nevus gigantes en rela-
cion al resto de la poblacidn. La malignizacién suele ocu-
rrir antes de los 13 afios de edad y se reconoce como
factor de riesgo el didmetro mayor de 20 cm.

El tratamiento quirtdrgico suele indicarse antes de la
edad escolar, para evitar el riesgo de malignizacién y por
motivos de adaptacidn psicosocial. En cambio algunos au-
tores creen que el riesgo de una hipotética malignizacién
no compensa la necesidad de mdltiples intervenciones qui-
rirgicas, complejas y a veces mal toleradas por los pa-
cientes, especialmente si se utilizan expansores tisulares.

En este estudio desarrollamos un protocolo quirirgico
adaptado a estos pacientes que simplifica su manejo con
cirugias poco agresivas, que minimizan las molestias y
el dolor y que por tanto, son facilmente toleradas, no re-
quieren largas hospitalizaciones y aportan un resultado
final muy satisfactorio.

Caso clinico

Var6n de 7 afos de edad, remitido a nuestra consulta
por presentar nevus melanocitico congénito gigante en es-
palda y flanco derecho, con didmetro méaximo de
30 x 19 cm, bordes irregulares, zonas de mayor pigmenta-
cién y grosor, especialmente en el flanco derecho y recu-
bierto por vello aspero y amelanético (Fig. 1).
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Fig. 1A'y 1B. Varén de 7 ainos de edd con nevus pigmentario gigante de 30
x 19 cm.

Ante la eventualidad de una posible malignizacion, de-
cidimos junto con la familia realizar sin demora trata-
miento quirdrgico, para lo que obtuvimos los
correspondientes consentimientos informados de la fami-
lia y la autorizacion del comité de trasplantes de nuestro
hospital. En la primera intervencién quirtrgica procedi-
mos a la extirpacién completa del nevus mediante bistur{
ultrasénico (Harmonic®), lo que permitid la extirpacién
uniforme en el plano inferior al plexo vascular subdérmico,
manteniendo un lecho absolutamente viable (Fig. 2). El
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defecto resultante se cubrié con Integra® y para asegurar
su inmovilidad, utilizamos un sistema de terapia de pre-
si6n negativa VAC.® (Vacuum Assisted Closure KCI Cli-
nic Spain S.L.) de forma continua, a la presiéon mas baja
disponible: -50 mm de Hg (Fig. 3). En la misma inter-
vencion se realizé una biopsia de piel sana de uno de los
madrgenes, que se envid segun protocolo al Centro Comu-
nitario de Sangre y Tejidos (CCST) del Principado de As-
turias (Oviedo, Asturias, Espafia), para crear una piel
artificial mediante cultivo autélogo de queratinocitos y fi-
broblastos sobre plasma humano (4, 5). El cuidado posto-
peratorio consistié en curas semanales bajo sedacién y el
mantenimiento de un sistema VAC® portitil, lo que per-
mitié un alta hospitalaria precoz del paciente (Fig. 3C). La
Anatomia Patol6gica confirmé que se trataba de un nevus
melanocitico predominantemente intradérmico, con focos
compuestos y junturales (nevus melanocitico congénito gi-
gante), no aprecidndose en los cortes estudiados afectacion
de los bordes laterales ni profundos.

Fig. 2. Extirpacion de la lesién mediante bisturi ultrasénico en un plano infe-
rior al plexo subdérmico. Conseguimos un lecho uniforme, completamente
viable y con hemostasia perfecta.

Fig. 3A, 3B y 3C. Inmovilizacion mediante sistema V.A.C.® que permite el
control ambulatorio del paciente.
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A las 3 semanas, realizamos el segundo tiempo quirdr-
gico programado para la retirada de la ldmina de silicona
del Integra® observando un prendimiento casi completo
(Fig. 4). Ese mismo dia, coordinamos la llegada de las la-
minas de piel cultivada procedentes del CCST, que se nos
remitieron pegadas mediante puntos de histoacryl a un so-
porte sélido (6), enrolladas sobre si mismas y envasadas in-
dividualmente (Fig. SA). Cubrimos el defecto completamente
con la piel cultivada, inmovilizandola con su propio soporte
mediante grapas (Fig. 5B). A su vez, inmovilizamos todo de
nuevo con el sistema VAC®, -50mmHg de presion en
modo continuo, siguiendo la misma pauta de curas am-
bulatorias. La piel cultivada prendié en principio en un
90%, proporcionando lo que parecia un epitelio estable y
con tendencia a confluir en las zonas cruentas (Fig. 6). Dos
semanas después de la primera siembra, cubrimos las zonas
cruentas remanentes con una nueva remesa de piel culti-
vada y con el mismo sistema de fijacion. En el postopera-
torio inmediato de esta segunda siembra, en la primera cura
efectuada a los 4 dias, observamos abundante supuracién
en la herida y en las grapas de fijacion, aunque los cultivos
sucesivos practicados fueron negativos. A partir de la pri-
mera semana, la colaboracion del paciente y de la fami-
lia nos permiti6 suspender la terapia de vacio e instaurar
de forma ambulatoria curas tépicas oclusivas con gasa
vaselinada y compresas impregnadas en cremas antisép-
ticas, sujetas con malla elastica, lo que nos facilitaba el

Fig. 4. Retirada de la capa de silicona, con adherencia perfecta de la lamina
de Integra®.
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Fig. 5A y 5B. Cobertura con piel cultivada.

seguimiento y observacion frecuentes de la zona. Apro-
ximadamente al mes y medio tuvimos que descartar de-
finitivamente la supervivencia de los cultivos de piel
(Fig. 7), por lo que fue necesario realizar cobertura defi-
nitiva mediante autoinjertos de espesor ultrafino, sin ma-
llar, tomados con dermatomo eléctrico del muslo
derecho. Esta vez la cobertura fue completa, mostrando
al afno de postoperatorio una cicatriz de calidad y elasti-
cidad excelente y un buen resultado estético, sin eviden-
cia de persistencia de la lesion ni de recidivas (Fig. 8).

Discusion

Los nevus congénitos pigmentarios gigantes son infre-
cuentes, por lo que la mayor parte de los cirujanos tienen
poca experiencia en su tratamiento. Pocos autores publican
grandes series (7). Su incidencia de malignizacién es muy
variable segtin distintos trabajos y oscila entre el 2 y el 45%.
Es dificil realizar estudios prospectivos que analicen la tasa
de malignizacién real, porque mds de la mitad de los pa-
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Fig. 6A y 6B. Aspecto general y detalle de la piel cultivada a los 10 dias; epi-
telizacion estable y confluente.

cientes con nevus gigantes deciden la correccion quirirgica
por motivos de seguridad o simplemente estéticos, aunque
probablemente las cifras mds aproximadas de riesgo de ma-
lignizacién a lo largo de la vida oscilan entre el 7y el 9 %.
Lo que si parece demostrado es: 1°) El riesgo superior de
estos pacientes en comparacion con el resto de la poblacién
2°) Que la mitad de los casos de malignizacién en nevus
melanociticos congénitos gigantes ocurren durante los
3 primeros afios de vida y el 70 % en los primeros 13 afios.
3°) El pronéstico de los melanomas que asientan sobre
nevus gigantes en la infancia es extremadamente malo, con
una alta tasa de mortalidad (8). Todos estos datos hacen re-
comendable que el tratamiento se inicie en cuanto el pa-
ciente pueda tolerarlo, si es posible, antes de los 3 afios de
edad (1, 2). Pero también hay que sefialar que persisten al-
gunas controversias al respecto porque no se ha demostrado
que un tratamiento quirtrgico agresivo disminuya el riesgo
de malignizacién local en el lecho del nevus y sobre todo a

Fig. 7A, 7B y 7C. Infeccion a los 5 dias de la segunda siembra. A los 15 dias
vemos un aspecto nacarado que parece indicar persistencia del cultivo de
piel. A los 45 dias, desaparicion de la piel cultivada, excepto algunos islotes
aislados.

Cirugia Plastica Ibero-latinoamericana - Vol. 37 - Supl. 1de 2011
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Fig. 8A y 8B. Resultado al aio de la intervencién.

distancia (9, 10). En nuestro caso, el riesgo de maligniza-
cién era conocido por la familia y fue el motivo fundamen-
tal de consulta, por lo que se decidi6 realizar un tratamiento
quirudrgico inmediato.

Estan descritos multiples tratamientos para el nevus con-
génito gigante. Se tiende a descartar los métodos no esci-
sionales que no permiten el diagndstico histolégico y
dificultan el posterior seguimiento. También se ha asociado
la exposicion de los melanocitos a la energia laser in vitro
con un mayor riesgo de malignizacién (1).

Cuando se opta por la extirpacién quirdrgica, parece
existir consenso en que la cobertura mediante expansion de
la piel adyacente proporciona los mejores resultados esté-
ticos y funcionales, siempre que sea posible su uso, que se
realice a edad temprana y que no se presenten complica-
ciones. La desventaja de este método radica en la necesidad
de realizar procedimientos seriados de expansion en inter-
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valos de 3 a 6 meses, que dificultan progresivamente los re-
sultados y que pueden facilitar la aparicién de complica-
ciones. Esta tasa de complicaciones puede alcanzar el 20%
en procedimientos dnicos, es mayor en la extremidad infe-
rior, en nifios menores de 12 afios y cuando se requieren
miuiltiples tiempos de expansion. Si aparecen complicacio-
nes como hematoma, infeccién, extrusion del expansor, ro-
tura del mismo o isquemia cutdnea, pueden hacer fracasar
el procedimiento. En nifios mayores o en adultos la piel es
menos eldstica y la expansion se tolera peor, especialmente
si se requieren procedimientos seriados (7). Ademads, cada
proceso de expansion precisa tiempo y cuidados complica-
dos, es molesto para el paciente y puede ser doloroso, crea
una deformidad estética llamativa que en pacientes de poca
edad suele ser mal tolerada y hace necesario contar con la
participacion de familias muy colaboradoras. En nuestro
caso, el paciente acudi6 a consulta con 7 afios de edad y pa-
recia mal candidato a colaborar en procedimientos com-
plejos, molestos o dolorosos, por lo que descartamos el uso
de expansores tisulares.

Otros métodos quirdrgicos empleados para este fin han
sido las escisiones seriadas, no aplicables en nuestro caso,
y el uso de injertos cutdneos de espesor parcial o de espe-
sor completo previa expansion. Bauer (7) sugiere que los re-
sultados obtenidos con injertos de espesor parcial,
especialmente si estdn mallados, hacen preferible dejar el
nevus sin tratar. Este autor s6lo considera aceptable el re-
sultado si se utilizan grandes segmentos de injertos de es-
pesor parcial sin mallar.

Los sustitutos de piel evitan la morbilidad de las zonas
donantes, se pueden utilizar de forma ilimitada y acortan
los tiempos quirdrgicos, pero proporcionan una cobertura
fragil, menos resistente a la infeccion y con mayor coste
econdmico. Se asume que el resultado estético final con los
sustitutos de piel es inferior al que se consigue con los ex-
pansores, aunque esto es dificil de valorar porque existen
pocos trabajos con buena iconografia (11). Los trabajos pu-
blicados suelen presentar fotos escasas y de mala calidad;
ademads, son confusos en cuanto a la técnica usada (12), por
lo que pueden hacer pensar que el resultado es peor incluso
de lo que se describe. Tal vez esta sospecha es una de las
causas por la que estos métodos, que se llevan utilizando
desde hace décadas en experimentacion, no han alcanzado
un uso clinico habitual, excepto en el tratamiento de que-
mados criticos.

Existen diversos sustitutos comercializados de los que
Integra® es el que mas frecuentemente se ha utilizado. Su
uso requiere que, al cabo de 3 6 4 semanas, se complete la
cobertura con injertos cutdneos de espesor parcial finos, lo
que afade al procedimiento y resultado la morbilidad de las
zonas donantes. Otra alternativa son los cultivos autélogos
de queratinocitos y fibroblastos en diferentes matrices que
intentan reconstruir la piel del paciente. Han demostrado su
utilidad para cubrir dreas extensas (13, 14), aunque el re-
sultado estético puede ser poco satisfactorio (15). En Es-
paia disponemos de una piel desarrollada a partir de plasma
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humano coagulado en el que se siembran fibroblastos y
queratinocitos autélogos tomados de una biopsia de piel del
paciente (4). Con estos antecedentes, en nuestro caso, to-
mamos varias decisiones con el fin de intentar mejorar el re-
sultado estético final:

1°) Extirpacién conservadora mediante bisturi ultrasé-
nico (Harmonic®) para crear un lecho uniforme, que se
mantuviera a plano con el resto de la piel y con vitalidad y
hemostasia perfectas. Las células névicas pueden alcanzar
en profundidad el tejido subcutdneo e incluso infiltrar el
musculo, el hueso o el cartilago. El margen profundo puede
contener células névicas en el 23% de las muestras y el 7%
de los pacientes pueden desarrollar recurrencias de pig-
mentacion visibles en las dreas operadas (15). Pero no
creemos que el tratamiento de las lesiones benignas re-
quiera una extirpacion agresiva hasta fascia muscular. El
bistur{ ultrasénico nos ha permitido mantener un plano uni-
forme, inferior al plexo vascular subdérmico y nos ha apor-
tado margenes suficientes en el estudio anatomopatolégico
de la pieza de reseccion.

2°) Reconstruccion de una capa dérmica mediante el uso
de Integra® para corregir el desnivel del defecto y aportar
resistencia y elasticidad a la cobertura cutdnea, evitando la
proliferacién de tejido de granulacién. También nos permi-
ti6 tiempo suficiente para comprobar en la biopsia que la re-
seccion habia sido adecuada.

3°) Cobertura con piel cultivada autéloga para evitar la
morbilidad de las zonas donantes. La piel sintética autéloga
suele cultivarse antes de la intervencion y se emplea luego
directamente sobre el lecho de extirpacién, sola o combi-
nada con injertos mallados (5). A veces, en pacientes que-
mados, se ha utilizado sobre la dermis de los homoinjertos
utilizados como cobertura temporal mientras se obtenian
los cultivos. Pensamos que el uso intermedio de Integra®
crea una base dérmica que facilita la toma de la piel culti-
vada y que produce unos resultados estéticos y funcionales
superiores al aumentar el grosor y la estabilidad de la piel
resultante. En nuestro caso, los cultivos de piel dieron en
principio un resultado excelente en el 90% de la superficie
tratada, por lo que intentamos completar la cobertura con
una nueva remesa de los cultivos disponibles en el CCST
del Principado de Asturias. En el postoperatorio inmediato
observamos una posible infeccion local, a pesar de que los
cultivos fueron negativos, que respondi6 favorablemente al
tratamiento topico. Durante algunas semanas la herida, aun-
que bastante exudativa, mostraba una superficie mate y na-
carada, no dolorosa, sin evidencia de tejido de granulacidn,
que presumia la persistencia de epitelio o al menos de la
dermis cultivada. Esto demor6 bastante la decision de co-
bertura definitiva. Incluso nos planteamos la necesidad de
tomar alguna biopsia local para confirmar la persistencia
de los cultivos, lo que se descarté por la extrema intoleran-
cia al dolor del paciente. La decision de realizar autoinjer-
tos se tomd6 1 mes y medio después de la segunda siembra,
cuando por fin aparecid un buen tejido de granulacién en la
herida.

A pesar del fracaso de la piel cultivada, el tratamiento
realizado permitié disponer de un lecho uniforme y estable
que facilité después el uso de autoinjertos ultrafinos, con
excelente resultado funcional y estético, ausencia de reci-
divas y minimas secuelas en la zona donante.

4°) La cobertura de la zona durante todo el proceso con
un sistema VAC® aplicado con la minima presién continua
disponible de -50 mmHg que garantiza la inmovilizacién
perfecta, evita por completo el dolor y las molestias y fue
perfectamente tolerado por el paciente, lo que permitié su
alta hospitalaria precoz.

El sistema VAC® es un método de cierre de heridas que
usa la baja presion para favorecer el crecimiento del tejido
de granulacion. También se ha usado para acelerar la re-
vascularizacién de la neodermis y acortar el plazo para in-
jertar sobre el Integra® (16, 17). Su uso para asegurar
apositos sobre lechos dificiles se ha publicado esporddica-
mente y en series cortas, aunque a presiones de -125 mmHg
(18, 19). La tolerancia y adhesividad logradas a -50 mmHg
hace que no encontremos justificado ni necesario el usar
presiones mas intensas.

Conclusiones

Pensamos que este protocolo podria convertirse en
una alternativa valida al uso de expansores en el trata-
miento quirdrgico de los pacientes con nevus pigmenta-
rio gigante en la infancia, ya que permite un manejo
adecuado mediante intervenciones quirdrgicas poco
agresivas y de corta duracién, con postoperatorios sim-
ples, bien tolerados y no dolorosos y que gracias al uso
del sistema VAC® pueden controlarse en régimen am-
bulatorio.

El resultado obtenido en nuestro caso fue muy satis-
factorio, tanto para el paciente y su familia como para
nosotros. Al tratarse de un procedimiento secuencial, el
método que proponemos es flexible y permite cambiar
en cualquier momento a otros planteamientos; por ejem-
plo, hubiera sido fécil en caso de margenes afectos du-
rante la reseccién, ampliar la extirpacién en la segunda
intervencion quirdrgica. En nuestro caso la pérdida de
los sustitutos de piel fue suplida con injertos cutdneos
de espesor parcial ultrafinos y, en caso de un resultado
final insatisfactorio, se podria haber recurridor poste-
riormente al uso de expansores.
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