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RESUMEN
La melanosis neurocutánea se caracteriza por la proliferación 
de melanocitos y depósitos de melanina en el sistema nervioso 
central asociada con nevos melanocíticos gigantes. Los pacien-
tes con nevos melanocíticos congénitos gigantes localizados en 
el eje axial posterior (dorso, nuca o cabeza) o múltiples nevos 
melanocíticos congénitos pequeños son los que tienen mayor 
riesgo de presentarla.
En la mayoría de los pacientes la melanosis neurocutánea es 
asintomática y se detecta como un hallazgo en los estudios 
por imágenes; sin embargo, los casos que desarrollan sínto-
mas tienen mal pronóstico y el óbito se produce antes de los 
3 años de iniciados.
Se presenta una paciente con un nevo melanocítico congénito 
gigante y múltiples satelitosis, con compromiso asintomáti-
co del sistema nervioso central. Se destaca la importancia del 
seguimiento multidisciplinario de estos niños con el fin de 
detectar, en forma precoz, cualquier signo o síntoma neuro-
lógico que pudiesen desarrollar, como así también la presen-
cia de melanoma.
Palabras clave: melanosis neurocutánea, nevo melanocítico con-
génito gigante, niños.

SUMMARY
Neurocutaneous melanosis is characterized by an increased 
number of melanocytes and melanin deposit in central nervous 
system associated with giant melanocytic congenital nevi. Pa-
tients with multiple satellite nevi or giant cutaneous melanocytic 
nevus in a midline location (overlying the back, neck or head) 
have more likelihood of having neurocutaneous melanosis.
In most patients, the neurocutaneous melanosis is asymptom-
atic, only detectable by MRI; nevertheless, those patients with 
clinical manifestations have a poor prognosis, dying within 3 
years of initial neurological manifestations.
We present a patient with giant melanocytic congenital nevi 
and multiple satellite nevi associated with asymptomatic neu-
rocutaneous melanosis. We emphazise the importance of mul-
tidisciplinary evaluation in order to detect early neurological 
symptoms and/or melanoma.
Key words: neurocutaneous melanosis, giant congenital melano-
cytic nevus, children.
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INTRODUCCIÓN
La melanosis neurocutánea (MNC) es un ra-

ra enfermedad, caracterizada por la proliferación 
de melanocitos y depósitos de melanina en el sis-
tema nervioso central (SNC) asociada a un nevo 
melanocítico congénito gigante o múltiples nevos 
melanocíticos satélites.

Presentamos una niña con un nevo melanocí-
tico congénito gigante (NMCG) ubicado en dorso, 
múltiples nevos melanocíticos satélites con com-
promiso del SNC sin sintomatología neurológica 
hasta el momento de esta publicación. 

CASO CLÍNICO
Paciente de 8 meses de vida que concurrió a la 

consulta por presentar un nevo melanocítico con-
génito gigante que ocupaba la totalidad del dor-
so con extensión hacia región anterior del tronco. 
Se trataba de una placa de más de 20 cm, de co-
loración negruzca, con componente piloso en su 
parte inferior (Figura 1). A la palpación, el nevo 
era rugoso y áspero, con disminución del tejido 
celular subyacente y presencia de algunos nódu-
los subcutáneos compatibles con proliferaciones 
neuroides. Además, presentaba múltiples nevos 
melanocíticos satélites congénitos y adquiridos 

a.	 Servicio de Dermatología.
b.	 Servicio de Diagnóstico por Imágenes.
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Figura 1. Nevo melanocítico congénito gigante que 
compromete la totalidad del dorso
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que comprometían la totalidad del tegumento (Fi-
gura 2), incluida la mucosa oral, palmas, plantas 
(Figura 3) y uña del hallux del pie derecho. El de-
sarrollo neurológico era acorde a su edad; no pre-
sentaba visceromegalias ni adenopatías palpables.

Se realizaron los siguientes estudios comple-
mentarios:
•	 Estudio histopatológico: nevo melanocítico 

compuesto con rasgos congénitos.
•	 Resonancia magnética de cerebro y columna 

vertebral: múltiples focos de melanosis ubica-
dos en ambos lóbulos temporales, cerebelo y 
protuberancia (Figura 4). Columna vertebral 
sin particularidades.

•	 Examen oftalmológico y fondo de ojo: normal.

La paciente es evaluada periódicamente por 
los servicios de neurología, neurocirugía, derma-
tología y clínica pediátrica de nuestro Hospital. 
Actualmente tiene 3 años y, hasta el momento, 
no ha presentado síntomas neurológicos ni crite-
rios para ser intervenida por el servicio de neu-
rocirugía.

DISCUSIÓN
La melanosis neurocutánea (MNC) se caracte-

riza por la proliferación de melanocitos en el sis-
tema nervioso central (SNC), asociada a un nevo 
melanocítico congénito gigante (NMCG) o sate-
litosis cutáneas.1-4 Fue descripta por primera vez 
en 1861 y, desde entonces, se han publicado pocos 
casos. En 1964, Fox estableció los siguientes crite-
rios diagnósticos para definirla: 1) presencia de 
grandes o múltiples nevos congénitos asociados a 
melanosis o melanoma leptomeníngeo; 2) ausen-
cia de melanoma en piel; 3) no evidencia de me-
lanoma en ningún otro órgano fuera del SNC.5,6

Habitualmente, en el SNC se hallan melanoci-
tos, que permanecen quiescentes y asintomáticos. 
En el caso de la melanosis neurocutánea, debido 
a un defecto durante el desarrollo embriológico, 
se produce la proliferación de células névicas con 
depósito anormal de melanina en el SNC.1,6

Figura 2. Extensión anterior del NMCG de dorso y 
presencia de múltiples satelitosis en tronco, cara y 
miembros

Figura 3. Satelitosis en ambas plantas de pie

Figura 4. RMI de cerebro: Imágenes hiperintensas en 
ambos lóbulos temporales en T1
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Se define a un nevo melanocítico congénito 
gigante como aquel cuyo diámetro mayor supera 
los 20 cm en la edad adulta.2,7-9 En los recién naci-
dos, se puede definir como NMCG a aquellos ne-
vos que son mayores que la palma si se localizan 
en cabeza o cuello u ocupan más del 5% de la su-
perficie corporal si están en tronco o miembros.8 
Se considera satelitosis cuando el paciente presen-
ta 3 o más nevos melanocíticos congénitos peque-
ños o medianos.2 La incidencia de los NMCG es 
de aproximadamente 1 en 20 000 nacimientos.4,9-11

El origen embriológico de la MNC no está bien 
establecido. Se cree debida a una alteración en 
la migración de los melanoblastos desde la cres-
ta neural hacia la piel y las leptomeninges, con 
depósitos anormales y posterior proliferación 
de ellos, con producción de nevos melanocíticos 
congénitos, satelitosis o melanosis del SNC.3,5,11 
Existen en la actualidad múltiples líneas de in-
vestigación acerca del origen de esta patología. 
Se cree que estarían involucradas mutaciones so-
máticas del protooncogen c- Met o que existiría 
sobreexpresión del factor de crecimiento hepa-
tocitario (el cual es un promotor de la prolifera-
ción y movilidad del melanocito), que causa una 
disrregulación en el crecimiento, diferenciación y 
migración de los melanoblastos. Nuevas investi-
gaciones sobre los mecanismos de desarrollo, ma-
duración y proliferación ayudarán a comprender 
mejor la vía de migración.8,11

La melanosis neurocutánea presenta una he-
rencia esporádica, sin predilección de raza o 
sexo.5 Su incidencia real es desconocida;2 según 
diferentes publicaciones oscila entre el 1-12% de 
los pacientes con NMCG.12 Estas cifras varían se-
gún la presencia o no de síntomas neurológicos y 
del tipo de estudio realizado a los pacientes con 
NMCG. Los porcentajes más bajos corresponden 
a aquellas publicaciones en que sólo se estudiaron 
los pacientes con algún síntoma.

Los NMCG ubicados en la línea media pos-
terior (extremidad cefálica, nuca o columna) y la 
presencia de múltiples satelitosis se asocian con 
mayor riesgo de presentar melanosis neurocutá-
nea.1,3,8,11-13 Nuestra paciente presentaba tanto un 
NMCG en el dorso y extremidad cefálica como 
múltiples satelitosis.

Por fortuna, aproximadamente el 96% de las 
MNC son asintomáticas, siendo sólo un hallaz-
go en las neuroimágenes.4,9 Los síntomas en la 
MNC pueden manifestarse independientemente 
de la transformación maligna de las lesiones.3 Se 
presentan generalmente dentro de los primeros 2 
años de vida y se deben a la proliferación de los 

melanocitos; consisten en convulsiones, hidroce-
falia, parálisis de los nervios craneales, signos de 
hipertensión endocraneana, de compresión raquí-
dea o de masa ocupante, entre otros.1-5,9,14 

Excepcionalmente se presentan en forma más 
tardía, alrededor de la 2ª o 3ª década de la vida, 
con aumento de presión endocraneana o trastor-
nos conductuales.14 En los casos en que la mela-
nosis neurocutánea es sintomática, su pronóstico 
es ominoso, incluso en ausencia de melanoma; la 
mayoría los pacientes (90%) fallece dentro de los 
3 años del inicio de los síntomas.1,3,4,8,9,14

El riesgo de transformación maligna de la me-
lanosis del SNC no está aún bien determinado; 
algunos autores sostienen que tendrían el mismo 
riesgo que las lesiones cutáneas3 y otros descri-
ben hasta un 40-50% de riesgo de malignización.14

El estudio de elección para la búsqueda de 
melanosis del SNC es la resonancia magnéti-
ca.3,6,9,12,15 Los hallazgos habituales son: depósitos 
de melanina en el cerebro (fundamentalmente ló-
bulos temporales, amígdala, tálamo y cerebelo) 
y engrosamiento de las leptomeninges. Los pri-
meros se observan como imágenes hiperinten-
sas sin contraste en T1; la afectación meníngea se 
evidencia luego de la administración de contraste 
endovenoso, que refuerza las leptomeniges afec-
tadas.1,2,9,14

Otras anormalidades halladas en los pacientes 
con NMCG o melanosis neurocutánea son: mal-
formación de Dandy-Walker; quistes de la fosa 
posterior; lipomas intraespinales; espina bífida; 
hipertrofia de los huesos del cráneo y escoliosis, 
por lo que los estudios por imágenes, además de 
pesquisar la presencia de melanosis, son de utili-
dad para detectar también cualquier tipo de ano-
malía estructural del SNC.2,6,9

Además de realizar un estricto seguimiento 
clínico y neurológico es recomendable una RMI 
anual en pacientes asintomáticos o más temprana-
mente en caso de existir algún síntoma.1,4,9 Asimis-
mo, es fundamental el seguimiento de las lesiones 
cutáneas por el riesgo de desarrollo de melanoma.

Los pacientes con melanosis neurocutánea sin-
tomática pueden requerir tratamiento neuroqui-
rúrgico (válvulas de derivación, descompresiones, 
extracciones quirúrgicas, etc.) o tratamiento ra-
diante o quimioterápico.3

El tratamiento precoz no modificaría el pro-
nóstico de estos niños, pero sí su calidad de vida.

CONCLUSIÓN
Ante un nevo melanocítico congénito gigante 

ubicado en el eje axial posterior o la presencia de 
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satelitosis se deben realizar estudios por imágenes 
del SNC con el fin pesquisar la presencia de mela-
nosis neurocutánea o malformaciones asociadas. 
En caso de que se confirme la presencia de mela-
nosis neurocutánea y ésta sea sintomática, el trata-
miento debe instaurarse lo más temprano posible 
con la finalidad de mejorar la calidad de vida.

En el caso de que la MNC sea asintomática, el 
seguimiento multidisciplinario debe ser estricto, 
con el fin de detectar cualquier cambio neurológi-
co. Deberá incluir al pediatra de cabecera, derma-
tólogo, neurólogo, especialista en diagnóstico por 
imágenes y, eventualmente, neurocirugía.

Se debe recalcar, también, la importancia de 
los controles periódicos del NMCG y sus sateli-
tosis, por el riesgo de desarrollo de melanoma. n
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