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Nevo de Spitz en la infancia:
el gran simulador de melanoma

Spitz nevus in childhood: the great melanoma simulator

Fiorella Yori', Lucia Sanjinés!, Lucia Badano', Lidice Dufrechou?, Sofia Nicoletti, Alejandra Larre Borges?

Resumen

Summary

El melanoma infantil ha aumentado su incidencia en
los ultimos anos. Clinicamente suele presentarse
como como una lesién amelanética o con escaso
pigmento, sobreelevada, en ocasiones sangrante. E/
principal diagndstico diferencial se plantea con
lesiones banales, y en ocasiones con lesiones
melanociticas como el nevo de Spitz/Reed. El nevo de
Spitz se caracteriza por ser una papula redondeada,
Solitaria, color piel topografiada en cara o
extremidades. El nevo de Reed se presenta como un
tumor plano o sobreelevado, oscuro, mas
frecuentemente en miembros inferiores. El tratamiento
del mismo depende de la edad del paciente. En
menores de doce anos con lesiones tipicas, suele
tomarse una conducta expectante, mientras que si
estas lesiones aparecen luego de esta edad se
recomienda la exéresis, ya que podria tratarse de un
melanoma.

NEVO DE CELULAS
EPITELIOIDES Y FUSIFORMES

Palabras clave:

The incidence of pediatric melanoma has been
increasing. The most frequent clinical presentation is
amelanotic lesions, lacking pigmentation and usually
elevated, sometimes bleeding. Differential diagnosis
includes benign lesions and may also include
melanocytic lesions such as Spitz/Reed nevi. Spitz
nevus usually presents as a solitary, rounded or oval
papule, skin coloured, mainly affecting the face or
limbs. Reed nevus is characterized by a dark tumor
plane or elevated, often affecting the lower limbs. The
treatment of these nevi depends on the patient s age.
Children under 12 years old with a typical lesion may
undergo clinical and dermoscopic follow-up. In older
patients, excision is recommended due to the
probability of melanoma.
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Introduccion

El melanoma en los nifios es poco frecuente, represen-
tando el 0,4 % de todos los casos en los Estados Unidos,
si bien su incidencia se encuentra en aumento. "’ El me-
lanoma en la infancia generalmente no sigue los crite-
rios del ABCD convencional (asimetria, bordes irregu-
lares, multiples colores, y didmetro > a 6 mm), y mu-
chas veces se confunde con otras lesiones papulo-nodu-
lares benignas, simulando lesiones no melanociticas be-
nignas como verrugas vulgares o granulomas piogéni-
cos. Se ha reportado la aplicacion de los criterios ABCD
modificados para melanoma infantil a las lesiones de
aparicion de novo: A) amelandtico (sin pigmento); B)
bombé/sangrado (bombé o sobre elevado y sangrante);
C) color uniforme; D) aparicién de novo y lesion de
cualquier diametro)”. Dentro de las lesiones melanoci-
ticas, el nevo de Spitz/Reed constituye un simulador de
melanoma, generando dificultades diagnosticas para
pediatras y dermatologos en el plano clinico, dermatos-
copico, histopatologico e incluso molecular®.

Hay dos lesiones que se agrupan en el mismo espec-
tro: el nevo de Spitz y el de Reed. El nevo de Spitz suele
presentarse en niflos como una papula redondeada, solita-
ria, generalmente color piel, topografiada en cara y extre-
midades. El nevo de Reed se presenta como una papula
marrén oscura a negra (menos frecuentemente hipo o
amelanotica), que afecta las extremidades inferiores de
mujeres jovenes. Desde el punto de vista histopatoldgico,
ambas entidades comparten la presencia de células epite-
lioides y fusiformes, siendo mayor la proporcioén de célu-
las fusiformes en el nevo de Reed®?. Es por esto que am-
bos suelen agruparse bajo el término de “tumores fusoce-
lulares”, con diferencias histopatologicas sutiles™®.

Los diagnosticos diferenciales del melanoma en la
infancia no son los nevos clinica ni dermatoscopicamen-
te atipicos, sino las lesiones banales.

Considerando que el nevo de Spitz constituye un si-
mulador de melanoma, el objetivo de este articulo es
describir las caracteristicas epidemiolédgicas y clinicas
de los nevos de Spitz/Reed en la infancia haciendo hin-
capié en los aspectos de interés practico.

Historia

En 1948 Sophie Spitz describio trece casos de pacientes
menores de 12 afios que presentaban lesiones a las que
denominé “melanoma juvenil”, destacando su presumi-
ble buen prondstico dado que un solo paciente de su se-
rie fallecio™?.

Posteriormente, en 1953, Arthur C. Allen incluyé a
los “melanomas juveniles” descritos por Spitz, en la ca-
tegoria de las lesiones melanociticas benignas, debido a
las observaciones de su comportamiento benigno a pe-
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sar de presentar caracteristicas citoarquitecturales simi-
lares a las del melanoma®™.

Un afio mas tarde, Helwig argumentaba que el térmi-
no “melanoma juvenil” no era apropiado, subrayando
que estas lesiones también podian presentarse en adul-
tos, y que el término “melanoma” presentaba una conno-
tacion negativa, mientras que estas lesiones se caracteri-
zaban por un comportamiento benigno, por lo que sugi-
ri6 llamarlas “nevo fusocelular”®.

Durante los siguientes cuarenta afos esta entidad fue
considerada completamente benigna, y los casos metas-
tatizantes se explicaban como melanomas que simula-
ban nevos de Spitz, denominados “melanomas spitzoi-
des”. Multiples términos han sido propuestos a lo largo
del tiempo para describir estas lesiones, reflejando la
falta de uniformidad en los conceptos respecto a defini-
cién, comportamiento y prondstico'®.

En 1975 Reed y colaboradores describieron una le-
sion intensamente pigmentada, también benigna, locali-
zada especialmente en las extremidades inferiores de
adultos jovenes. Si bien algunos autores la consideran
una entidad clinicamente definida, otros la refieren co-
mo la variante pigmentada del nevo de Spitz clésico, con
sus propias caracteristicas clinicas e histopatologicas.
El término nevo de células epitelioides y fusiformes in-
troducido por Kernen y Ackerman en 1960 se ha adopta-
do en la actualidad en un intento de unificar sus caracte-
risticas diagnosticas®?.

Epidemiologia

El nevo de Spitz suele aparecer en las primeras dos dé-
cadas de la vida, aunque un tercio de los casos puede
aparecer en la edad adulta, siendo raramente congénito.
Corresponde al 1% de los nevos extirpados en la infan-
cia. Los caucasicos parecen ser los mas afectados y su
incidencia es discretamente mayor en mujeres>®.
Elnevo de Reed suele afectar a mujeres jovenes alre-
dedor de la tercera década de la vida, sin embargo tam-
bién puede ocurrir en nifios y adultos jévenes de ambos

sexos(z).

Clinica

El nevo de Spitz se presenta clasicamente como una pa-
pula oval o redondeada, solitaria, de superficie lisa, con
un didmetro generalmente menor a un centimetro. Sus
colores pueden variar del rosado al marrén rojizo o pur-
pura, debido a la falta de melanina (figura 1). Es asinto-
matico y su velocidad de crecimiento es variable. Las
topografias mas frecuentes son la cara y las extremida-
des. En ocasiones, las lesiones pueden presentar otras
caracteristicas como superficie verrucosa (figura 2),
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Figura 1. Nevo de Spitz. Lesion sobreelevada, cupuliforme, topografiada a nivel infraorbitario izquierdo, de 0,9 cm
de didmetro mayor, simétrica, de bordes regulares, eritematosa, con focos de pigmento marrédn claro. A la
dermatoscopia se observa una lesion simétrica en forma y estructuras, caracterizada por un patrén vascular, dado
por vasos puntiformes, escasos vasos lineales y en coma. En la periferia de la lesion se observan escasos
glébulos de pigmento marrdn y una red fina que se difumina suavemente.

Figura 2. Nevo de Spitz de patrén verruciforme. Lesion sobre elevada topografiada en miembro inferior derecho,
de 1 cm de didmetro mayor, eritemato-rosada, de aspecto vascular, de superficie queratésica, simétrica y bordes
regulares, similar a una verruga vulgar. A la dermatoscopia se observa una lesiéon simétrica con patrén vascular,

vasos en coma y lineales.

descamacion leve, costra o erosion. La ulceracion es
rara y debe alertarnos a pensar en melanoma®*'?,

Existen variantes clinicas menos frecuentes como el
halo nevo, nevo de Spitz combinado, nevo de Spitz dis-
plasico, multiple diseminado y agminado®.

Elnevo de Reed se caracteriza por ser un tumor pla-
no o sobreelevado, de color marron oscura a negro (me-
nos frecuentemente hipo o amelanético) que afecta las
extremidades inferiores de mujeres jovenes (figura 3).
Suele presentar un rapido crecimiento®®.

Sus principales diagnosticos diferenciales son: nevo

atipico, verruga vulgar, dermatofibroma, hemangioma,

granuloma piogénico, tumores anexiales, mastocitomas
solitarios, pseudolinfomas y melanoma®.
Enlaactualidad el diagndstico se realiza segun la co-

rrelacion clinico-dermatoscopica e histopatolégica™®.

Dermatoscopia

La dermatoscopia es una técnica no invasiva de diag-
néstico por imagen que se utiliza para la observacion in
vivo de lesiones cutdneas, permitiendo reconocer es-
tructuras no visibles con el 0jo humano. Debido a que la
diferenciacion clinica de estas lesiones es dificultosa, la
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simétrica en la periferia de la lesion.

Figura 3. Nevo de Reed. Lesion pigmentada plana, topografiada en brazo derecho, de 0,7 cm de diametro mayor,
simétrica, de bordes regulares, de color marrén. A la dermatoscopia se observa una lesion pigmentada, que
presenta proyecciones radiadadas (patrén en estallido de estrellas), de color marrén, dispuestas de manera

Figura 4. Nevo de Reed atipico. Lesién pigmentada,
asimétrica en colores y estructuras dermatoscopicas,
con presencia de proyecciones de disposicion no
simétrica en la periferia de la lesion, velo blanco
azulado, reticulo y gldbulos.

dermatoscopia constituye un método valioso, que logra
incrementar la precision diagnostica de 56% a 93% en
los casos de nevo de Spitz pigmentado o nevo de Reed,
siendo un nexo entre la clinica y el examen histopatolo-
gico (tabla 1)'”. Ademas, la dermatoscopia puede ser
de utilidad para guiar el sitio mas apropiado para la rea-
lizacion de una biopsia®.

Se han descrito siete patrones dermatoscopicos del
nevo de Spitz/Reed: globular, estallido de estrellas, reti-
cular, reticular invertido, homogéneo, atipico y verruci-
forme™®.

En los nevos de Spitz hipopigmentados, la caracte-
ristica mas prominente es el patron vascular, con presen-
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cia de vasos puntiformes y vasos en coma, lo que dificul-
ta la diferenciacion con el melanoma amelanotico.

Histopatologia

Las lesiones spitzoides pueden tener desde el punto de
vista histopatologico caracteristicas de benignidad, una
0 mas caracteristicas de atipia, y caracteristicas de ma-
lignidad, y de esta forma se pueden clasificar a grandes
rasgos en tres categorias: nevo de Spitz/Reed clasico,

nevo de Spitz atipico (figura 4) y melanoma spitzoide®.

Nevo de Spitz clasico

Es una lesion simétrica, con margenes bien definidos,
escaso pigmento y estroma vascular y desmoplasico.
Predominan los melanocitos epitelioides y fusiformes.
Puede observarse atipia y pleomorfismo nuclear, y la
maduracién en la base suele ser util para diferenciarlo
del melanoma. Las mitosis atipicas son extremadamen-
te raras, y las mitosis profundas usualmente se observan
en el melanoma. Es posible observar infiltrado inflama-
torio linfocitico, e incluso invasion vascular y neural.
Los cuerpos de Kamino son cuerpos globulares eosino-
filicos que suelen estar presentes en el nevo de Spitz*™.

Nevo de Reed o nevo fusocelular pigmentado

Clasicamente se considera como una variante del nevo
de Spitz, caracterizado por una proliferacion de mela-
nocitos fusiformes altamente pigmentados. Los nidos
tienen una disposicion vertical y paralela en relacion a
las crestas interpapilares. Los cuerpos de Kamino pue-
den estar presentes. La principal diferencia entre el
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Tabla 1. Diferencias clinicas y dermatoscépicas entre nevo de Spitz clasico y atipico

Reticular invertido
Verruciforme
Homogéneo

Patrén vascular
patron arquitectural ordenado

Clinica Nevo de Spitz clasico Nevo de Spitz atipico

Edad < 10 afios 10-20 afios

Localizacion Extremidades, cara y cuello Dorso

Tamafo < 5-6 mm de diametro >1cm

Forma Papula simétrica Asimétrico

Bordes Bien definidos Irregulares

Superficie Lisa Irregular, ulcerado

Color Rosado-rojizo Irregular

Historia familiar melanoma No Si/No

Dermatoscopia

Patron/estructuras Estallido de estrellas Proyecciones radiadas asimétricas
Globular Velo blanco azulado
Reticular Manchas negras

Vasos puntiformes y en coma dispuestos en un

Muiltiples colores

Vasos puntiformes con patron arquitectural
desorganizado

nevo de Spitz y el nevo de Reed es que en el segundo se
observa abundante cantidad de melanina, el monomor-
fismo de las células fusiformes es mas pronunciado, las
células son mas pequeiias, y las células epitelioides, si
existen, son escasas, asi como también el crecimiento
suele ser expansivo mas que infiltrativo en la dermis®.

El principal desafio consiste en diferenciar estas dos

lesiones del melanoma®®.

Se describen también el nevo de Spitz atipico, donde
las atipias encontradas son mas pronunciadas que en el
anterior ¢ involucran todo el espesor de la epidermis,
dermis y tejido subcutaneo, pero no son suficientes co-
mo para catalogarlo como melanoma; y el melanoma
spitzoide, que cumple con todos los criterios histopato-
l6gicos de melanoma, aunque comparte muchas simili-
tudes con el nevo de Spitz®'"".

Aspectos moleculares

Actualmente no existen marcadores moleculares fiables
que nos permitan diferenciar con precision al nevo de
Spitz del melanoma spitzoide. Las mutaciones N-Ras,
H-Ras, B-Raf no son utiles para diferenciar entre mela-
noma spitzoide y nevo de Spitz en nifios™'*'”.

Conducta

En la actualidad no existen guias de manejo de los tu-
mores spitzoides basadas en ensayos clinicos controla-
dos. A pesar de esto, dada la similitud y dificultad en la
diferenciacion de las lesiones spitzoides con el melano-
ma, la mayoria de los dermatdlogos recomiendan la
exéresis de todos los tumores con caracteristicas spit-
zoides en los adultos, mientras que se tiende a tomar
conductas mas conservadoras en la edad pediatrica (fi-
gura 5)"®!% Es importante tener en cuenta que se deben
sopesar factores clinicos y tomar una conducta indivi-
dualizada en cada caso'®.

En niflos menores de 12 afios se recomienda realizar
un control clinico y dermatoscopico estrecho cada 3 a 6
meses en lesiones tipicas, (Ginicas, sobreelevadas y si-
métricas) debido a la baja probabilidad de que la lesion
corresponda a un melanoma®>'?),

Los hallazgos anormales en el seguimiento digital
incluyen: crecimiento asimétrico, crecimiento nodular o
polipoideo, ulceracion y aumento de la atipia en el pa-
tron vascular. Cualquiera de las modificaciones mencio-
nadas anteriormente requiere de escision quirdrgica in-
mediata y realizacion de estudio anatomopatologico.
Nunca deben utilizarse métodos destructivos®.
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Figura 5. Algoritmo de manejo de lesiones spitzoides

Modificado de Yoradjian A. et al. An Bras Dermatol 2012®

En nifios mayores de 12 afios y adultos se recomien-
da la reseccion de cualquier lesion con caracteristicas
spitzoides, independientemente de la presencia de ele-
mentos de atipia, ya que las probabilidades de que la le-
sion corresponda a un melanoma se incrementan consi-
derablemente™>'?,

En lesiones spitzoides con caracteristicas de ati-
pia, como ulceracion, tamafio mayor a 1 cm, creci-
miento nodular, cambio evolutivo rapido o cambios
en el seguimiento digital (cambios rapidos de color,
forma y/o tamafio), la exéresis es mandatoria, inde-
pendientemente de la edad del paciente, ya que po-
drian tratarse de melanomas spitzoides''®*”. En algu-
nos casos, el diagndstico de melanoma spitzoide se
hace en retrospectiva, después de la ocurrencia de me-
tastasis o muerte”™. Los casos de muerte por tumores
de Spitz son extremadamente raros''®),

Dado el riesgo de recurrencia de la lesion extirpada
en los nevos de Spitz atipicos y teniendo en cuenta su
comportamiento incierto, se sugiere ampliar los marge-
nes en caso que estos se encuentren comprometidos. En
las lesiones spitzoides atipicas se discute, segun el caso,
la realizacion de ganglio centinela®”.

Los tumores spitzoides son lesiones extremadamente
complejas. Un abordaje clinico, dermatoscopico e histopa-
tologico de los mismos aporta elementos valiosos para es-
tablecer diagnosticos precisos y desiciones acertadas.
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