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Resumen.—Las neurocristopatias son las enfermedades se-
cundarias al desarrollo embriolégico andémalo de la cresta
neural. Al contribuir en la formacién de varios tipos de células,
las manifestaciones clinicas pueden afectar a una gran varie-
dad de estructuras, entre ellas la piel. Se presenta una nifia
con un trastorno pigmentario congénito y estudio anatomo-
patologico compatible con una neurocristopatia.
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INTRODUCCION

Bajo el término de neurocristopatia se describen las
lesiones secundarias a la alteracién en la migracién, el
crecimiento y la diferenciacién de las células de la
cresta neural. Desde que Bolande! propusiera en
1974 por primera vez el concepto de neurocristopatia
ha habido un aumento considerable en el nimero y
variedad de enfermedades que se incluyen en ella, de-
bido a la investigacion llevada a cabo sobre el desarro-
llo biol6gico de la cresta neural. Al contribuir en la
formacion de varios tipos de cé€lulas, los trastornos en
el desarrollo de la cresta neural pueden afectar a una
gran variedad de estructuras como piel, pelo, cara,
ojos, sistema nervioso periférico, timo, glandulas pa-
ratiroideas y tracto gastrointestinal®. En una actualiza-
cion del tema realizada por el mismo autor que las
describi6?, se diferencian las neurocristopatias disge-
néticas y neoplasicas. En el primer grupo, ademas de
la enfermedad de Hirschsprung y multiples malfor-
maciones craneofaciales, se incluyen las alteraciones
pigmentarias (nevos melanociticos congénitos, me-
lanosis neurocutdnea, pielbaldismo, sindrome de Wa-
ardenburg, etc.). Por otro lado, se describen como
neurocristopatias neopldsicas tumores como el neuro-
blastoma, feocromocitoma o el carcinoma medular de
tiroides entre otros.

Se describe el caso de una nina con un trastorno
pigmentario congénito compatible con una neuro-
cristopatia.
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NEUROCRISTOPATHY

Abstract.—Diseases secondary to the anomalous embryo-
logical development of the neural crest are known as neuo-
cristopathies. As they contribute to the formation of several
types of cells, the clinical manifestations may affect a wide va-
riety of structures, including the skin. \We present the case of
a girl with a congenital pigmentary disorder and anatomo-
pathological study consistent with a neurocristopathy.

Key words: neural crest, malformation.

©0000000000000000000000000000000000000000000000000000000 0

DESCRIPCION DEL CASO

Una nina de 3 anos de edad, con antecedentes de
embarazo y parto normales, presentaba desde el naci-
miento un nevo pigmentario congénito gigante «en
calzén». La lesion se extendia por la espalda desde el
area subescapular hasta el area subglutea, y por el ab-
domen desde la linea inframamilar hasta la zona me-
dia de ambos muslos. Ademas de multiples lesiones
pigmentadas satélites, en la parte posterior del tronco
se podian observar cinco tumoraciones nodulares. Se
trataba de lesiones de consistencia blanda y de tamano
variable, desde 1 hasta 6 cm de diametro (fig. 1).

Fig. 1.—Tumoraciones de consistencia blanda que se observaron en la
cara posterior del tronco afectado por un nevo melanocitico gigante.
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Fig. 2.—Banda de cartilago en dermis media. (Hematoxilina-
eosina, x4.)

Fig. 3.—Porcion profunda del nevo donde se aprecian estructuras
con diferenciacidén neuroide que recuerdan a los corpusculos de
Meissner. (Hematoxilina-eosina, x100.)

Se realiz6 un estudio completo que incluia ana-
litica general, radiografia de térax, ecografia cere-
bral y abdominal, electrocardiograma, ecocardio-
grama, fondo de ojo y resonancia magnética (RM)
craneoabdominal. No se observaron alteraciones
patolégicas valorables en ninguna de las pruebas
realizadas, salvo un aumento de partes blandas en
la RM relacionado con las lesiones tumorales des-
critas.

Se extirparon las lesiones tumorales, mostrando
todas ellas las mismas caracteristicas histolégicas. Se
podian observar los rasgos habituales de un nevo
melanocitico congénito gigante, consistentes en
islotes de células névicas con actividad juntural en la
dermis superficial y estructuras con diferenciaciéon
neuroide en la dermis profunda, que recordaban a
los corpusculos tactiles de Meissner. Sin embargo, el
hallazgo histoloégico que mas llamaba la atencién era
la existencia de grandes cantidades de tejido cartila-
ginoso maduro en la dermis (figs. 2 y 3). En ningin
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momento se encontré tejido inmaduro o de aspecto
atipico.

DISCUSION

La cresta neural es una acumulacién de células que
se sitiian a ambos lados del tubo neural’. Se divide en
cuatro porciones diferentes: cefdlica o craneal, vagal,
tordcica y sacray cada una de ellas origina una varie-
dad de células. Las células de la cresta neural del
tronco originan células de Schwann, células ganglio-
nares, melanocitos y células neuroendocrinas. Sin em-
bargo, la porcion cefilica de la cresta neural tiene la
capacidad adicional de diferenciarse en tejido mesen-
quimatoso y dar lugar a tejidos que previamente se
consideraban puramente mesodérmicos en su origen,
como el musculo, la grasa o el cartilago. De hecho, la
porcion cefalica de la cresta neural contribuye a la for-
macién de parte del craneo, huesos de la cara y dien-
tes, ademas de tejido conjuntivo que forma parte de
diversas estructuras de cabeza y cuello®. Esta capaci-
dad adicional de transformacion en tejido mesodér-
mico explicaria la presencia de cartilago en el seno de
un nevo congénito gigante.

La presencia de tejido cartilaginoso en el nevo con-
génito se ha descrito excepcionalmente en la lite-
ratura médica. Reed et al’, en un estudio realizado en
55 pacientes con nevo congénito gigante, documen-
taron por primera vez la presencia de tejido cartila-
ginoso en tres de sus pacientes. Uno de los nevos
afectaba al cuello y a la espalda y otro era un nevo «en
calzon» que se extendia desde el cuello hasta los mus-
los. La extension del nevo del tercer caso no se espe-
cifica. Wahlstrom y Saxen®, en un estudio sobre tu-
mores cutaneos originados de la cresta neural,
describen 4 casos de melanoma maligno desarrollado
sobre nevo congénito, en cuyos correspondientes
estudios histologicos se observo tejido cartilaginoso.

Es conocido el riesgo de malignizacion de las neu-
rocristopatias. En cuanto a las que afectan a la piel, la
neoplasia asociada con mas frecuencia es el melano-
ma y difiere del melanoma comun en su origen en la
dermis profunda o el tejido subcutaneo sin compo-
nente epidérmico, la tendencia a ser multinodular y
bien circunscritos y un curso mds indolente’. Pero
ademas de la degeneraciéon melanocitica se ha descri-
to el desarrollo de otros tumores en el seno de estas le-
siones, como rabdomiosarcoma, schwannoma malig-
no o liposarcoma!®!!.

Toda lesion pigmentada en la piel compuesta por
una compleja proliferacion de nevomelanocitos, cé-
lulas de Schwann y de células pigmentadas fusiformes
se englobarian bajo este tipo de lesiones, que pueden
asociar también la presencia de tejido mesenquima-
toso. Por tltimo, seria conveniente realizar un segui-
miento continuado a estos pacientes debido al riesgo
de degeneracion maligna que asocian.
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