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CARTA CIENTÍFICO-CLÍNICA

Hamartoma neurocrístico
cutáneo y cirugía de Mohs en
Pediatría

Neurocristic  Cutaneous Hamartoma and  Mohs
Surgery in Pediatric Patients

Sr.  Director:

El hamartoma  neurocrístico  es un  tipo  de  melanocitosis  dér-
mica  entre  las  que  se  incluyen  una  variedad  de  lesiones
pigmentadas  que  se  forman  del desarrollo  aberrante  de los
melanocitos  derivados  de  la  cresta  neural  que  migran  a la
dermis1.

Una  niña  de  9  años  acudió  para  la  exéresis  completa  de
una  lesión  adquirida,  tipo  placa,  azul-grisácea,  mal  defi-
nida,  localizada  en  el área  occipital  del  cuero  cabelludo,
de una  evolución  indeterminada  y sin  otros  síntomas  ni sig-
nos  asociados  (fig.  1a).  La  lesión  se había  intentado  extirpar
con  anterioridad  (fig.  1 b)  con  el  resultado  histológico  de
un  hamartoma  neurocrístico  que  contactaba  con  los  bordes,
después  de  una  biopsia  previa  que  había  sido diagnosticada
de  un  nevus  azul con  áreas  de  melanosis  dérmica.  Tras  con-
sensuarlo  con  Dermatología  y Anatomía  Patológica,  sin  más
pruebas  complementarias,  se  decidió,  ante  los  hallazgos  his-
tológicos  (fig.  2),  extirpar  la lesión  con cirugía  de  Mohs  en
diferido  debido  al  tamaño de  la  lesión  (6 ×  3 cm),  con  apo-
sición  de  injerto  de  piel. Tras  su exéresis,  con la técnica  de
Mohs  (fig.  3)  y comprobación  de  losmárgenes  libres  de tumor,
se  lleva  el  cierre  de  la  herida,  sin  tensión,  5  meses  después

Figura  1  a:  Lesión  azulada,  mal  definida,  en  el  cuero  cabe-
lludo, compatible  clínicamente  con  nevus  azul.  b:  Área de  la
cicatriz  con  pequeños  puntos  azulados  en  relación  con  la  lesión
residual.

Figura  2  Histología:  en  la  dermis  hay células  fusiformes
melanocíticas  dendríticas  intensamente  pigmentadas,  dispues-
tas difusamente  entre  el colágeno  denso  dérmico  (H&E  ×  40).  En
detalle  se  observa  como  las  células  pigmentadas  se  concentran
alrededor  de los bulbos  pilosos.

Figura  3  Esquema  de  la  técnica  de Mohs.  Marcas  de referen-
cia en  la  piel  de la  paciente  y  pieza  a  escindir.  En  la  sección  1,
vista  al  microscopio  había  focos  residuales  de hamartoma  neu-
rocrístico que  son  extirpados  en  su  totalidad.  En  la  sección  2  (A,
B, C,  D,  E,  F)  no  existe  lesión  residual.

(fig.  4  a-d).  Durante  los  2  años de  seguimiento  no se apreció
recidiva  alguna.

El hamartoma  neurocrístico  tiene  una  predilección  por
el  cuero  cabelludo,  pero  puede  afectar  a otras  áreas  de  la
superficie  corporal2. Es una  rara  entidad  que  debe diferen-
ciarse  de otras  lesiones  pigmentadas  como  el  neurofibroma
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Figura  4  a: Colocación  de  injerto  de  piel.  b:  Aspecto  del  injerto  a  los  5  meses.  c:  Extirpación  del  injerto.  d:  Cierre  de  los  bordes
sin tensión.

y  el schwannoma  melanóticos,  el  dermatofibrosarcoma  pig-
mentado  y el  melanoma  maligno  desmoplásico,  entre  otras
entidades3.  Puede  tener  una  coloración  azulada,  como  en
nuestro  caso,  y  confundirse  con  un  nevus  azul,  pero  a  dife-
rencia  de  este, tiene  una  capacidad  de  transformación  a
melanoma  en un  tiempo muy  variable  (desde uno  hasta  67
años)4.

Es  por  ello  que  la  evaluación  de  «lesiones  azules»  en
relación  con  melanosis  dérmica  siempre  debe  incluir  el
análisis  de  los  datos  clínicos  y dermatoscópicos,  y  ante
la  falta  de  correlación,  el  aumento  de  tamaño,  la  difi-
cultad  de  seguimiento,  o,  como  en nuestra  paciente,  la
sospecha  de  malignidad,  la  escisión  completa  debería  ser
obligatoria3.

El  estudio  histológico  puede  variar  de  unos  casos  a otros,
sin  embargo,  todos  muestran  melanocitos  dendríticos  muy
pigmentados  situados  en la  dermis,  con una  característica
distribución  folicular.  Estas  células  se  tiñen  con  técnicas
inmunohistoquímicas  como  la  proteína  S100  o  el  HMB45,  que
son  muy  útiles  para  delimitar  la  lesión  y así  asegurarnos  la
exéresis  completa.

La  cirugía  micrográfica  de  Mohs es  el  tratamiento  de
elección  de  muchos tumores  cutáneos,  ya  que  permite  la
máxima  conservación  de  tejido  sano  con  suficiente  margen
de  seguridad,  lo que  minimiza  la posibilidad  de  recidiva.  Es
especialmente  útil  en  tumores  con  crecimiento  destructivo
local  como  el  carcinoma  basocelular  y  espinocelular,  loca-
lizados  en  áreas  sensibles,  estética  y  funcionalmente  como
la  zona  «H» de  la  cara,  especialmente  en párpados,  nariz
y  mejillas;  y  también  lo es  en  otros  tumores  en  pacien-
tes  inmunodeprimidos  o  con márgenes  poco  definidos5 como
presentaba  nuestra  paciente.

A  pesar  de  todas  las  ventajas  sobre  la cirugía  convencio-
nal,  el  uso  de  la cirugía  micrográfica  en  la  infancia  es muy
escaso,  aunque  tiene  las  mismas  indicaciones  que  en la  edad
adulta5---7.

En Pediatría,  también  debemos  incluir  el  hamartoma  neu-
rocrístico  cutáneo  en  el  diagnóstico  diferencial  de  una  placa
«azulada»  en el  cuero  cabelludo,  realizar  una  biopsia  inicial
y,  si  se  confirma  histológicamente,  llevar  a  cabo  una  resec-
ción  quirúrgica  completa.  Para  ello, la  cirugía  de  Mohs  en
diferido  puede  ser una  excelente  forma  de tratamiento.
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