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Melanosis neurocutanea

Neurocutaneous melanosis

Sr. Editor:

La melanosis neurocutanea (MNC) es un trastorno congé-
nito no hereditario caracterizado por la asociacion de nevus
pigmentados mdultiples o de gran tamafno y una excesiva
proliferacion de células melanociticas en leptomeninges u
otras zonas del SNC. En los pacientes sintomaticos el pro-
nostico es siempre muy malo'. Se presenta un caso de MNC
en un paciente de 12 afos con nevus melanocitico congénito
gigante (NMCG), que no habia presentado sintomatologia
neuroldgica previamente y que evolucion6 de forma desfa-
vorable en un corto periodo.

Nifo de 12 anos con episodios en los ultimos 2 meses
de cefalea frontotemporal, vomitos biliosos matutinos,
sensacion de mareo, vision borrosa y parestesias en el hemi-
cuerpo izquierdo. Presentaba un nevus pigmentado piloso
gigante en el tercio superior de espalda y la nuca de
21 x 25cm y multiples nevus de pequefio tamafno en los
gliteos, el costado y el muslo derecho, que habian sido
sometidos a multiples intervenciones de extirpacion y laser-
terapia de CO,. La exploracion neurolégica fue normal,
salvo papiledema bilateral mas intenso en ojo derecho.
La tomografia computarizada craneal fue normal. La RM
craneal mostro: engrosamiento leptomeningeo de predomi-
nio en la region frontal y parietal del hemisferio derecho,
con brillo en la secuencia FLAIR e intenso realce con
gadolinio (fig. 1A y B). RM medular: realce de la leptome-

ninge perimedular y del tronco del encéfalo (fig. 1C y D).
Puncién lumbar: leucocitosis (25 cel/mm?), hipoglucorra-
quia (0,21g/l) e hiperproteinorraquia (0,63g/l); cultivos
y serologias de virus y bacterias neurotropas, y citologia
de células malignas negativos. A los 7 dias se repitio la
puncion lumbar encontrandose de nuevo hipoglucorraquia
(0,21g/1), hiperproteinorraquia (1,05g/l) y una hipercelu-
laridad (23 cel/mm?3) con células mononucleares atipicas
y aisladas células con pigmento pardo intracitoplasmatico.
A los 3 meses del inicio del cuadro neuroldgico presento
hidrocefalia tetraventricular que preciso derivacion ventri-
culoperitoneal. La biopsia de meninges no evidencio lesiones
histopatoldgicas. Pasado un mes el paciente sufrio pérdida
de vision del ojo derecho y crisis convulsivas consistentes
en desviacién de la comisura bucal e hipertonia. La RM
evidencid una extensa afectacion leptomeningea, afectando
también a los pares craneales, incluido el quiasma optico
y los nervios épticos en su porcion intracraneal (fig. 2).
A los 8 meses del diagnostico el paciente presenté un
deterioro neurocognitivo importante, con comportamientos
regresivos, disminucion de la capacidad de concentra-
cion, bradipsiquia y actitud reiterativa. Dos meses después
una nueva biopsia objetivo proliferacion melanocitica de
localizacion perivascular que no infiltraba parénquima cere-
bral. Evolucion6 desfavorablemente con empeoramiento
hasta situacion de coma y defuncion a los 11 meses del
diagnéstico.

La MNC es un trastorno congénito no hereditario caracte-
rizado por la asociacion de nevus pigmentados multiples o de
gran tamano y una excesiva proliferacion de células mela-
nociticas, benignas o malignas, en leptomeninges u otras
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Figura 1

RM craneal, corte axial. Engrosamiento leptomeningeo principalmente en el hemisferio derecho, con areas mas extensas

frontal y parietal, y minimo engrosamiento en la region frontal izquierda, que se realza con gadolinio (A) y brilla en secuencia FLAIR
(B). RM canal espinal. Realce de la leptomeninge perimedular y del tronco del encéfalo (C y D).

zonas del SNC. Los criterios diagnosticos aceptados en la
actualidad son':

1. Presencia de nevus melanociticos congénitos gigantes
(iguales o mayores de 20cm de diametro mayor en el
adulto o su proporcional, de 9cm en la cabeza o 6cm en
el resto del cuerpo en el neonato y lactante) o multiples
(al menos 3 lesiones) asociados a melanosis 0 melanomas
meningeos.

2. Ausencia de melanoma cutaneo, salvo si las lesiones
meningeas son histologicamente benignas.

3. Ausencia de melanoma meningeo, salvo si las lesiones
cutaneas son histoldgicamente benignas.

Se excluye la posibilidad de que las lesiones del SNC sean
secundarias a metastasis de melanoma cutaneo.

Dos terceras partes de los casos de MNC presentan NMCG,
y una tercera parte, multiples nevus pequefos. Algunos
nevus estan presentes al nacimiento y otros se desarrollan

mas tarde. La localizacion en cuero cabelludo, cara, cue-
llo o linea media posterior supone un mayor riesgo tanto
de MNC como de malignizacion de las células melanociti-
cas leptomeningeas’?. La presencia de un gran nimero de
nevus satélites es el factor de riesgo mas importante para
desarrollar MNC en pacientes con NMCG%?3, aunque el riesgo
es dispar en los distintos estudios publicados: entre el 2,5y
el 11,4%273.

Las manifestaciones neurologicas aparecen habitual-
mente antes de los 2 ahos, aunque pueden debutar en la
segunda o tercera décadas de la vida®. El espectro clinico
es muy amplio; son frecuentes neuropatias craneales, crisis
convulsivas, ataxia, déficits neuroldgicos focales o retraso
mental. Dos terceras partes de los pacientes desarrollan
hipertensién intracraneal secundaria a hidrocefalia comu-
nicante. Si localizacion espinal, se produce mielopatia y
radiculopatia.

El estudio del LCR muestra leucocitosis, hiperprotei-
norraquia y glucorraquia normal o disminuida’®7, aunque
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Figura 2 RM craneal, corte axial. Extensa afectacion lepto-
meningea con marcado engrosamiento y realce con contraste de
toda la leptomeninge craneal que rodea tanto a los hemisferios
cerebrales como a las estructuras mesencefalicas, se extiende
rodeando a bulbo y médula espinal visualizada. Asimismo rodea
a todos los pares craneales, incluidos el quiasma optico y los
nervios oOpticos en su porcion intracraneal. Engrosamiento de
paquimeninge reactivo secundario a intervencion de colocacion
de catéter DVP (A, By C).

también puede encontrarse hiperglucorraquia®. La confir-
macion del diagnostico la da el estudio histologico. En un
40-62% de los casos es dificil la diferenciacion entre MNC
y melanoma meningeo. Existe la posibilidad de no encon-
trar alteraciones citoldgicas e histologicas®®, como ocurrio
inicialmente en nuestro paciente. En estos casos, el diag-
nostico provisional se establece por los hallazgos en la RM
craneoespinal®.

El pronostico de la MNC es impredecible en los pacien-
tes asintomaticos y es muy malo en los sintomaticos. El 70%
fallece en los primeros 10 afios de vida y cuando comienza
la afectacion neurologica la supervivencia es menor a 3
anos desde el inicio de los sintomas en un 50% de los
pacientes’1°,

No existe tratamiento efectivo. Segun algunos autores®?,
todo paciente con nevus congénito gigante o mdultiple es
susceptible de presentar MNC y debe ser controlado perio-
dicamente.

En resumen, dada la rareza de esta entidad, el hecho
de conocer su existencia es fundamental para su reconoci-
miento. La hipoglucorraquia fue el signo guia de infiltracion
celular que nos condujo al diagnéstico, a pesar de que
la glucorraquia puede ser normal o alta en este pro-
ceso. Se planteo el diagnostico diferencial entre meningitis
bacteriana subaguda o cronica, y otros raros procesos
como leucemias, linfomas o carcinomatosis leptomenin-
gea. Se ha referido el caso de un nino con melanoma
primario maligno de meninges, diagnosticado y tratado ini-
cialmente de meningitis tuberculosa''. En nuestro caso,
la clinica y el patron de LCR también eran compatibles
con meningitis tuberculosa. Un diagnéstico y tratamiento
erroneos hubieran agravado el dramatismo de un proceso
a dia de hoy sin posibilidades de tratamiento curativo,
con deterioro clinico progresivo y desenlace fatal a corto
plazo.
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