ReVIS'l'G Med ICA  20178(4):181-186pp
M Publicado en linea 01 de agosto, 2017;
www.revistamedicamd.com

Melanosis neurocutanea
Marquez-Palacios Rosa Elizabeth, Fajardo-Fregoso Blanca Fabiola, Chavez-Castillo
Melisa, Galvez-Lopez Ana Gabriela, Ceja-Moreno Hugo y Avilés-Martinez Karla Isis.

Autor para correspondencia

Marquez-Palacios Rosa Elizabeth. Servicio de Urgencias Pediatria del Hospital Civil Fray Antonio Alcalde.
Hospital 278. Colonia El Retiro. Guadalajara, Jalisco, México. Teléfono: 333190 6632
Contacto al correo electronico: drarosamarquez@gmail.com.

Palabras clave: aracnoiditis, hidrocefalia, melanosis neurocutanea, nevo.
Keywords: arachnoiditis, hydrocephalus, neurocutaneous melanosis, nevus.

REVISTA MEDICA MD, Afio 8, nimero 4, mayo - julio 2017, es una publicacién trimestral
editada por Roberto Miranda De La Torre, Sierra Grande 1562 Col. Independencia, Guadalajara,
Jalisco, C.P. 44340. www.revistamedicamd.com, md.revistamedica@gmail.com. Editor
responsable: Javier Soto Vargas. Reservas de Derecho al Uso Exclusivo No. 04-2013-
091114361800-203. ISSN: 2007-2953. Licitud de Titulo y Licitud de Contenido: en Tramite.
Responsable de la tltima actualizacidn de este numero: Comité Editorial de la Revista Médica MDD,
Sierra Grande 1562 Col. Independencia, Guadalajara, Jalisco, C.P. 44340. Fecha de ultima
modificacion 31 dejulio de 2017. Revista J Médica




] 7
Melanosis neurocutdnea
Marquez-Palacios RE®, Fajardo-Fregoso BF®, Chavez-Castillo M°, Galvez-Lépez AG, Ceja-
Moreno H® y Avilés-Martinez KI°

Resumen

La melanosis neurocutanea se caracteriza por la proliferacion de melanocitos y depdsitos de melanina
en el sistema nervioso central asociada a nevos melanociticos gigantes. Se presenta el caso de
masculino de 3 afios previamente sano con presencia de nevos cutaneos en distintas localizaciones
quien present6 un cuadro de cefalea progresiva y alteracion de estado de alerta, en quien se documentd
infiltracion de melanina en sistema nervioso central.

Palabras clave: aracnoiditis, hidrocefalia, nevo, melanosis, neurocutinea.

Neu rocutaneous melo NOSIS
Abstract

Neurocutaneous melanosis is characterized by proliferation of melanocytes and melanin deposits in central nervous
system associated to giant melanocytic nevus. We present the case of a 3 year old male previously healthy with the
presence of cutaneous nevi in different localizations which presented with progressive headache and alteration in
mental status in which infiltration of melanin to central nervous system was documented.

Key words: arachnoiditis, hydrocephalea, nevi, melanosis, neurocutanous.
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Introduccion

Los nevos melanociticos congénitos gigantes son
usualmente definidos por la presencia de lesiones
melanociticas presentes desde el nacimiento con un diametro
mayor a 20 cm. Con una incidencia de 1 por cada 20,000
nacidos vivos, este tipo de lesiones pueden presentar severas
complicaciones como melanoma, que puede afectar el
Sistema Nervioso Central (SNC), denominandose entonces
Melanosis Neurocutanea (MN).'

De acuerdo a los criterios establecidos en 1991 por
Kadanaga y Frieden,” el paciente debe cumplir con lo
siguiente para establecerse el diagnostico de MN:

1. Presencia de nevos 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 histolégicamente benignas.

Nuestro objetivo es reportar un caso de MN vy revisar la
literatura ya que se trata de una patologia sumamente rara con
consecuencias devastadoras, razon por la cual la comunidad
pediatrica debe estar familiarizada con la patologia y el
diagnostico de la misma.

Presentacion de caso

Se presenta caso de preescolar masculino de 3 afios de edad
que inicié su padecimiento un mes previo a su ingreso a
nuestra institucion. Originario de Jalisco, con antecedente de
padres sanos, no consanguineos, ni endogamicos y hermano
de 2 afios sano. Producto de la primera gestacién, con control
prenatal adecuado, con ingesta de micronutrientes, sin
toxicomanias, embarazo normoevolutivo y sin
complicaciones perinatales. A la exploracion fisica resaltaba
la presencia de multiples nevos cutaneos congénitos en torax,
cuatro extremidades y abdomen. (Figura 1) La madre refirio
desarrollo psicomotor adecuado para la edad y se negaron
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antecedentes patoldgicos.

Inici6 con cuadro de fiebre no cuantificada, sin predominio
de horario y dolor abdominal, sin vomitos o alteracion en
evacuaciones siendo manejado en segundo nivel de atencién
médicay fue egresado sin diagnéstico especifico. Persistio dos
semanas con fiebre de predominio vespertino con un maximo
cuantificado de 39°C, al cuadro se agregd cefalea
holocraneana, asociada a otalgia bilateral por lo que acudi6 a
facultativo privado, se agregd al cuadro marcha ataxica y
posteriormente alteracion del estado de conciencia
presentando somnolencia por lo que es revalorado en
institucion hospitalaria.

A la exploracién neuroldgica de ingreso se encontrd
paciente soporoso, con poca interaccion al medio, con
presencia de crisis focales motoras. A la exploracion de los
pares craneales: isocoria, fondo de ojo con alteracion en la
relacion arteria/vena, pérdida de excavacion de papila
bilateral, reflejo fotomotor y consensual presente bilateral,
con presencia de movimientos Oculo-cefalico respetados,
movimientos faciales simétricos, con cocleo-palpebral
presente bilateral y reflejo nauseoso presente, trofismo
respetado, movimientos simétricos espontaneos, la fuerza no
valorable, con hiperreflexia universal, Babinski bilateral, no
clonus, no lograba sostén cefélico, ni sedestacion.

Se decidié su intubacion, realizando abordaje clinico y
paraclinico para neuroinfecciéon, con Tomografia Axial
Computada (TAC) de craneo (Figura 2) en la que se observo
hipercaptacion de contraste en leptomeninges y una puncion
lumbar con reporte de analisis de liquido cefalorraquideo
(LCR) con 40 leucocitos, diferencial de 20% de
polimorfonucleares, glucosa de 55 y proteinas de 166mg/dl, y
se envi6 muestra para realizar cultivo de LRC. Se
administraron 72 horas de tratamiento a base de ceftriaxona y
vancomicina, pues reportd cultivo LCR negativo y hubo
mejoria clinica por lo que se egresd, solo con manejo con
paracetamol.

Sin embargo, el paciente persistié con cefalea
holocraneana, persistente, intensa, asociada a voOmitos,
somnolencia y presenta de crisis focales motoras por lo que se

Figura 1. Presencia de multiples nevos grandes en extremidades y cabeza
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Figura 2.Tomografia axial computada de craneo con contraste en la que se observa hipercaptacion de
contraste en leptomeninges.

decidio reingreso en nuestra institucion hospitalaria.

Se realiz6 resonancia magnética cerebral con gadolinio en
donde se observé hidrocefalia activa y aracnoiditis asi como
aumento de tamaifio del sistema ventricular y atrofia cortical
de predominio frontal con presencia de hipercaptacién de
contraste en leptomeninges (Figura 3). Se realiz6 colocacion
de valvula ventriculo-peritoneal, toma de biopsia de
leptomenignes, cultivo de LRC con abordaje para descartar
tuberculosis meningea (Adenosina deaminasa negativa y
PCR de LCR tuberculosis negativo).

El resultado histopatologico de la biopsia meningea reportod
infiltracion perivascular y meningea por neoplasia con células
pequedias, con infiltraciéon de melanina positivo para HMB45.
El paciente se mantuvo en cuidados intensivos pediatricos,
donde presentd infeccion asociada a cuidados de la salud
tratada con multiples esquemas antibidticos (vancomicina,
meropenem, piperacilina/tazobactam, linezolid), con una
evolucion catastrofica, falleciendo con diagnostico de falla
organica multiple.

Discusion

La MN es un sindrome poco frecuente, con
aproximadamente 100 casos reportados, caracterizado por
presencia de proliferaciones melanociticas en SNC las cuales
pueden ser benignas o malignas y ocurren asociadas a lesiones
melanociticas cutaneas congénitas'.

La lesion cutanea asociada mas caracteristica es el Nevo
Gigante Melanocitico Congénito (NGMC), esto se presenta
en aproximadamente en dos tercios de los pacientes con MN,
el tercio restante presentarda numerosas lesiones cutaneas
pequefias.’ EINGMC se define como una lesién melanocitica
congénita que en la edad adulta alcanzard al menos 20 cm de
diametro. Estas lesiones normalmente se presentan como
dermatosis marrones con bordes bien definidos irregulares e
hipertricosis. Sin embargo; en los neonatos estas lesiones
pueden tener coloracion mas clara y no contar con foliculos
pilosos, presentandose como lesiones maculares o papulares
elevadas.’

A pesar de que el NGMC se considera una patologia rara,
con una incidencia de 1:20,000,’ es importante ya que sus
complicaciones pueden ser catastréficas, pudiendo presentar
melanoma cutdneo o MN.

El riesgo de desarrollar MN sintomatica en un paciente con
NGMC se ha reportado entre el 2.5%y 11%." Sin embargo, la
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presencia de depdsito de melanina en el cerebro puede
encontrarse hasta en el 25%-30% de pacientes con NGMC
asintomaticos.**

Los pacientes con nevos melanociticos grandes en la regién
axial posterior, especialmente si estan asociados a nevos
satélites, presentan un riesgo mayor de desarrollar melanosis
del SNC.’

La frecuencia de MN es igual en hombres y mujeres y se
cree que es el resultado de una anormalidad en el desarrollo
de los melanoblastos de la piel y la piamadre derivados de la
cresta neural." Algunos estudios sugieren que la mutacion
temprana del gen NRAS esta asociada conla MN.°

Las células melanociticas se encuentran de manera normal
hasta en el 85% de los individuos en las leptomenignes, en la
sustancia nigra, asi como en la columna espinal; sin embargo,
la extension y la infiltracion de las células melanociticas en
pacientes con MN es diferente.’

El 50% de los pacientes con MN sintomdtico presentara
manifestaciones neurologicas el primer afio de vida y la
mayoria de los pacientes mostrara sintomas antes de los dos
afios de vida.*’ Aproximadamente dos tercios de los pacientes
presentaran sintomas neuroldgicos asociados a hidrocefalia
(irritabilidad, letargia, emesis, abombamiento de la fontanela
anterior y aumento del perimetro cefalico), se cree que la
hidrocefalia es secundaria a la infiltracion melanocitica de la
médula espinal, lo que causa alteraciones en la reabsorcion de
LCR de las leptomeninges.” Otros sintomas que se pueden
presentar en pacientes con tumores melanociticos
intracraneales son crisis convulsivas focales o generalizadas,
afasia, déficit motor o de pares craneales. La medula espinal
estd involucrada aproximadamente en el 20% de los casos.’ Se
ha visto que existe asociacion entre la MN y el sindrome de
Dandy-Walker, la malformacién de Chiari tipo 1y los quistes
aracnoideos.’

El diagnéstico confirmatorio de MN es histologico. Sin
embargo; la resonancia magnética de craneo permite hacer
diagnéstico de exceso de células melanociticas en las
meninges (melanosis leptomeningea)’. Estas lesiones, asi
como los depdsitos parenquimatosos de melanocitos,
aparecen hiperintensos en secuencia T1 e hipointensos en
secuencia T2, las lesiones no crean efecto de masa o edema
significativo.” Estas hiperintensidades en secuencia T1 se
encuentran con mayor frecuencia en el area anterior
temporal, en la region proxima a la amigdala, asi como en el
cerebelo.’

El examen citologico de LCR en casos sospechosos puede
mostrar melanéforos o macrofagos llenos de melanina. En
neonatos puede haber un aumento en las proteinas,
disminucién de la glucosa con un conteo celular normal.’ Sin
embargo; los hallazgos de malignidad en el LCR solo se
encuentran en el 40% de los pacientes.”

La proliferacion de melanocitos en SNC puede ser benigna
o maligna, y las lesiones pueden ser focales
(melanocitoma/melanoma) o difusas (megalocitosis/
melanomatosis).” La transformacion maligna ocurre en el 40-
60% delas lesiones leptomeningeas.”

El pronostico de la MN sintomatica es extremadamente
malo, independientemente de la presencia de células
malignas. Mas del 50% de los pacientes mueren dentro de los
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primeros 3 afios de presentar sintomas neurologicos.” La
reseccion neuroquirurgica puede prevenir muerte subita por
hidrocefalia y herniacién; sin embargo; la reseccién curativa
no es posible por la infiltracién masiva a parénquima y el
rapido crecimiento’ ni la quimioterapia o la radioterapia
mejoran el diagnéstico.*

Conclusiones

El analisis del estudio clinico, de imagen y de
histopatologia, nos permiten asegurar que esta paciente
cumpliéo con las caracteristicas clinicas de melanosis
neurocutanea. Proponemos considerar el diagnostico en
nifilos mexicanos con estas caracteristicas, para su deteccién y
tratamiento oportuno, ya que la evolucién de estos pacientes
con infiltraciéon de melanina a SNC suele ser catastrofica en
los primeros afios de vida.

Figura 3. Resonancia magnética cerebral con gadolinio corte axial presencia de aumento de tamafio de
sistema ventricular, asi como presencia de atrofia cortical de predominio frontal, con presencia de
hipercaptacion de contraste en leptomeninges.
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