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MELANOSIS NEUROCUT ANEA 
Presentacion de un caso clinico con confirmacion necropsica. 

A. MELCIHOR, R. VILLAFANE, R. HERRERA, J. CANCINA, G. G. GIOINO 

Introduccion 

Desde Ia primera descripci6n de Rokitansky 
en 1861 y Ia revision hecha por Fox en 1968 (2) 
(1) encontrando solo 41 casos de Melanosis Neu
rocutanea confirmados por necropsia, llegamos a 
1984 con alrededor de 100 casos descriptos en Ia 
literatura mundial (3-1-6). 

El anilisis de nuestra experiencia y Ia revision 
de Ia escasa bibliografla encontrada, nos lleva a 
discernir sobre Ia sospecha clinica, estudios com
plementarios y conducta a seguir en Ia melano
sis neurocutanea. 

Presentacion de un caso 

V.M.V. H.C. No. 125755, edad 18 aiios, sexo 
Femenino. Ingresa el10-7-81, admitida por guar
dia central. La anamnesis indirecta describe: des
orientacion temporoespacial, v6mitos, convulsio
nes generalizadas, con posterior excitacion psico
motriz. Hace cuarenta dias que Ia paciente pre
senta cefalea matinal en region suboccipital. No 
se puede precisar Ia frecuencia ni duracion de 
las mismas. 

El ex amen neurolog,ico demostro: estupor, 
posicion en gatillo de fusil con moderada rigi
dez de nuca, reflejos profundos vivos universal
mente, no habiendo signos de focalizacion fran
cos. Esbozo de Babinski izquierdo. Examen de 
pares craneales normales y el fondo de ojo mos
tro un !eve borramiento de ambas papilas en su 

borde nasal. Marcado sindrome febril por lo que 
es internada. 

A.P.P. 

A los cuatro aiios fue operada de un Nevus pi
loso en hemitorax izquierdo con cuatro auto
trasplantes de piel. 

Examen Fisico 

Paciente vigil, con decU.bito pasivo electivo . 
Nevus en Ia axil a del !ado izquierdo con impor
tante perdida del tejido celular subcutaneo. El 
resto del examen normal. 

El nuevo examen neurol6gico muestra: 
Estado psicointelectual: Es de una enferma 

que se encuentra vigil, por momentos confusa 
con lentitud de movimientos y con indiferen
cia hacia su problema. 

Marcada rigidez de nuca. Examen de pares 
craneales normales. Astasia, abasia. Motricidad 
activa ligeramente disminuida en hemicuerpo 
derecho con !eve hipertonia. Reflejos profun
dos vivos sobre hemicuerpo derecho. Cutaneo 
abdominales abolidos. Ausencia de otro reflejo 
patologicos. No se pudo investigar bien Ia sensi
bilidad por falta de colaboracion. El diagnostico 
presuntivo fue en ese momento: Sindrome de 
hipertensi6n endocraneana de etiologia inde
finida. 
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Evolucion 

Se inicia el tratamiento con hidrataci6n, anti
convulsivantes y manito! al 15%. Se solicitaron 
anilisis de rutina, E.C.G., Rx de craneo y t6rax, 
y examen oftalmol6gico que fueron normales. 

En el curso de los d{as se instala una amnesia 
lacunar, mejorando su s{ndrome febril. Se sus
pende el manito! y se inicia el tratamiento con 
corticoesteroides. La enferma comienza con v6-
mi tos y se acentua la hemiparesia derecha que 
lleva a la sospecha de una meningoencefalitis. 
Se realiza una centellografia cerebral que mues
tra un acumulo del radiotrazador sobre el hemis
ferio derecho y cisterna silviana; pero llama la 
atenci6n que si esta imagen presupone un pro
ceso expansivo, no es coherente con el lado 
afectado ya que la hemiparesia es ipsilateral. 
Se completa con una arteriografla carot{dea 
derecha que es normal. 

Se realiza T.A.C. cerebral contrastada que 
muestra moderado grado de hidrocefalia con 
engrosamiento de las leptomeninges basales y la 
cisterna silviana derecha. 

Diagn6stico por imagenes compatible con me
ningoencefalitis. Se intent6 una punci6n lumbar 
y nose obtuvo L.C.R. 

AI examen presenta pupilas intermedias con 
buen reflejo fotomotor. Continua con modera
da rigidez de nuca, somnolencia, leve paresia 
del 6to. par derecho y v6mitos. 

Se practica una punci6n ventricular obte
niendose L.C.R. claro a presion normal; se co
loca un cateter ventricular con reservorio de 
Rickham para posible intervenci6n derivativa 
ventr1culoatrial en el futuro por si persiste o 
se agrava el hidrocefalo. El examen del L.C.R. 
solo mostr6 proteinorraquia de 1,65 grs/oo con 
ausencia de celulas neoplasicas. 

Despues de treinta d{as de intemaci6n se agre
ga una paralisis braquial periferica bilateral. 

La paciente se deteriora presentando aluci
naciones visuales, incoherencia de ideas, incon
tinencia de esflnteres y crisis ocul6giras ver
ticales. 

Cinco d{as mas tarde entra en coma con mi
driasis paral{tica bilateral, hipotermia, dificul
tad respiratoria y fallece por paro cardio res
piratorio. 

Necropsia 

Hallazgos macroscbp£cos 

1) A la apertura del craneo resalta la durama
dre de aspecto colorido y negruzco. No 
hay signos de hipertensi6n endocraneana. 

2) Bloqueo de cisternas basales y cisterna sil
viana derecha, ocupada por sangre y coa
gulos. 

3) No se encontro m elanoma en los organos 
£nvestigados. 

El diagn6stico Anatomopatol6gico fue de: 
"Melanosis Neurocutanea" . Luego de fijado el 
S.N.C. se observ6: 

CEREBRO: moderado edema, leve aplana
mien to de circunvoluciones con borra
miento de los surcos y espacios subarac
noideos en la base y tronco cerebral. 
Hemorragia en continuidad con las me
ninges. 

MEDULA: Leptomeninges engrosadas y de 
color negruzco. Espacio subaracnoideo 
totalmente ocupado por sangre. 

Hallazgos m£croscbp£cos 

NEVUS CUTANEO: En la dermis se observa 
un acumulo de celulas nevicas benignas 
cargadas con melanina. 

CEREBRO: Aqu{ se observan los mismos me
lanocitos en las leptomeninges que se in
troducen en los espacios perivasculares. 

PROTUBERANCIA: Se observan las lepto
meninges con proliferaci6n de melano
citos que invaden el parenquima ner
vwso. 

GANGLIO SIMPATICO CERVICAL: Muestra 
una proliferaci6n de celulas malignas con 
citoplasma cargado de melanina. X100 -
X400. 



Comentario 

Referente a la histogenesis de la Melanosis 
Neurocutanea es bien conocida, ya que el me
lanoblasto se origina de la cresta neural al igual 
que la leptomeninges. El melanoblasto migra 
a la capa basal de la epidermis en la vida fetal 
y seran los productores de melanina despues 
del nacimiento. 

En el S.N.C. las celulas portadoras de mela
nina pueden encontrarse en circunstancias nor
males en las leptomeninges, formaci6n reticular 
de la medula y sustancia nigra. (1-3-7) 

Esta pigmentaci6n es mas pronunciada en 
la raza negra. Estas celulas que contienen mela
nina ser{an las responsables de la formaci6n del 
Ietigo, de nevus pigmentados en la piel y de me
lanosis y tumores melan6ticos en el S.N .C. 
(1-2-3-6-7). Parece por lo tanto razonable con
siderarla como una displasia congenita de la 
cresta neural, por eso la mayoria de los autores 
la clasifican como una Facomatosis (2-6- 7). 

La pigmentaci6n anormal se localiza predo
minantemente en cerebelo, protuberancia, pe
dunculos cerebrales y cara inferior del cere
bro. ( 1) 

Los criterios diagn6sticos para Melanosis Lep
tomen{ngea son: Pigmentaciones anormales uni
cas 0 multiples en la piel, a veces de importancia 
estetica y ademas la ausencia de melanoma rna
ligna en otro 6rgano como sucedi6 en nuestro 
caso , 

Presurnirla cuando el examen neurol6gico 
revela s{ndrome de hipertensi6n endocraneana 
indefinido, hemorragia meningea, aracnoiditis 
basal o meningoencefalitis. 

El analisis del L.C.R. revela: Hiperproteino
rraquia, hipoglucorraquia, linfocitosis. Se debe 
buscar en Hquidos seriados, celulas neoplasicas, 
celulas at1picas, Clase 1 y 2/10 yeosinofilia. (5) 

Los hallazgos en la T .A. C. muestran leve a 
moderado grado de hidrocefalia con infiltrado 
difuso en 1a aracnoides de cisternas basales y de 
tronco cerebral. 

El tratarniento en los casas benignos es sin
tomatica o la derivativa del L.C.R. En los casas 
malignos la cirug{a, radioterapia, quirnioterapia 
han sido utilizados sin encontrar relatos de cura 
en estos casas. 

Por lo tanto la transformaci6n maligna en me
ninges constituye una patologia de pron6stico 
grave para los recursos terapeuticos actuales. 
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