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RESUMO. A melanose neurocutanea é uma sin-
drome raracaracterizada por nevos melanociticos
congénitos gigantes e excessiva melanose da lepto-
meninge. A sindrome parece representar um erro
na morfogénese do neuroectoderma embrionario.
Os autores apresentam o caso e necropsia de um

INTRODUCAO

A melanose neurocuténea (MNC) é uma sindrome
congénitararacaracterizada pelo desenvolvimento
de nevos melanociticos congénitos e neoplasias
melanociticas benignas ou malignas do sistema
nervoso central. Foi descrita, em 1861, por
Rokitansky, e o termo usado pela primeira vez, em
1948, por Bogaert. Até entdo, foram relatados 97
casos, a grande maioria em revistas meédicas de
Neurocirurgia.

RELATO DO CASO

Paciente de 19 anos, masculino, negro, natural e
procedente de S&o Paulo. Ao nascimento apresen-
tava nevo melanocitico piloso gigante em “calgdo de
banho” e maltiplos nevos spilus nos membros supe-
riores, inferiores e tronco (figs. 1, 2 e 3). A dois
meses da internacdo, teve inicio intensa cefaléia e
crises convulsivas. Deu entrada no Hospital do
Servidor Publico Estadual de Sdo Paulo em estado
geral comprometido e emagrecido; as crises con-
vulsivas tornaram-se tonico-clénicas generalizadas
e refratarias ao tratamento. Evoluiu com deterio-
racdo do nivel da consciéncia, coma e dbito por
sepsis.

Diagndsticos dermatolégicos

Nevo melanocitico gigante piloso com morfo-
topografia tipo “cal¢cdo de banho” e nevos spilus
multiplos.
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paciente masculino de 19 anos que desenvolveu
melanoma maligno do sistema nervoso central.

UNITERMOS: Melanose neurocutdnea. Melanoma. Nevos
congénitos.

EXAMES COMPLEMENTARES

Exame do liquor: leucdcitos: 6/mms3; linfocitos:
45/mm?3; mondcitos: 13/mm?® e eosinofilos: 1/mm?.
Hemacias: 0. Proteinas: 510mg/100mL. Glicose:
99mg/100mL. Cloretos: 7mg/100mL. Uréia: 18mg/
100mL. Reacao de Pandy: ++. Presenca de células
com atipia e pigmentacdo citoplasmatica acasta-
nhada sugestiva de melanina. Cultura negativa.
Ressonancia magnética: contrastacao leptomenin-
gea e ependiméaria difusa e grave, massa frontal
parassagital esquerda. Anti-HIV: negativo.

Necropsia

Grande nevo congénito estendendo-se por todo o
abdome, dorso e raizes dos membros inferiores até
metade da coxa.

Mualtiplos nevos melanociticos intradérmicos,
sem atipia na cabeca, térax e membros (fig. 4).

Melanose leptomeningea.

Melanoma maligno na regido frontal paras-
sagital esquerda (fig. 5). Broncopneumonia.

DISCUSSAO

A MNC ocorre mais freqientemente em brancos,
mas também ja foi descrita em negros, podendo-se
apresentar em natimortos, neonatos e, ocasional-
mente, na segunda década de vida, como no caso
descrito. A relacdo mulheres/homens é de 1:2 e a
histdria familiar para nevos melanociticos mualti-
plos ja foi relatada*.
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Fig. 1 - Nevo melanocitico gigante.

Fig. 5- Melandcitos atipicos no sistema nervoso central.

Nos dados clinicos, em 66% dos casos sdo encon-
tradas les6es pigmentadas gigantes, a maioria com
distribuicdo em “cal¢cdo de banho” ou lombossacral.
Em pacientes com lesdes na cabeca ou pescoco, 94%
desenvolvem MNC, dos quais 62% apresentam
melanoma de leptomeninge com localizagdo mais
freguente nos lobos frontal e temporal.
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Fig. 2 — Nevos spilus na méao.

Fig. 4 — Aspecto
histopatolégico
do nevo
melanocitico
intradérmico.

As manifestacdes neurolédgicas ocorrem, princi-
palmente, nos dois primeiros anos de vida, com
sinais e sintomas de hipertenséo intracraniana.

Na histopatologia, 2/3 das lesdes sdo nevos
melanociticos intradérmicos e 1/3 nevos compos-
tos?3. As células névicas estendem-se a derme
reticular e, ocasionalmente, até a hipoderme.

Em 1972, Fox propds critérios diagnosticos para
a MNC que foram revisados recentemente®s.

Critérios diagndésticos da MNC

1) Nevos congénitos multiplos ou grandes em
associacdo com melanose ou melanoma das me-
ninges. Os nevos devem ter mais que 20cm de
didmetro em adultos. Em neonatos e criancas: 9cm
na cabeca ou 6cm no corpo. Multiplos se referindo
a trés ou mais lesdes.

2) Sem evidéncia de melanoma cutaneo, exceto
em pacientes cujas lesdes meningeas examinadas
sejam histologicamente benignas.

3) Sem evidéncia de melanoma meningeo, exceto
em pacientes cujas lesbGes cutdneas examinadas
sejam histologicamente benignas.
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Os casos com confirmac¢do histoldgica de lesdes
do SNC sao considerados definitivos, enquanto os
outros sdo ditos provisorios.

Encontra-se, também, associado & MNC: diver-
ticulo de Meckel®, anormalidades do trato urinario,
como cistos renais e neoplasias; lipoma intra-espi-
nhal®, meningioma e cisto aracnéide melanético
intra-espinhal’ e hipoplasia do vermis inferior®. A
infeccdo das meninges, assim como do trato respi-
ratorio, sdo comuns e fatais.

Em relacdo ao tratamento e progndstico, 70% dos
doentes morrem antes dos dez anos de vidal? por
malignizacdo ou hidrocefalia®!. Infelizmente, a
terapia antineoplasica ndo melhora os sintomas e
ndo altera o curso r4pido da MNC. As medidas
cirargicas paliativas, tais como o shunt para a
diminui¢do da pressdo intracraniana, promovem
melhora transitéria. Em relacdo a cirurgia profi-
latica dos nevos, muitos autores a advogam, ja que
0 risco de desenvolvimento de melanoma se situa
na faixa de 5% a 15%, porém, no caso da MNC
sintomatica, raramente é uma indicacao.

CONCLUSAO

Apresentamos o caso por sua raridade. O acom-
panhamento desses pacientes deve ser feito com
freqUéncia para se ter diagnhostico precoce e melho-
radaqualidade devida, jAque aevolucdo da doenca
é fatal.

SUMMARY

Neurocutaneous melanosis. Case report of a ma-
lignant melanoma of the central nervous system

The neurocutaneous melanosis is a rare syn-
drome in which the congenital melanocytic nevi
and excessive melanosis are the main features. The
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syndrome seems to be a morphogenesis error of the
embryonic neuroectoderm. A clinical case with
necroscopy in a 19 year-old man who had deve-
loped malign melanoma in his central nervous
system is reported. [Rev Ass Med Brasil 1998;
44(1): 50-2 .]

KEY WORDS: Neurocutaneous melanosis. Melanoma. Con-
genital naevus.
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