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Se describe un caso de una lactante que al mes de nacida le fue disgnosticada una
hidrocefalia evolutiva en asociacidn con un sindrome melanodérmico, La paciente falle-
cid luego de haber sido sometida a procederes darivativos repetidos por disfuncion de
los sistemas colocados. Los hallazgos necropsicos confirmaron la impresion clinica de
melanosis neurocutinea, siendo e! tercer caso diagnosticado en nuestro pais. segin la
informacién a nuestro alcance. 5i bien en el neumoventriculograma aparecen signos de
estenosis del acueducto de Silvio, consideramos que la afectacion a la circulacién liqui-
dizna fue primariamente extraventricular, en relacion con la infiltracién leptameningea
y compresion mesocefdlica extrinseca, lo que ocluyé el acueducto secundariamente. En
nuastra enferma existia, no solamente infiltracidn melandtica leptomeningea, sino tam.
bién en el parénquima encefalico a diferentes niveles. Csta entidad se considera uma
dizplasia congénita de las crestas newrales y es agrupada dentra da los sindromes nere
roectodérmicas.

INTRODUCCION

La incidencia de nevus pigmentados congénitos gigantes es escasa y
presentan dos caracteristicas distintivas:’

a) Su predisposicion a degenerar en melanomas.

b) Su asociacion ocasional con melanocitosis meningea.
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En este trabajo se describe el primer caso de melanosis neurocutanea
registrado en nuestro servicio y confirmado anatomopatolégicamente.

Descripecion del caso

Paciente A. C. A, HC: 227530, de un mes de nacida, del sexo femenino, de la raza
anca, Ingresa en el servicio de neurocirugia del Hospital Pedidtrico de Camagiiey
el 20 de septiembre de 1979, por aumento dz la circunferencia cefélica v lesiones né-
vicas de la piel. Los antccedentes familiares y gestacionales maternos eran normales.
MNacié por parto eutdcico, institucional, con PC de 35 cm. Mediante el examan practicado
en sala, se constatd:

—Desproporcion craneofacial por macrocrinea simétrica con PC de 425 cm.

— aumonto de la circulacidén venosa epicraneal.

— rFontanelas amplias y ocupadas con diastasis de suturas palpables.

— Signo de Macewen positivo.

-— Nevus pigmentado piloso gigante, que se extiende en capa por toda la espalda,
rartcs laterales del tronco hasta el extremo superior de la region gliten. Pre-
seniaba, ademds, miltiples formaciones névicas mas pequenas con iguales carac-
teristicas que la principal, diseminadas por el cuerpo, asi como méaculas hiperco-
wreadas de color pardo. Existian newvus pequenos en la cara y cuello, e incluso,
en el cuero cabelludo (figuras 1, 2 y 3).

Se practicd biopsia de piel; el estudio histopatolégico senald que se trataba de un
nevus pigmentado dermoepidérmico (figuras 4 y 5).

Se realizd puncidn ventricular, obteniéndose LCR ligeramente xantocrdmico por au-
mento de proteinas, En el NVG se aprecid una hidrocefalia obstructiva no comunicante
por estenosis del acueducto de Silvio.

Se realizd una derivacion ventriculoatrial derecha con valvula de Holter, de mediana
presion, la que evoluciond satisfactoriamente durante varios mescs: ambulatoriamente
aparecieron crisis convulsivas generalizadas, que fueron controladas con barbitiricos.
Posteriormente, se detectd la reactivacion de la eveolucion de la macrocrinea vy cuando
se bombeaba la vdlvula aparecian poco después accesos febriles. Se reingresd por sos-
pecha de disfuncién derivativa y sepsis intravalvular, En la revision de! sistema se com-
probd ol planteamiento clinico, encontrindose en el cullive de la valvula al estafilococo
Albus coagulass negativa, Leego de una mejoria transitoria, se presentd un acdmuolo
persistente de LCH subgaleal y necrosis de la piel en el dea quirdrgica, por lo que
se la reintervino nuevamente, a pesar de lo cual, se produjo una sepsis del S.N.C. que
evoluciond rapidamente a una wventriculitis purulenta, v nosteriormente fallecid.

En el estudio necréspsico se encontrd un encéfalo aumentado de volumen con apla-
namiento de circunvoluciones por hidrocefalia, moderada congestion y deslustramiento
leptomeningeo: a distintos niveles de la misma leptomeninge, en la superficie cerebral,
s¢ observaron dreas de pigmentacién parduzca, de tamafos que variaban entre uno vy
cuatio mm, alginas de forma redondenda y otras irregulares.

Las secciones del encéfalo mostraron una dilatacion ventricular simétrica severa,
con ausencia del septum lucidum. En algunos lugares de la sustancia blanca de los
hemisterios cerebrales se observaron pequenas manchas de color pardo, a veces punti-
formes y en escaso ndmero.

Microscopicamente las leptomeninges presentaban una ligera reaccidn inflamatoria
y marcada congestion difusa; ocasionalmente se observaron algunas células con cito-
plasma, que contenian granulos de pigmento carmelitoso. En la sustancia gris hemis-
erica también se apreciaron estas células en grupos aislados. En la sustancia blanca
cerebral existia un infiltrado inflamatorio perivascular vy presencia de células pigmen-
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tadas. En diferentes dreas de ambos hemislerios cerebrales fueron halladas zonas con
pigmentacion pardusca. Los cortes de cerebelo y lallo cerebral no presentaron altera
ciones histopatoldgicas semejantes a 'as descritas anteriormente (figuras 6, 7, 8 y 9).

Figura 1

Se observa la configuracion en capa del ne-
vus pigmentado piloso gigante que se ex-
tlende en el dorso hasta el limite con la
reqgion glitea.
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Figura «

Se observan miltiples formaciones névicas
més pequefas, similares w la principal, asi
como méculas de color pardo.
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Figura 3

Ndtese la presencia de pequefios nevus en
la cara y el cuello de la nifia.
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Figura 4

Corte histico de piel afectada; nevus pogmeaitado dermoepi-
tlérmico,

Figura §

Viste a mayor aumento de [a
i . .misma lesidn mostrada en la f-
d . gura 4.
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Figura 6
Reaccidn Inflamatoria ligera al nivel de las leptomeninges.

A maycr aumento se observan células carge-
das de pigmento melénico.
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Figura 8
Presencls de pequefias agrupacionss de células plgmentadas

en la sustancia bfanca cerebral.

Figura 9

Vista @ mayor sumento de un grupo
de melanocitos en la sustancia blan-
ca cerebral hemistérica,
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COMENTARIO

Los nevus gigantes son descritos por Lever' como un desorden con-
genito, pero no hereditario, en el que aparece un gran nevus nevocelular,
el cual es pigmentado, infiltrado blandamente y es usual que sea ligera-
mente piloso. Puede ser extenso y tener una distribucion en traje de baio
o puede seguir el trazado de una capa, como en nuestra paciente, o una
estola, un manguito, o el de una media. Por lo general, ademés del nevus
principal, existen mudltioles lesiones similares méas pequenas discmina-
das.” ' En casos raros s2 ha hallado sobre el cuero cabelludo, en lugar de
un nevus pigmentado gigante, una masa con estructura que semeja circun-
voluciones, no pigmentada, débilmente coloreada, denominada nevus gigan-
te cerebriforme®

Como habiamos senzlado al inicio, dos caracteristicas distinguen a esta
enfermedad: su predisposicion a degenerar en melanoma maligno, cuya in-
cidencia se calcula entre un 10 a un 13%, vy su asociacidén ocasional con
melanocitosis leptomen’ngea. En este Gltimo caso, la infiltracion melano-
citica se presenta, especialmente, cuando las lesiones de la piel involu-
cran el cuello y cuero cabellude, ™ como se aprecio en nuestra enferma
y se acompana clinicamente de retardo mental, crisis convulsivas y puede
aparecer hidrocefalia pcr bloqueo subaracnoideo.®

Von Bogaert, en 1848, denomind a la asociacion de hiperpigmentacidn
congénita de piel y meninges como melanosis neurocutanea y se considera
actualmente que se trata de una displasia de las crestas neurales, lo que
explica su asociacion incidental con otros sindromes neuroectodérmicos,
como la enfermedad de Sturge-Weber, Von Recklinhausen, etc.”' Se ex-
ceptiian de la definicior anterior los casos de melanoma cutaneo con me-
tastasis meningea, asi como los melanomas primarios del neuroeje, que
no se acompanen de otras lesiones similares fuera del mismo.

Si bien histopatoldgicamente pueden aparecer entremezclados tres pa-
trones de nevus pigmentado gigante, todo hace ver que en la melanosis
neurocutanea predomina el tipo de nevus "neural”, en 2| gue estin pre-
sentes lormaciones descritas como tubos neuroides y corplisculos né-
vicos.'

En casos de melanocitosis leptomeningea se encuentra una infiltracion
difusa de melanocitos pigmentados; también los vasos sanguineos que pe-
netran en el encéfalo y la médula espinal pueden estar rodeados de melo-
nocitos. Si las lesiones se malignizan, invaden tanto las leptomeninges,
como el parénquima subyacente, y forman miltiples nédulos tumorales.'

Aunque en nuestra paciente se aprecié neurorradiolégicamente una hi-
drocefalia por estenosis acueductal, en el estudio necrépsico no se
encontré oclusidn acueductal, lo que indica que la estenosis era de tipo
funcional por compresion mesocefalica extrinseca, en el curso de una
hidrocefalia obstructiva comunicante por blogqueo subaracnoideo -

El pronéstico de estaos enfermos es sombrio y fallecen por lo general,
en la primera infancia, sunque se han descrito casos que han evolucionado
hasta la adolescencia.’™
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Conocemos de otros dos casos de melanosis neurocutinea en nuestro
pais, estudiados en el Instituto de Neurologia y Neurocirugia, uno de los
cuales degeneré en un melanoma leptomeningeo """

Si bien no hay demostracion de herencia, se recomienda el consejo
genético a los padres de estos ninos.

SUMMARY

Medrano Garcia, R. et al. Neurccutaneous melanosis. Presenfation of a case. Rov Cub
Ped 55: 5. 1983.

The case of an infant to whom an evolutive hydrocephalia associated with melanodermic
syndrome was diagnosed at one month of birth, is described. The girl died after heing
submitted to repeated derivative procedures because of dysfunction when setting the
systems. Necropsic findings verified clinical suspicious of neurocutaneous melanosis.
being this the third case diagnosed in our country, according to data able to us. Though,
signs of stenosis appear within the aqueduct of Sylvius in the neuroventriculogram, we
consider that affectation to fluid circulation was primarily extraventricular in relation to
leptemeningeal infiltration and extrinsic mesocephalic compression. which secondarily
occluded the aqueduct. Mot only leptomeningeal melanotic infiltration was present in
our patient, but also infiltration was present a different levels in the encephalic pa-
renchyma. This entity is considered a conganital dysplasiz of the neural crests and is
grouped into neurcectodermic syndromes,

RESUME

Medrano Garcia, R. et al. Mélanose neuro-cutanée. A propos o'wn cas, Rev Cub Ped 55:
3, 1983.

Il s'agit d'un nourrisson du sexe féminin, chez lequel. & lage dun meis, on a diagnos-
tiqué une hydrocéphalie évolutive associée & un syndrome mélanodermique. La patiente
est décédée aprés avoir ét¢ soumise a des procédés dé-ivatifs répétés pour dysfonce
tionnement des systémes coloqués, Les trouvailles nécropsigues ont confirmeé [impres-
sion clinique de mélanose neurccutanée, constituant le trcisieme cas diagnostiqué dans
notre pays, daprés l'information qui est & notre portée. Quoique le pneumoventriculo
gramma montre des signes de sténoses de l'aqueduc de Sylvius, nous considérons que
I'atteinte a la circulation liquidienne a été en premier lieu extraventriculaire, par rapport
a linfiltration leptoméningée et &4 la compression mésociphalique extrinséque. ce qui
a entrainé 'occlusion de |'aqueduc, Chez notre patiente il y avait non seulement infil-
tration mélanosique leptoméningée, mais aussi dans le parenchyme encéphalique a de
niveaux différents. Cette entité est considérée une dysplasie congénitale des crétes
neurales et elle est classée parmi les syndromes neuro-ectodermigques.

BIBLIOGRAFIA

1. Lewver, W. F.: Histopathology of the skin. 5ta. ed. Philadelphia-Toronto, J. B. Lip-
pincott Co., 1975 P. 656.

2. Degos, R. Dermatologie. 1&re. ed. Paris, Editions WNédicales Flammarion, 1953. P.
¥55.

3. Domonkos, A.: Diseases of the skin. 5th. ed. Philadziphia-London, W. B. Saunders
Co., 1964, P 577

R.C.P. el
SEPTIEMBRE-OCTUBRE, 1053 619



12.
13.

4.

Wilkinson, D. S.: Textbook of Dermatology. 3th. ed. Oxford-London-Edinburgh-Mel-
bourne. Blackwell Scientific Publications, 1979. P, 182,

Orkin, M. et al.: Cerebriform intradermal nevus. Arch Dermatol 110: 575, 1974.
Reed, W. B. et al.. Giant pigmented nevi, melanoma and leptomeningeal melano-
cvtosis. A clinical and histopathological study. Arch Dermatol 91: 100, 1965.
Silverberg, G. D. et al.: Invasion of the brain by a cellular blue nevus of the scalp.
Cancer 27: 349, 1971,

Ford, F. R.: Enfermedades del sistema nervioso en la infancia, nifez y adolescencia.
2da. ed. en espanol. La Habana, Edicidén Revolucionaria, Instituto del Libro, 1971.
P. T72.

. Perlstein, M. A.; M. D. Parlstein: Sindromes neurocutanecs. Clinicas Pedidtricas de

Morteamérica. Edicidn Inieramericana, 5. A., México, 1967 P. 933.

. Hamilton, W. J.: Embriclogia humana. 3ra. ed. del inglés, La Habana, Edician Revo-

lucionaria, Instituto del L bro, 1969. P. 341,

. Raimondi, A. J.: Pediatric neuroradiology. irst. ed. Philadelphia-London-Toronto, 1972

P. 147.
Williams, B.: Is aqueduct stenosis a result of hydrocephalus? Brain 96: 399, 1973.

Gonzélez, L. 8. et al: Melanosis neurocutdnea. Reporte de un caso Rev Cub Ped
45: 269. 1973.

Galarraga, Inza, J; Comuricacion personal. Enero de 1982,

Recibido: 30 de noviembre de 1982
Aprobado: 19 de enero de 1983,

Dr. Roberto Medrano Garcla
Capdevila Mo. 124
La Vigia. Camagiiey.

R.C.P,
620 SEPTIEMBRE-DICIEMBRE, 1963



